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ALTERACIONES EN LA MIGRACION NEURONAL Y EPILEPSIA

Este es un estudio retrospectivo y descriptivo de pacientes en poblacion abierta, de ambos
sexos y menores de 15 aftos que acudieron a la unidad de resonancia magnética del hospitat
Angeles del Pedregal de la ciudad de México, durante el afio de 1995 con historia de
epilepsia y retraso psicomotor, a los cuales se les encontré malformacién cerebral,
incluyendo aquellos que tenian esta alteracién sin presentar epilepsia, clasificandose las
crisis de acuerdo a su tipo, en tanto que las malformaciones cerebrales se consideraron de
acuerdo a los criterios de De Myer. De los 81 casos revisados , 66 fueron patologicos, y de
estos 15 tenian alteraciones en la migracién neuronal, punto de interés en este estudio. 45
tenian lesiones diversas y 6 cursaban con otras anomalias congénitas, 15 fueron estudios
normales. Se evalué principalmente la relaciéon entre las alteraciones de la migraciéon
neuronal con el tipo de epilepsia y el retraso psicomotor. De los pacientes que tuvieron
alteraciones de la migracién neuronal 11 presentaron epilepsia y el tipo de crisis mas comun
fue la ténico clénico generalizada. La alteracion mas cominmente encontrada fue la
displacia cortical no lisencefalica, sin embargo la paquigiria también se encontré en un
nimero importante de casos. Hubo 2 casos de esquizencefalia, uno de cllos en forma
aislasda y el otro combinado con otras alteraciones de la migracion. No observamos
heterotopias ni megalencefalias . El retmaso psicomotor se observé en 9 de los 15 pacientes
principalmente en aquellos con displacia cortical no lisencefalica . Ninguno de los que
tuvieron esquizencefalia presentd retraso psicomotor. El lébulo frontal fue el mas afectado,
con 12 casos seguido por ¢l parietal con 9 pacientes.
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INTRODUCCION

Las malformaciones cerebrales forman parte de un complejo grupo de
alteraciones, causantes de enfermedades neurolégicas.

Entre las muchas displasias cerebrales, figuran las denominadas

alteraciones de la migracion neuronal, las cuales son de origen congénito
y causadas por diversas etiologias, afectan el desarrollo de! embrion
humano en sus mas tempranas etapas de formacién y se manifiestan en
la nifiez con variados e incapacitantes sintomas tales como retraso
psicomotor, sindromes epilépticos y alteraciones de la conducta entre otros.

Los sindromes epilépticos, representan un gran porcentaje de las formas
clinicas de presentacién de este tipo de alteraciones y durante afos su
estudio se apoyd Unicamente en los hallazgos semioldgicos y
electroencefalograficos, con lo cual la aproximacion al diagnostico no era
precisa y consecuentemente el tratamiento la mayoria de las veces distaba

de ser curativo.

En la actualidad el estudio con Resonancia Magnética (RM) por ser un
método rapido, no invasivo y con una gran capacidad de definicion en los
diferentes tejidos, harevolucionado el abordaje diagnéstico de las displasias
cerebrales, adquiriendo enorme importancia en la evaluacidn prequirargica
que antecede al tratamiento de estas alteraciones, ubicandola como un
método diagndstico fundamental en la evaluacion de! paciente pediatrico
que padece epilépsia, asociada a dafo estructural cerebral.



ANTECEDENTES

Las displasias cerebrales son un grupo de enfermedades que se originan
del desarrollo anormal del encéfalo en sus etapas mas tampranas. Ei
conocimiento profundo del desarrollo en sus diferentes fases, es
fundamental para establecer en forma precisa el momento en el que
ocurre una malformacion en particular -2 .

A partir de la sexta semana de gestacion se inicia el proceso de
neurogénesis, que consiste en la proliferacion mitdsica de células
neuroepiteliales indiferenciadas (neuroblastos) de la matriz germinal,
ubicada en la superficie subependimaria de los ventriculos laterales, la
cual contiene un mapa genético (protomapa) de la futura organizacion de
éstos, reproduciendo la superficie ventricular lateral en la corteza cerebral

en proporcién 1:1 '3,

La migracion de los neuroblastos hacia la corteza se inicia alrededor de
la octava semana de gestacion y continda hasta el quinto mes de vida
postnatal. Estos son guiados desde la matriz germinal hasta un lugar
predeterminado en el cerebro por fibras gliales radiales, que actuan como
guias o correderas alo largo de las cuales se desplazan, y una vez que
han alcanzado la corteza ocupan su posicion final en capas especificas,
continuando un proceso de organizacion, mediante el cual se estratifican,
integran e interconectan sinapticamente con neuronas adyacentes y
distantes formando unidades funcionales.

El 90% de los neuroblastos de la matriz germinal migran hasta la corteza
a través de las fibras radiales y el 10% restante lo hace paralelamente a
ésta, con destino aun no bien entendido, estableciéndose asi el periodo
comprendido entre las semanas 8 a la 16, clave para la corticogénesis.

Finalmente una serie de 6 estratos se constituyen subsecuentemente, de
tal modo que aquellas destinadas a formar la capa mas profunda (estrato
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6) migran mas tempranamente, seguidas por las destinadas al estrato 5,
luego el 4, el 3 y finalmente la capa 2. La excepcién a esta regla es la
capa 1 o molecular, que parece ser la primera en arribar a la corteza.

Cualquier evento destructivo téxico, infeccioso o isquémico que interrumpa
la migracién o ia organizacion neuronal, puede ser causa de malformacion
cerebral, que dependiendo del momento en el que se presente, tendra
relacion directa con la gravedad y el sitio de la alteracién, la cual puede
aparecer sola o asociada a otras 256,

Con el propdsito de reconocer las malformaciones cerebrales, De Myer
establecidé una serie de categorias basadas en las alteraciones de la
organogénesis de los tejidos cerebrales comprometidos.

CLASIFICACION DE LAS ANOMALIAS CONGENITAS
SUPRATENTORIALES PARA LOS DEFECTOS DE LA
ORGANOGENESIS

Seglin DeMyer 7,

ALTERACIONES EN EL CIERRE DEL TUBO NEURAL:

Anencefalia
Iniencefalia

Cefaloceles: Meningoceles y encefaloceles
Agenesia y lipoma del cuerpo calloso
Teratomas

Chiari

1.-

2.- ALTERACIONES EN LA DIVERTICULACION

DEL TUBO NEURAL:
Holoprosencefalia (Lobar, semilobar, alobar)

Cerebro aventricular



3.- ALTERACIONES DE LA MIGRACION NEURONAL.:
Lisencefalia
Polimicrogiria
Paquigiria
Esquizencefalia
Heterotopias
Megalencefalia

4.- ALTERACIONES EN EL TAMANO:
Microcefalia
Macrocefalia ( hidrocefalia, megalencefalia )

5.- LESIONES DESTRUCTIVAS:
Hidranencefalia
Porencefalia

6.- DEFECTOS MENINGEOS:
Quistes aracnoideos.

