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PORENCEFALIA

REPORTE DE UN CASO Y
REVISION DE 1A LITERATURA




INTRODUCCION

En 1859, Heschl ' acuiié el término '"'porencefalia
para denominar una cavidad dentro de un hemisferio
cerebral, comunicado a su vez con el sistema ventricular,
espacio subaracnoideo o ambos.

La asociaciéon de quistes porencefilicos y crisis
convulsivas fue descrita desde 1939, 2 Yy se relacionaba
ampliamente a accidentes vasculares intrauterinos (trauma),
hipoxia neonatal y enfermedad hipertensiva del embarazo. 3
La porencefalia se define como un defecto de cierre neuronal
Y que se caracteriza por espacios quisticos en el parenquima
cerebral y espacio subaracnoideo. *

En. este caso clinico revisamos y comentamos los
aspectos mas sobresalientes sobre la etiopatogenia de un
padecimiento que con poca frecuencia culmina en-la edad
adulta. : =
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REPORTE DEL CASO

Una mujer de 40 afnos de edad, se presenta al servicio
de urgencias adultos con un cuadro clinico caracterizado por .
tos con expectoracion, fiebre de 3 dias de evoluciéon
cuantificada hasta 38 grados C, dlsfagla Yy crisis convulsnvas.,

De su historial médico destacan.,asfixna neonatal y.
crisis convulsivas secundarias ‘desde: la  ‘infancia, con
trastornos psicomotores, retardo. mental ‘anorexia, Yy
agresividad. Tenia maltiples tratamlentos anticomiciales Yy
antidepresivos, ambos administrados en:forma irregular y
suspendidos hace varios meses. Desde los 7 afios de edad se
encuentra postrada en cama, ple_]lca del hemicuerpo
izquierdo y con multiples alteraciones osteomusculares por
la inmovilidad crénica.

Ingresé al servicio de Medicina Interna para
tratamiento de una neumonia basal derecha adquirida en Ia
comunidad. Se diagnosticé también wuna desnutricién
moderada crdnica, asociada a disfagia e hiporexia
secundaria. La biometria hematica al ingreso reporté una
anemia crénica con una Hb de 10grs/dl, leucocitosis de
15,800mm> a expensas de neutréfilos en 92% y un conteo
plaquetario de 162,000mm>. La quimica sanguinea fue
normal. Las pruebas de funcionamiento hepaitico con
hipoalbuminemia de 2 grs/dl. El tratamiento consistié en un
esquema antimicrobiano a base de ceftriaxona Yy
claritromicina, soluciones parenterales y se colocé una sonda
nasointestinal para alimentacién con una dieta polimérica.
Su evolucién fue satisfactoria, la fiebre remitio y la




expectoracion fue disminuyendo. La cuenta
leucocitaria al cuarto dia era de 9,800mm> Y los neutroéfilos
en 78%. El cultivo de expectoraciéon fue positivo para
estreptococo pneumonae. Al sexto dia de estancia
hospitalaria presenta crisis convulsivas ténico-cléonicas
generalizadas, se yugularon con 5Smg de diacepam IV Yy
posteriormente se impregné con 1gr de difenilhidantoina.

Se procedié a realizar estudio tomografico de craneo
en fase simple en la cual se aprecia una cavidad quistica del
hemisferio cerebral derecho (unilateral), que se extiende
desde la corteza cerebral hasta el sistema ventricular. Las
alteraciones en la regulacién motora y del lenguaje que
presentaba la paciente se deben a que la lesién compromete
el I6bulo frontal derecho y comunica con el cuerno frontal
del ventriculo lateral (figura 1). EIl retardo mental y los
trastornos de aprendizaje y memoria se justifican por Ia
ausencia del l16bulo temporal derecho como se aprecia en las
figuras 2 y 3. El I6bulo parietal derecho igualmente se
encontraba ocupado por lIa lesién quistica, y los surcos y
circunvoluciones amplios por la atrofia cortical (figura 4).