1.- ALTERACIONES EN EL CIERRE DEL TUBO NEURAL

Anencefalia. Es causada por defectos en la formacién de la porciéon
rostral del neurotubo y como consecuencia no hay desarrollo de los
hemisferios cerebrales?. Los plexos coroides expuestos secretan su fluido
directamente a la cavidad amniética causando polihidramnios *.

Iniencefatia. Agrandamiento del foramen magno, anormalidades dei
cerebro posterior y marcada hiperextension de la cabeza’.

Cefalocele. Defecto que se presenta por cierre parcial en la porcién rostral
del tubo neural entre los dias 28 a 45 de la embriogénesis, con herniacidon
del tejido intracraneal a través del mismo, el cual si estd constituido por
leptomeninges y liquido cefalorraquideo, se denomina Meningocele o,
meningoencefalocele si ademas contiene tejido cerebral 125,



Agenesia y lipomas del cuerpo calloso. La disgenesia delcuerpo calloso
puede ser parcial o completa. Es agenesia inicial o primaria, si la masa
comisural no se forma, sin que exista decusacion de fibras callosas. Las
fibras axonales que no se cruzan contindan su crecimiento a lo largo de la
pared medial de los ventriculos laterales como un paquete de fibras
conocidas como bandas de Probst. La agenesia total es debida a la
detenciéon en el proceso de induccion inicial entre las doce y veinte semanas
de gestacion. En tanto que ia agenesia parcial o hipogenesia se debe a
una obstruccidon organica en su origen, que parece deberse al cierre del
tubo neural en la cuarta semana de gestacion, antes de la decusacién de
las fibras. Algunos restos heterotdpicos de tejido pueden estar incluidos
dentro del telencéfalo en desarrollo, las formaciones mas frecuentemente
encontradas son los lipomas localizados en la linea media, los cuales en
un 48% de casos se asocian con la agenesia del cuerpo calloso 8.

Teratomas. Son neoplasias constituidas por una mezcla de tejidos que
se derivan de las tres capas germinales embrionarias, los cuales pueden
presentar diferentes grados de maduracién y contener cartilago, cabello,
grasa y hueso. Su localizacion mas comun es la regién sacrococcigea,
pero también pueden aparecer en el cordon espinal o a nivel intracraneal?.

Malformacion de Arnold Chiari. Existe un defecto en la posicion del tubo
neural, ya que el bulbo y el cerebelo se encuentran descendidos a través
del agujero magno, ocupando ia porcion cervical superior y dorsal del canal
medular. Como consecuencia hay oclusidn de los agujeros de Luschka y
Magendie e hidrocefalia, ademas de una fosa posterior pequefia con
implantacion baja del tentorio3.

2.- ALTERACIONES EN LA DIVERTICULACION DEL TUBO NEURAL
Holoprosencefalia. Es un defecto en la separacion del prosencéfalo y
no hay formacion de vesiculas telencefalicas, de modo que la porciéon
rostral del cerebro esta constituida por una vesicula Unica con una gran

cavidad central. Cuando se acompafia de anomalias faciales tales como
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ciclopia (fusion medial de las vesiculas 6pticas), hipotelorismo o labioy
paladar hendido se considera de tipo alobar, constituyendo la forma mas
severa por ausencia de diverticulacion. Los tipos lobar y semilobar
generalmente no comprometen la cara '3,

Cerebro aventricular. Es una rara anomalia producida por una alteracién
en la diverticulacidon de la porcion cefalica del neurotubo, que compromete
tanto la porcion rostral como la ventral del mismo, afectando el desarrollo
ulterior tanto de la cara como del cerebro'?.

4.- ALTERACIONES EN EL TAMANO

Microcefalia. La presencia de un cerebro anormalmente pequefio que
puede ser producto de una lesion intrauterina de tipo isquémica o
infecciosas.

Megalencefalia. Es el agrandamiento cerebral, el cual puede ser
generalizado y su tamafio es mayor en proporcién a la edad del paciente.
En la megalencefalia unilateral hay agrandamiento de uno de los
hemisferios cerebrales enforma focal o difusa pudiendo estar asociado a
polimicrogiria, lisencefalia o heterotopias. Estos pacientes pueden
presentar hemihipertrofia 23.

5.- LESIONES DESTRUCTIVAS

Hidranencefalia. Defectos en el desarrollo secundario a infecciones o
émbolos que condicionan latransformacion de los hemisferios cerebrales
en dos sacos membranosos llenos de liquido cefalorraquided.

Porencefalia. Hay pérdida focal de tejido cerebral el cual es reemplazado
por liquido cefalorraquideo. La cavidad porencefalica esta comunicada
con el sistema ventricular o con el espacio subaracnoideo’.

et e i e s oo



6.- DEFECTOS MENINGEOS

Quistes aracnoideos. Son formaciones anémalas del espacio
subaracnoideo, que aparecen como causa de una segmentacién aberrante
y persistente de la membrana meningea primitiva, las cuales se llenan de
liquido cefalorraquideo configurando un saco que puede variar de tamafio
y cuya localizacion, la mayor parte de las veces es supratentorial o
intraventricular, pudiendo estar loculados o comunicados con el espacio
subaracnoideos®¢ ,

3.- ALTERACIONES DE LA MIGRACION NEURONAL

LISENCEFALIA

LLa lisencefalia es considerada como una falla en la arquitectura, y
constituye la mas severa de las anomalias de la migracién neuronal,
causada por la interrupcion de ésta, alrededor de la semana 14 a 155,
El término lisencetalia significa cerebro liso y se refiere ala ausencia o
pobreza en el desarrolio de giros y surcos en la superficie cerebral. Agiria
se define como la ausencia completa de giros en la superficie cerebral y
es sinénimo de lisencefalia completa, mientras que paquigiria es definida
como la presencia de giros aplanados, engrosados, en poca cantidad y
separados por surcos poco profundos y se considera como una lisencefalia
incompleta. Comunmente los dos coexisten en el cerebro siendo la
paquigiria frontal y la agira parietooccipital las localizaciones mas
frecuentes.

Estos nifios, presentan crisis convulsivas que no responden altratamiento
médico, retardo mental, hipotonia, dismorfia facial y estan severamente
discapacitados fisica e intelectualmente, aunque el comportamiento
clinico varia de acuerdo a la severidad de la displasia .



En esta patologia la corteza cerebral anormalmente gruesa esta
configurada por 4 estratos, dispuestos de la siguiente manera:

1. Capa molecular,

3. Capa celular externa,

5. Zona de células esparcidas, y

6. Capa celular interna de células desorganizadas.

CLASIFICACION Segun Barcovich' :

LISENCEFALIA TIPO 1. Agiria completa - Complejo agiria-paquiguiria.
(Lisencefalia incompleta - Sindrome de Miller -Dieker)

LISENCEFALIA TIPO 2. Sindrome de Walker-Warburg y Distrofia muscular
congénita de Fukuyama. Sindrome cerebro-ojo-musculo.

LISENCEFALIA TIPO 3. Cerebro-cerebelosa.

LISENCEFALIA TIPO 1

Estos nifios son generalmente microcetalicos, conretraso mental en grado
variable. Muchos tienen defectuoso el cromosoma 17 en el locus 17.

Los pacientes con lisencefalia completa son tipicamente hipoténicos al
nacimiento y gradualmente desarrollan espasticidad orofaringea y
apendicular a medida que madura su sistema nervioso central. El
pronoéstico es pésimo y fallecen antes de l0s 2 afos de edad.

Los pacientes con lisencetalia incompleta, presentan menos hipotoniay
alteraciones motoras. Los espasmos infantiles son comunes en nifios
severamente afectados. Algunas anomalias sistémicas, particularmente
aquellas de los oidos, ojos, corazdn y rifiones estan presentes en los
pacientes mas afectados " .,
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La mayoria de este grupo de enfermos tienen areas de agiria y paquigira
(lisencefalia incompleta). Las zonas de agira se presentan con mayor
frecuencia en localizacion parieto-occipital, mientras que las areas de
paquigiria son mas comunes de localizacion frontal y temporal, aunque

existen excepciones.

Los estudios de imagen en las lisencefalias tipo 1 presentan una superficie
cerebral lisa con disminucion de la sustancia blanca. Una delgada capa
cortical externa esta separada de una gruesa cortical profunda y por
una zona de sustancia blanca en forma de banda lineal con incremento
de la sefal en T2 que se considera corresponde a la zona de células

esparcidas'2.

El cerebro adquiere una apariencia en reloj de arena o de “8" en los
cortes axiales como resultado de los fisuras de Silvio poco profundas y de
trayecto vertical, con poca opercularizacion y exposicién de la insula,
ademas de colpocetalia por la falta de formacion del esplenio del cuerpo

callosos1°,

El aumento del tamanio ventricular también esta dado por disminucién de
la sustancia blanca adyacente a ellos (ventriculomegalia exvacuo) y el
tallo cerebral con frecuencia aparece hipoplasico, dado que muchos de
los haces corticoespinales y corticobulbares no se desarrollan?®.

Las areas de paquigiria tienen una corteza gruesa, pero con giros amplios
y surcos poco profundos.

LISENCEFALIA TIPO 2

Estos nifios presentan generalmente macrocefalia e hidrocefalia. El vinculo
entre la distrofia muscular congénita y alteraciones de la migracion
neuronal es caracteristico del sindrome de Fukuyama, el cual se
manifiesta con crisis convulsivas, retraso psicomotor e hipotonia muscular

desde el nacimiento.



Es la segunda forma mas comun de displasia muscular en Japon después
de la distrofia muscular de Duchenne y su transmisién es autosémica

recesiva a través del cromosoma 9 071,

En los estudios de imagen se pueden encontrar nédulos corticales, areas
de polimicrogiria frontoparietal, areas paquigiricas occipitotemporales,
ademas de quistes intraparenquimatosos del cerebelo, polimicrogiria del
iI6bulo semilunar superior y retraso de la mielinizacion.

Algunos autores han encontrado similitud y superposicion entre el sindrome
de Walker-Warburg con el sindrome de Fukuyama. Las caracteristicas
compartidas incluyen distrofia muscular congénita y la presencia de
displasia cortical difusa, lisencefalia tipo 2, hipomielinizacion y displasia

ocular,

Otros han propuesto que el sindrome de Walker-Warburg y la distrofia
muscular congénita de Fukuyama son parte de un espectro de patologia
(enfermedad Musculo - Cerebro - Ojo) que se presenta con distrofia
muscular congénita, microftaimos uni o bilateral, displasia retinal congénita,
hidrocefalia, hipomielinizacion de la sustancia blancay displasia cortical

cerebral®.

LISENCEFALIA TIPO 3. CEREBRO CEREBELOSA

En la que hay moderado engrosamiento cortical, microcefalia e hipoplasia
cerebelosa, del cuerpo calloso y tallo cerebral.

DISPLASIA CORTICAL NO LISENCEFALICA

Involucra la presencia simultanea en la superficie cerebral de
malformaciones corticales de distribucion variable, existiendo areas de
agiria, paquigiria y polimicrogiria focal o difusa. Las polimicrogirias estan
caracterizadas por un patréon giral irregular con presencia de gibas o

10



abombamientos, cuya causa esta dada por fallas en etapas tempranas
de la migracion y se acomparnan de disminucion de la sustancia blanca

subyacente.

Existen dos tipos bien definidos de acuerdo al momento en que se presento
el evento:

Polimicrogiria no estratificada. Producto de una lesién que se presenta
durante la semana 12 a 17 de gestacion.

Polimicrogiria estratificada. Se presenta como resuitado de necrosis
laminar cortical predominantemente en la capa 5. La lesion ocurre entre
las semanas 18 a 24 de gestacion 101214,

HETEROTOPIAS

Las heterotopias de la sustancia gris son colecciones de células nerviosas
normales en localizacion anormal, que aparecen secundariamente a la
interrupcion durante la semana 16 de la migracién radial de las neuronas

hacia la superficie pial del cerebro .

Pueden presentarse solas o acompahnhadas de otras anomalias
estructurales tales como esquizencefalia o agenesia del cuerpo calloso105.15,

Existe proporcion directa entre el deterioro neurolégico, con el tamano
y localizacidn de la lesion, manifestandose clinicamente con crisis
convulsivas, disfunciones motoras y retardo del desarroilo.
Las heterotopias se han dividido en tres gruposs :

HETEROTOPIA SUBEPENDIMARIA,

HETEROTOPIA SUBCORTICAL FOCAL,y
HETEROTOPIA DIFUSA

11
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De acuerdo a su volumen pueden clasificarse como’s :
PEQUENAS. Ocupan menos del 1/3 de un hemisferio.
MEDIANAS. Ocupan entre 1/3 a 2/3 de un hemisferio.

GRANDES. Ocupan mas de 2/3 del hemisferio.