Ante tales lesiones, consideramos la disfagia de tipo
neuromotora por lo que se colocé una sonda de gastrostomia
para alimentaciéon. Las crisis convulsivas se controlaron con
difenilhidantoina 'y el proceso infeccioso pulmonar se
resolvié sin otras complicaciones. La paciente se egresé a los
20 dias a su domicilio.
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DISCUSION

El defecto de cierre neuronal que caracteriza a los
quistes porencefalicos puede tener algunas variantes. Los
unilaterales, que suelen encontrarse en el 16bulo frontal y
que se asocian a hipoplasia arterial en el 85% de los casos.
Los bilaterales son los menos frecuentes, pueden presentarse
con una protuberancia en el craneo y una zona de
transluminacién. Asi mismo, puede comunicarse con uno o
mas ventriculos y el espacio subaracnoideo. *

Epidemiologicamente no se ha descrito la presentacion
de este padecimiento. Los reportes muestran mayor
asociaciéon a defectos del tubo neural hasta en un 4%. La
incidencia es mayor en mujeres y habitualmente se detecta
antes de los 4 meses de edad, y puede prolongarse hasta la
adolescencia. ¢

.. La_etilogia se enfoca a problemas perinatales_ comoA
trauma uterino, transfusiones de hemoderlvados Ty
enfermedad hipertensiva del embarazo. 7’
neonatal Y los traumatismos de cr‘éneo
encuentran entre los antecedentes: ~de;
porencefalia.®*® También se han descrlto casos de porencefalla
secundaria a menlngltls vnral, prlnclpalmente por: el virus
coxsackie A9. ' :

A este respecto, nuestra paciente no fue la excepcion.
Tuvo sufrimiento fetal aoudo e hipoxia postparto, y durante
la infancia sufrié un traumatismo de crineo grave que nunca
se estudié. Desde los 8 afios de edad padece de crisis
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convulsivas, las cuales se habian tratado en forma irregular y
sin vigilancia médica. Consecuentemente -las  secuelas
motoras y mentales fueron irreversibles hasta el momento
actual. Los datos de este caso semejan con lo reportado en
otras series.

Las manifestaciones clinicas m:as comunes son Ia
epilepsia, '' ataxia, parilisis con déficit focal progresivo,
hipertension endocraneana, hidrocefalia, trastornos del
lenguaje, distonias y demencia. '*''* Una de las caracteristicas
principales de la paciente fue Ia hemiplejia y las crisis
convulsivas.

Los métodos diagndsticos mias utilizados son la
tomografia computada y Ia resonancia magnética de crianeo.
'S La ultrasonografia transcraneal pucde ser de utilidad en
Ias primeras semanas de vida, cuando se sospecha de
hemorragia cerebroventricular, la cual da lugar a lIa
formacién de quistes porencefilicos. '“'7 Debido a que estos
quistes son avasculares, la gamagrafia con radioniclidos
representa un método para sospechar el diagnéstico. '*

El tratamiento para los quistes porencefialicos es
controversial. Se utilizan diferentes técnicas quirdrgicas
para el drenaje de estos cuando hay hipertensiéon
endocraneana y crisis convulsivas de dificil control. La
fenestracion de los quistes hacia los ventriculos laterales, ha
demostrado una disminucién en Ia presentacion de crisis
convulsivas hasta en un 62%. ' Otros métodos como la
decorticacion del quiste o la colocacion de valvulas para
derivacion, solamente son itiles cuando el problema se
detecta en forma temprana. *’ :




FIGURAS

FIGURA 1. La lesion compromete el 16bulo frontal y se
comuniqa con el cuerno frontal del ventriculo lateral.

FIGURA 2 Y 3. Existe una comunicacién amplia con el
ventriculo'lateral derecho y la superficie cortical.

'FIGURA 4. La lesién se extiende hasta el 16bulo parietal
derecho. Los surcos y circunvoluciones se encuentran amplios

por la‘atrofia cortical.
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