Las areas heterotopicas pueden aparecer en cualquier parte desde la
zona subependimaria a la corteza, como formaciones nodulares cuya
presentacion puede ser simple, multiple, unilateral, bilateral, de tamario
variable o en bandas de localizacion subependimaria, periventricular o
subcortical.

Entre las caracteristicas mas importantes para diferenciar las heterotopias
de los tumores se considera en éstas, la ausencia de edema circundante,
permanecen isointensas a la sustancia gris en todas las secuencias y no
presentan reforzamiento después de la administracién de medio de
contraste, diferenciandose de los hamartomas subependimarios de la
esclerosis tuberosa por suforma, los hamartomas de la esclerosis tuberosa
son con frecuencia alargados e irregulares, de aspecto iso o hipointenso
en comparacion a la sustancia blanca, no isointensos a la sustancia gris,
ademas de reforzar con el medio de contraste 1.V., y en estadios tardios
calcificarse's,

LLos pacientes con heterotopia subependimaria presentan
manifestaciones clinicas moderadas, con desarrollo y funciones motoras
normales. Las crisis convulsivas se presentan en la segunda década de
la vida tipicamente como crisis parciales complejas mixtas y
tonicoclionicas™ .

Las formaciones heterotdopicas subependimarias se presentan como masas
ovoideas lisas que crecen hacia el interior de los ventriculos laterales
adycentes, indentando su pared lateral y distorcionando et tejido cerebral

adyacente.
12



Clfnicamente los pacientes con heterotopia subcortical focal presentan
alteraciones motoras e intelectuales variables, dependiendo del tamario
de la heterotopia y el defecto de la corteza que la cubre. L.os pacientes
con grandes Zonas de heterotopia subcortical se presentan con moderado
a severo retraso en el desarrollo y hemiplejia, mientras que aquellos con
pequenas o delgadas zonas de heterotopia subcortical pueden tener
funciones motoras y desarrollo normales.

En casos extremos puede no existir ventriculo lateral y el hemisferio esta
constituido por una masa desorganizada de tejido displasico de sustancia
gris y blanca hipoplasica pudiéndo confundirse con un gangliocitoma2#®.1s,

En las heterotopias en banda o difusas el grosor de la banda heterotdpica
esta directamente relacionado con el grado de retardo mental y desarrolio.

Finalmente pacientes con heterotopia difusa de la sustancia gris
(Heterotopia en banda o doble corteza) tipicamente se presentan con
moderado a severo retraso en el desarrollo y convuisiones mixtas que
son usualmente refractarias a la terapia médica's .

POLIMICROGIRIA
( DISPLASIA CORTICAL)

Es una anomalia en la organizacion de las células que han migrado y
que al alcanzar la corteza, se distribuyen anormaimente formando

multiples y pequefios giros 1.
Técnicamente es mas apropiado considerarlo como una alteracion de la

organizacidn (Displasia cortical ) existiendo desorden en la laminacion
de las seis capas de la corteza, la que adquiere un aspecto excesivamente

desarrollado y engrosado (empedrado).
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La polimicrogiria puede ser difusa o focal y comunmente ocurre en la
regioén insular, sobre el borde posterior de la fisura de Silvio. Sin embago
cualquier area puede estar afectada, asociandose con otras anomalias
como es el caso de la esquizencefalia al cubrir la hendidura pio-
ependimaria o con las displasias corticales al ser el patron histopatoidgico

dominantes.

La forma de presentacion depende de la cantidad de superficie
comprometida. El compromiso bilateral o unico de mas de la mitad de un
hemisferio es de pobre prondstico y se acompafia de retardo severo en
el desarrollo e importante retraso motor, es comuin en pacientes con

citomegalovirus.

Un sindrome especifico es Displasia cortical opercular bilateral propio de
pacientes con paralisis pseudobulbar (disartria - disfuncion orofaringea) y
epilepsia. Otro sindrome es el de Aicardi.

Pueden exitir areas de displasia en los repliegues de la corteza , que si
alcanzan a llegar a la pared Iateral del ventriculo estableciendo
comunicacion con él, se denominara esquizencefalia (hendidura pio-

epedimaria).

En resonancia magnética tipicamente la corteza displasica es isointensa
a la sustancia gris normal, mostrando un margen interno cértico-
subcortical irregular. La sustancia blanca infrayacente puede aparecer
disminuida y la corteza tener aspecto grueso, apreciandose multiples y
pequenas circunvoliuciones poco profundas o superficiales, dando incluso
el aspecto de lisas, debido a que la cortical externa se fusiona con los
microsurcos, ocupando extensas superficies o areas focales de
plegamiento cortical, las anomalias del drenaje venoso son comuness,
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ESQUIZENCEFALIA

Caracterizada por la presencia de hendiduras que se extienden a través
del hemisferio, desde la cubierta ependimaria del ventriculo lateral hasta
la cubierta pial de la corteza, mas comunmente cerca de los giros pre y
postcentral o involucrando la regién parasilviana bilateral y simétricarmente.
Como causa, figuran los eventos isquémicos que comprometen y
destruyen la matriz germinal 40,

La sustancia gris que recubre la hendidura puede ser polimicrogirica.

Para fines prondsticos considerando el tamafiio del area involucrada asi
como la separacion de la hendidura, ha sido dividida en esquizencefalia
de labio abierto y labio cerrado.

TIPO 1. DE LABIO CERRADO

En laesquizencefalia de labio cerrado, las paredes estan opuestas una
a otra obliterando el espacio de liquido cefalorraquideo entre ellas, asi
las células ependimarias del ventriculo se juntan con las células piales
de la corteza formando la lamada cicatriz pial - ependimaria. Esta fusién
pio-ependimaria forma un surco en el cerebro en desarrolio el cual es
recubierto por sustancia gris polimicrogirica. La lesién puede ser uni o
bileteral y es comin que comprometa el surco central o postcentral.

Los pacientes que presentan una hendidura unica de labios cerrados

generalmente cursan con crisis convulsivas, hemiparesia, espasticidad y
su desarrollo es normalS 6.7,
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TIPO 2. DE LABIO ABIERTO

Los labios estan separados, formando un gran defecto o hendidura sobre
la corteza cerebral, ocupada por liquido cefalorraquideo y cublerta ensu
superficie por sustancia gris polimicrogirica, pudiendo haber grandes

porciones de hemisfério cerebral ausentes.

Los pacientes afectados presentan crisis convulsivas de inicio temprano,
retardo en el desarrollo con alteraciones motoras (hipotonia, espasticidad
y dificuitad para la marcha) asi como hemiparesia, existiendo relacién
directa entre la gravedad de los sintomas y la cantidad de tejido cerebral
comprometido, con frecuencia se presenta ceguera como resultado dela

hipoplasia del nervio 6pticos'°.

La hipoplasia del nervio 6ptico en conjunto con la alta incidencia de
ausencia del septum pellucidum entra en la clasificaciéon de los pacientes

que padecen Displasia Septo-cptica.

El patron giral de la corteza adyacente a la hendidura con frecuencia
muestra displasia cortical. Sila hendidura de labio abierto es estrecha, o
si es de labio cerrado, un hoyuelo es visto en la pared del ventriculo

lateral.

La displasia cortical se puede ver en el hemisferio contralateral al sitio de
la esquizencefalia, el septum pellucidum esta ausente en un 80 a 90 % de
los pacientes con esquizencefalia, y la boveda frecuentemente es amplia
sobre el sitio de la esquizencefalia como resultado del las pulsaciones del
liquido cefalorraquideo proveniente del ventriculo lateraly que se propagan

a través de la esquizencefalia.

Pasando a otro asunto, se estima que el 30% de toda la poblacion epiléptica
esta integrada por nifios, de los cuales un 75% comienzan a presentar

sintomas antes de los 18 anos de edad.
16



Considerando que existe una enorme variedad en la presentacion de
las crisis, ademas de la importancia que tiene poder establecer la etiologia
de la mismas, se cred la clasificacion internacional de los transtornos
convulsivos, que categoriza las crisis como parciales y generalizadas, en
donde las primeras pueden ser simpies o complejas y cuya descarga
epiléptica inicial surge de una porcién localizada de la corteza cerebral,
para clinicamente manifestarse como transtornos que pueden ser de tipo
sensitivo, del pensamiento o con movimientos convulsivos de una parte o
todo el cuerpo. Tipicamente las crisis parciales simples no se acompanan
de pérdida del conocimiento, lo que se define como la faita de capacidad
de reaccion durante la crisis y amnesia después de la misma?.

Las crisis parciales complejas comprometen en su elaboracién al sistema
limbico lo que origina bilateralidad temprana de la disfuncién y
caracteristicamente se acomparfian de pérdida del conocimiento.

Las crisis generalizadas abarcan grandes volumenes del cerebro desde
su inicio y suelen ser bilaterales, asociandose también con pérdida del
conocimiento®.

Las malformaciones congénitas pueden actuar como foco a partir del cual
se origina la descarga y de esta manera establecen una estrecha relacién
con la epilepsia. Los Transtornos de la induccién, proliferacién,migracion
y segmentacion neuronales, contribuyen a estados encefalopaticos graves
vinculados con convulsiones. En este tipo de lesiones estructurales figuran
la polimicrogiria, heterotopias, holoprosencetalia, lisencefalia
hidranencefalia como causas mas frecuentes®.

Con el propdsito de establecer un criterio uniforme en la descripcion y
semiologia de cada uno de los transtornos convulsivos se establecié desde
1981 y con vigencia actual, la clasificacion internacional de de las epilepsias
y sindromes epilépticos, que categoriza esta patologia de la siguiente
manera:
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CLASIFICACION INTERNACIONAL DE EPILEPSIAS Y SINDROMES
EPILEPTICOS °

CRISIS PARCIALES (empiezan localmente)

A. Crisis parciales con sintomas simples (por lo general sin aiteraciones

de la consciencia).

1. Con sintomas motores

2. Con sintomas especiales sensoriales y somatosensoriales
3. Con sintomas autonémicos

4. Formas compuestas

B. Crisis parciales con sintomas complejos (casi siempre con alteraciones
de la consciencia ).

. Con transtornos de la consciencia solamente

. Con sintomas cognoscitivos

. Con sintomas afectivos

. Con sintomas psicosensoriales

. Con sintomas psicomotores

. Formas compuestas

DORADON

CRISIS GENERALIZADAS (bilaterales simétricas y sin inicio local).

De ausencia (pequefio mal)
. Crisis miocldnicas
Espasmos infantiles

Crisis clonicas

. Crisis ténicas

. Crisis tonicoclonicas

. Crisis atdnicas

. Crisis acinéticas

DNOOAGN -

CRISIS UNILATERALES

CRISIS EPILEPTICAS NO CLASIFICADAS °
18



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

No se conoce con presicion la tasa de incidencia de los nifios que cursan
con retraso psicomotor y displasia cerebral, tampoco aquelios que tienen
epilépsia y displasia cerebral. Existe otro grupo de nifios que no tienen
epilépsia o retraso psicomotor pero se les encuentra alteracion estructural
cerebral relacionada a malformacion en el desarrollo encefalico.

informacion y analizaria, respecto de la

Por lo tanto es util recavar
poblacién pediatrica que se recibe en la unidad de Resonancia Magnética

de hospital Angeles del Pedregal, quienes se estudian por epilepsia o
retraso psicomotor, ademas de aquellos en que se les observa alguna
displasia cerebral, especificamente aliteraciones en la migraciéon neuronal

que no desarrollaron epilépsia o retraso psicomotor.

Esto nos permitira conocer las relaciones que existen entre las diferentes

malformaciones cerebrales y la epilepsia, asi como con el retraso
psicomotor y alteraciones de la conducta, para determinar el
comportamiento clinico de las mismas y la dificultad que representan para

su manejo médico.
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JUSTIFICACION

Dado que entre las causas de la epilepsia figuran las displasias corticales,
en la actualidad el diagnéstico debe apoyarse el los hallazgos por
resonancia magnética, método que demuestra las variedades mas
frecuentes de este tipo de patologia, no valorable por otro estudio de
imagen.

El demostrar en que porcentaje existe un vinculo entre la epilepsia y las
alteraciones de la migracion neuronal es importante para conocer la
causa del sindrome epiléptico y retraso psicomotor. Asi como establecer
el tipo de manifestaciones que se asocian con mas frecuencia en dichos
pacientes. Citando de paso otro tipo de patologias, encontradas en la
investigacién, con manifestaciones epilépticas.

LLa incidencia de displasia cerebral como causa de déficit neurolégico ha
podido ser valorada en forma mas adecuada recientemente con los nuevos
avances en la neuroimagen, en consecuencia el radidlogo ha asumido un
papel muy importante en su deteccidén. La resonancia magnética, ha
probado ser ta modalidad mas sensible, puesto que carece de artefactos
6seos, puede obtener imagenes en diferentes planos, y posee excepcional
capacidad de diferenciar entre las caracteristicas de las sustancias grisy
blanca, pudiendo elaborar imagenes con volumen de superficie de la
corteza cerebral con mayor informacién Util para el médico tratante.
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OBJETIVOS

Determinar la frecuencia de las alteraciones en la migracién neuronal,
como causa de epilepsia y retraso psicomotor, mediante el estudio
de imagen de resonancia magnética .

Determinar que tipo de epilepsia se asocia con mayor frecuencia a las
alteraciones de la migracion neuronal, y la relacion con crisis de dificil
control con medicamentos.

Comparar las diferentes anomalias congénitas cerebrales
supratentoriales, con los diferentes tipos de epilepsia.

Establecer cuales son los tipos mas frecuentes de displasia cortical y
su localizacion.

Determinar las manifestaciones clinicas mas comunes de la

epilepsia, en los pacientes pediatricos y su frecuencia de acuerdo
al tipo de malformacion congénita cerebral.
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HIPOTESIS

Las alteraciones en la migracion neuronal se asocian con alta frecuencia
con epilepsia y retraso psicomotor.

La epilepsia asociada a las alteraciones en la migracion neuronal es de
diticil control.

Las alteraciones de la migracién neuronal son el grupo de anomalias
congénitas cerebrales que mas frecuentemente se asocian con epilepsia

de dificil control.

Es proporcional la gravedad de los sintomas epilépticos, con el tipo de
malformacion cerebral.
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METODOLOGIA

Se realizé un estudio observacional, transversal, retrospectivo y descriptivo,
mediante una encuesta descriptiva de pacientes con epilepsia, retraso
psicomotor y alteraciones de la migracién neuronal.

Se revisaron los expedientes clinicos y estudios de imagen por resonancia
magnética (IRM) de pacientes de ambos sexos entre O y 15 afios de
edad que presentaron displasia cortical en imagenes de RM, en el periodo
comprendido entre 1 de Enero de 1995 y el 31 de Diciembre de 1995, que
acudieron a la unidad de RM del hospital Angeles del! Pedregal de la ciudad

de México D.F.
Los estudios se realizaron en un equipo superconductor Magneton S P
Siemens de 1.5 Tesla. Las secuencias encontradas en los expedientes

de imagen incluyen T1 potenciado en proyecciones axial, sagital y coronal,
asi como T2 potenciado en proyecciones axial y coronal.

CRITERIOS DE EXCLUSION

Pacientes en cuyo expediente clinico no se describa adecuadamente la
semiologia de las crisis 0 expedientes de imagen que estaban incompletos.

CRITERIOS DE INCLUSION

Pacientes de ambos sexos, menores de 15 afios, con historia de epilepsia,
con expediente clinico en el cual se explica adecuadamente la semiologia
de las crisis y estudio de resonancia magnética que demuestre
adecuadamente la anatomia cerebral. También se incluyeron pacientes
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sin crisis epilépticas en cuyo estudio de resonancia magnética se demostré

anomalias de la migracion neuronal. Considerandose las siguientes
variables:

1) Edad de 0 a 15 afios.

2) Sexo.

3) Tipo de epilepsia.

4) Retraso psicomotor.

5) Respuesta de la epilepsia al tratamiento médico.

6) Displasia cerebral, principalmente alteracion en la migracion neuronal.
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RESULTADOS

Se estudiaron 81 pacientes, menores de 15 afos, 34 (42%) del sexo
femenino y 47 (58%) del sexo masculino.

Fueron divididos en cuatro grupos de edad, el primero menores de 23
meses, es decir de cero a un afio y once meses, el segundo entre 24 y 59
meses (de 2 a 4 afios 11 meses), el tercero entre 60 y 119 meses (de 5
afios a 9 afios 11 meses), y el cuarto entre 10 y 15 afios. La distribucién
de los grupos de edad y sexo se muestran en la tabla No. 1.

Tabla No. 1
Grupos de sexo y edad

Grupo de edad Femenino Masculino Total
0-23* 9 11 20
24-59* 6 13 19
60-119* 9 8 17
120-180* 10 15 25
Total 34 47 81

* meses de edad

Se incluyeron a todos los pacientes que tenian epilepsia, ademas de
aquellos que se les encontré alteracion de la migracién neuronal (AMN)
por estudio de IRM, aunque en su historia clinica no existidé cuadro de
crisis convulsiva. 4 de ellos, tres hombres y una mujer estuvieron en este

caso.
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Grafica No. 1
Frecuencia de tipo de crisis convulsiva

ettt

Parciales Simples
Parciales Compisjas
T-C Generalizadas
Ausencias
Miociénicas
Espasmo Infan

* Sdlo se consideraron pacientes con epilepsia
T-C = Tonico Clénico

De los 81 pacientes 77 (95%) presentaron algun tipo de crisis convulsiva,
grafica No. 1. Las crisis tonicocléonico generalizadas fueron las mas
comunes con 39 pacientes (50.6%) 25 varones y 14 mujeres, seguida de
las parciales complejas con 14 pacientes (18.1%) y después las mioclonicas
con 12 (15.5%). Enla tabla No. 2 se desglosan los grupos de edad y sexo
respecto al tipo de crisis que presentaron.
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Tabla No. 2
Tipo de epilepsia por edad y sexo

0-23* 24-59* 60-119* 120-180* Total
F M F M F L] F M F ™M
Parciales Simples 2 1 (o] 1 2 o 2 1 6 3 =]
Parciales Complejas O o 1 3 2 2 3 3 6 8 14
T-C Generalizadas 2 6 3 5 4 5 s 9 14 25 39
Ausencias o] o] o} o 1 o o} (o] 1 O 1
Mioclénicas 3 3 1 3 o] 1 o 1 4 8 12
Espasmo Infantil 1 ] 1 o o s} o o 2 0 2
Sin Crisis 1 1 [¢] 1 [s] o 0 1 1 3 4
TOTAL 9 " 6 13 9 8 10 15 34 47
20 19 17 25 81

* Meses de edad

Los hallazgos de imagen se agruparon en cuatro:

Primero: El de alteraciones en la migracién neuronal.

Segundo: Otras anomalias congénitas.

Tercero: Lesiones diversas, en donde estaban incluidas tumores, lesiones
vasculares, atrofias en forma inespecifica o por enfermedad
hipoxico isquémica, incluso encontramos un paciente con

esclerosis mesial temporal, y

Cuarto: Estudios normales.
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La grafica No. 2 demuestra la proporcion de hallazgos encontrados en
este estudio. 66 estudios fueron patolégicos (81.5%) y 15 normales
(18.5%).

Gréfica No. 2
Hallazgos de Imagen

Otras Anomallas
n=81 Congénitas 6

Alteracion de la
Migracion Neuronaj 15

Estudio Normal 15
Lesiones Diversas 45

15 Pacientes (22.79%) presentaron AMN, 10 de ellos un solo tipo de esta
anomalia y 5 dos tipos de AMN, 5§ tuvieron otro tipo de malformacién
congénita y 45 lesiones diversas.
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Tabla No. 3
Distribucién por grupo de edad, sexo y tipo de lesion

0-23* 24-59* 80-119* 120-180" Total

Tipo de Lesion F M F M F M F M F M
AMN- 1 lesion 2 2 2 1 1 1 o 1 5 5 10
AMN- 2 lesiones o] 2 o] o o o} (o] 3 o 5 =]
Otras Anom. Cong. 0 1 1 2 o 1 [s] 1 1 5 6
Otras Les. Div. 6 5 2 6 6 3 8 9 22 23 45
Estudio Normal 1 1 1 4 2 3 2 1 6 9 15

TOTAL 9 11 6 13 9 8 10 15 34 47
20 19 17 25 81

* Meses de edad

De los 10 pacientes que tuvieron una lesion refacionada con AMN, 4 no
tuvieron epilepsia y 3 presentaron crisis mioclénicas. En lagréafica3yen
latablas 3 y 5 presentamos el tipo de AMN encontrada con respecto al

tipo de crisis asi como los que presentaron retraso en el desarrollo
psicomotor.

Grafica No. 3
Alteraciones de la Migracién Neuronal y Tipo de Crisis

Sin Crisis 4

Mioclonicas 3

T-C Generalizadas 2

Parciales
Complejas 1 n=10"

* Pacientes con una lesion
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Grafica No. 4
Tipo y Frecuencia de Alteracion de la Migracion Neuronal

5

cunNwANANROO

Polimicrogiria

Paquigiria

n=10" Esquizencefalia

~ Paciente con una sola lesién
DCNL = Displasia Cortical No Lisencefalica

5 pacientes presentaron una asociacién de dos alteraciones en la migracién
neuronal, 3 (33%) tuvieron paquigiria y lisencefalia simultaneamente, en
tanto que otro (6.6%) polimicrogiria y paquigiria y uno mas esquizencefalia

y paquigiria en otro sitio que no era el de la esquizencefalia (6.6%),
Grafica No.5.
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Grafica No. 5
Tipo y Frecuencia de Ailteracion de la Migracién Neuronal

Paquigiria + Lisencefalia
3

Esquizencetalia + Paquigiria Polimicrogiria + Paquigiria
1 1

* Pacientes con dos lesiohes
|

Enlatablas No.4 y 5 se presenta la relacién de estas anomalias de acuerdo
al tipo de crisis y al retraso psicomotor. 4 de ellos presentaron tonicoclénicas
generalizadas y 1 crisis mioclonica. 3 de ellos presentaron retraso en el
desarrollo psicomotor.

Tabia No. 4
Relacion de Tipo de Crisis y casos con dos lesiones

Esquizencefalia Total

Polimicrogiria

Tipo de Crisis Paquigiria
Lisencefalia Paguigiria Paquigiria
T-C C 2 1 - 3
Gi lizad: NC 1 - - 1
[ - - 1 1 !
ioclénicas

Mioclénic NC - - N N

Sin Crisis - - - -

Retraso P.M. (++) () (+) (-) (5)

Total 3 1 1 5

or, (-) F un pacf sin retraso p otor

{+) Representa un paciente con retraso p
31
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Tabla No. 5
Relacion de Tipo de Crisis y casos con una sola lesion

Tipo de Crisis Pollmicrogirla Paguigira Esquizencefatia DCNL Total
Parciales C - - - - -
Comg NC - - - 1
T-C Cc - - - - -
NC 1 - - 1 2
Mlociénicas c b - - N -
NC - 1 - 2 3
Sin Crisls 1 - 1 2 4
RetrasoP.M. {==) {+) (-} (-} (+++++) (c===)(++++4+)
Total 2 1 1 6 10
(+) Representa un paciente con refraso psi tor, (-) Repl unp sin retraso psicomotor

P.M. = Psicomotor, C = Controlada, NC = No Controlada

En la tabla No. 6 se describen las diferentes AMN y sus localizaciones,
las consideramos independientemente de los pacientes, es decir sélo se
mencionan el tipo de alteracién en la migracién neuronal de acuerdo a su
localizacién en los I6bulos cerebrales, encontramos que de esta forma la
displasia cortical no lisencefalica sigue siendo la de mayor frecuencia, en
tanto que la paquigiria aparece en segundo lugar, con ocho lesiones
encontradas en 15 pacientes.
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Tabla No. 6
Tipo de Mailformacion y localizacién

encefalia  Heterotopla DNCL  Total

L ) L Pol gl Paquigiia Esquizi
frontal 2 2 3 1 - 4 12
Parietal 1 - 3 1 - 4 ]
Temporal . 1 - - - 1 2
Occlpital - 1 - - - 3 4
insula - - - - B - 0
Cerebeio - - - - - 1 1
Bilateral 1 - 2 1 1 5
Tolal 4 4 8 3 0 14

También se puede observar que el I6bulo frontal fue la superficie mas
comunmente danada, seguida del parietal.

El i6bulo frontal presenté el mayor numero de lesiones, con un 36% de
alteraciones con respecto a toda la corteza, seguido por el parietal con
27%. Las lesiones que afectaron al cerebro en forma bilateral ocuparon
el 15%, el Ibbulo occipital un 12% y finalmente el temporal con 6% y el

cerebelo con 3%.
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CASOS REPRESENTATIVOS
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Paquigiria. Segmento de la corteza frontal que esta deformado y grueso
{ ). el surco esta deformado (<3) y puede confundirse con esquizencefalia

de labio cerrado, en este caso el surco no es profundo y no se demostré
alteracion ependimaria.
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La superficie cerebral en las regiones parietal y frontal izquierdas () es
lisa, con algunos surcos poco profundos ( K ), lisencefalia incompleta,
ademas de observar a ia corteza gruesa ( <4 ), por paquigiria.
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a) y b) La superficie y la sustancia gris subcortical se observan irregulares

(<43), con imagen de "empedrado” por polimicrogiria.
La corteza esta engrosada pero no hay certeza de paquigiria, condiciones

que se denominan como displasia cortical no lisencefalica.
c) La lesién es bilateral con deformidad de los opérculos ( 29 ), displasia

cortical opercular bilateral.
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a) y b) La superficie cortical tiene aspecto de "empedrado" ( => ) porla
polimicrogiria, c) no se puede definir el espesor de la misma, sin embargo
en la region temporal hay paquigiria y lisencefalia ( & ).
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Lisencefalia tipo 1 o agiria completa. La superficie cerebral esta lisa, a);
enb) y c) hay una banda superficial delgada de corteza (=D ) y otra gruesa
profunda ( ¥ ), separadas por una banda lineal de sustancia blanca, con
mayor sefial en el T2 ( i ) que corresponde ala zona de células esparcidas.
El cerebro tiene una apariencia en reloj de arena o de "8". La diferencia
entre esta lesidn y la tipo 3 esta en la normalidad del cerebelo, d).

SIS MU DERE a0
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Polimicrogiria. La superticie cortical esta irregular con multiples giros y
surcos, algunos de profundidad media y otros pequefios ( € ). La alteracion
es bilateral y difusa, acompafnada de hipoplasia de la sustancia blanca,
deformando alin mas los giros, ademas de septum cavun peliucidum y
vergae.

40



Esquizencefalia de labio cerrado. Se observan dos hendiduras en las
regiones parietales, una de cada lado ( An), acompanadas de alteracion
cortical irregular y gruesa, con polimicrogiria y posiblemente paquigiria,
no alcanzan !a superficie ependimaria.
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Esquizencefalia de labio abierto. Existe una gran hendidura en la regidén
parietal izquierda que comunica al sistema ventricular con el espacio
aracnoideo ( = ). Hay también importante pérdida de la sustancia cere-
bral. La corteza cerebral y del cerebelo esta ailterada con areas de

polimicrogiria y paquigiria ( €= ).
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DISCUCION

De los 15 casos en los que se encontro AMN un 66.6% fueron masculinos
y 33.3% femeninos, en donde se puede observar una relacién de 2:1 con
predominio de varones. Liamando la atencién dado que en los diferentes
reportes esta condicion no parece tener importancia, ya sea porque no
lo han considerado o porque no tuvo relevancia 21,

Nosotros no realizamos una investigacion profunda en cuanto ala etiologia
del problema en las AMN, sin embargo en la historia clinica no se hace
referencia sobre factores de riesgo durante la gestacion, tales como
exposicion a mercurio, alcohol, virus, etc., y los padres aparentemente
eran personas sanas.

El grupo, conformado por los hombres menores de 23 meses, fue el que
mas presentd asociacion de dos lesiones. El vinculo de paquigiria mas
lisencefalia fue el mas comun en el grupo de dos anomalias, condicién
que también es lamas frecuentemente reportada por diferentes autores?
\1014 ) seguida de paquigiria mas esquizencefalia y paquigiria mas
polimicrogiria.

Diversos trabajos mencionan que el retraso psicomotor constituye un
hallazgo muy frecuente en pacientes con AMN, no obstante en el nuestro
sélo un 60 % de los pacientes presentaron retraso. 6 de los 10 pacientes
considerados con una sola lesion cursaron con retraso psicomotor y &
(83%) de estos tenian displasia cortical no lisencefdlica. Por otro lado 3
de los 5 pacientes con 2 lesiones tenian esta alteracion, es decir, que la
proporcidon de presentar 1 6 2 lesiones y retraso psicomotor es similar.
Pero considerando que en la displasia cortical no lisencefalica exiten
areas de paquigiria y polimicrogiria simuitaneamente, la proporcion de
tener 2 lesiones y retraso psicomotor es mayor. Sitomamos en cuenta
esta observacion como una doble lesidn, tendriamos que 11 pacientes,
de los 15, con 2 lesiones en lugarde 5,y 8 pacientes de los 11 (72%) con
retraso psicomotor.
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La literatura reporta la presencia de epilepsia asociada con los AMN en
un alto porcentaje lo que coincide con nuestra investigacion, en la que
observamos mayor frecuencia de las crisis tonicoclonico generalizadas,
seguida de las parciales complejas y parciales simples, no obstante 3 de
los pacientes masculinos y 1 femenino que presentaban una sola lesidn,
no cursaron con manifestaciones epilépticas 217,

Aunque no tenemos la cifra exacta , vale la pena mencionar que muchos
de los pacientes que cursaban con epilepsia , mostraron una evolucion
progresiva de su padecimiento, iniciando con episodios parciales simples
de corta duracién, que evolucionaron a formas complejas y generalizadas
con poca o ninguna respuesta al tratamiento.

La literatura reporta'® que en los pacientes con displasia cortical no
lisencetdlica es frecuente la asociacién entre crisis del tipo espasmo infantil,
condicién que no se encontré en nuestra investigacion.

También se observd que 4 de los 5 pacientes que tenian 2 lesiones,
presentaron convulsiones que estaban adecuadamente controladas, Tabla
No. 4, en tanto que de los 6 pacientes con epilepsia que presentaron una
sola lesion tenian todos crisis de dificil control. Es decir, de 15 pacientes
con AMN 4 (26.7%) no convulsionaron, 7 (46.6%) tenian crisis de dificil
control y 4(26.7%) crisis controladas.
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CONCLUSIONES

El sexo masculino fue el Unico afectado por AMN en lesiones dobles y
la relacion masculino-femenino fue de 2:1 para lesiones Unicas.
Encontrandose mayor frecuencia para las primeras en el rango de
10 a 15 afios, y para las lesiones tnicas en menores de 2 anos.

La superficie del I6bulo frontal y luego la del parietal, fueron las
superficies mas comunmente afectadas por las AMN.

De todo el conjunto que presentd AMN la displasia cortical no
lisencefalica fue la alteracidon con mayor frecuencia encontrada, seguida
por la paquigiria. La lisencefalia y polimicrogiria ocuparon el tercer
lugar seguidas por la esquizencafalia, lamando la atencién el no
encontrar casos de heterotopia o hemimegalencefalia.

Existe relacion directa entre el nimero de lesiones y la presencia de
epilepsia, puesto que el 100% de los pacientes con dos lesiones
cursaron con crisis convulsivas, las que en su mayoria fueron del tipo
tonicoclonico generalizadas, en tanto que de los pacientes que tuvieron
una soéla lesidon 60% tuvieron epilépsia.

El 66 % de los pacientes con AMN presenté una sola lesion atectando
ambos sexos por igual. De estos el 60 % cursd con crisis epilépticas
las que en orden descendente de frecuencia fueron miocldnicas,
tonicoclénico generalizadas y parciales complejas. El 40% restante

de pacientes no presentaron epilepsia, 10 que constituye una importante
observacion.

Todo el grupo de pacientes con dos lesiones presentd retraso
psicomotor, y del grupo con una lesion, del tipo displasia cortical no
lisencefalica, el 83% presentaron retraso psicomotor.
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7.~

Los pacientes que tuvieron una sola lesién fueron los que
principalmente presentaron crisis de dificil control, sobre todo los que
tenian displasia cortical no lisencefalica.

En los pacientes con AMN el tipo de crisis epiléptica mas comun fue la
tonicoclonico generalizada (40%), seguido de las mioclénicas (26.7%)
y de los pacientes sin crisis (26.7%).

No cabe duda que los estudios por IRM constituyen hoy en dia un
meétodo fundamental para el diagnéstico rapido y acertado de aquellos
enfermos que acuden al médico o psicologo por sintomatologia
epiléptica o transtornos de la conducta .
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