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Lamegalencefaliaunilateral esun trastorno delamigracion
neuronal que cursa con unaimportante clinica neurolégica de
inicio en el recién nacido y tiene un mal pronostico en lama
yoriade |as ocasiones. Las alteraciones morfol dgicas cerebra-
les son de especificidad suficiente para poder redizar un diag-
ndstico precoz con |os actuales medios de imagen.

Caso clinico

Recién nacida mujer con un peso de 3.650 gramos, produc-
to de un parto eutdcico de primipara sana, tras una gestacion sin
incidencias de interés. Ingresa con siete dias de edad, procedente
de otro centro, para estudio de convulsiones neonatales (hiper-
tonia en flexion de las cuatro extremidades y clonias generali-
zadas) desde € tercer diade vida.

Al ingreso muestra macrocefaia (perimetro craneal de 38'5
cm), fontanela anterior amplia a tension normal e hipotonia
generalizada. El resto delaexploracion clinicay las pruebas ana-
|iticas estén dentro de lanormalidad El electroencefalogramare-
vela una actividad cerebral lentificada globalmente, asimetria
del trazado y actividad paroxistica de punta-onda de predomi-
nio en hemisferio izquierdo.

Laecografia craneal descubre una asimetria de tamafio en-
tre ambos hemiencéfal os, siendo el izquierdo mayor que e de-
recho. El hemisferio izquierdo muestra pobreza de surcos en to-
da su superficie. El ventriculo lateral de este lado esta aumen-
tadoy lacisurade Silvio es profunday sin ramificaciones. Existe
unaalteracion en ladiferenciacion entre sustanciagrisy blanca,
con areas de aumento de ecogenicidad en sustancia blanca pro-
funda. El hemisferio derecho presenta una configuracion de sur-
cosy un tamafio ventricular normal (Figs. 1y 2). El estudio dop-
pler de arteria cerebral muestra una vasodilatacion leve, en re-
lacion con e cuadro convulsivo.

La TC confirmalos hallazgos ecogréficos. Ademas, descu-
bre calcificaciones puntiformes en |6bulo frontal izquierdo, no
evidenciadas en ecografia (Fig. 3).

Laresonancia magnética pone de manifiesto el aumento de
tamafio del hemisferio izquierdo, que produce un desplazamiento
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Megalencefalia unilateral

Figura 1. Corte ecogréfico coronal. El hemisferioizquierdo patol 6gico es
de mayor tamafio, el ventriculo lateral presenta una moderada dilatacion,
la sustancia blanca es més ecogénicay la corteza muestra una pobreza de
SUrcos.

Figura2. Corte ecogréfico sagital anivel delacisurade Silvioizquierda.
Estase muestraprofundayy con pocas ramificaciones. Obsérveseladilatacion
del ventriculo lateral.

de lalinea media hacia la derechay comprime y desplazale-
vemente €l cerebelo (cortes coronales). Observamos en dicho
hemisferio el aumento de grosor de la corteza y la ausencia de
un limite bien definido entre éstay la sustancia blanca, asi co-
mo la pobreza de surcos y lamoderada dilatacion ventricular ya
visualizadas en TAC y ecografia. Los cortes potenciados en T2
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Figura 3. Corte axia de TC en el que se ven calcificaciones de pequefio
tamafio en |6bulo frontal izquierdo. Ademés de |as dteraciones ya comentadas
en las imagenes ecogréficas, es evidente la pobre diferenciacion entre
sustancia blancay gris en hemisferio izquierdo.

Figura 4. Corte axial de RM potenciada en T2. Muestra claramente el
aumento de sefial de la sustancia blanca (en relacion con gliosis) y el
aumento de grosor de la cortical en hemisferio izquierdo respecto al
contralateral.

muestran un aumento de sefial de la sustancia blanca en relacion
con fenomenos de gliosis (Fig. 4).

Estos hallazgos son diagnosticos de megalencefalia unila-
teral.

Discusion

Lamegaencefdiaunilateral es unaalteracion congénitamuy
poco frecuente, de etiologia desconacida, caracterizada por un
crecimiento anormal de un hemisferio cerebral que se acompa-
fia de alteraciones en lamigracion neuronal de intensidad va
riable®. En algunos casos el marcado aumento de tamafio y
las importantes alteraciones morfol dgicas en el hemiencéfalo
afectado, han llevado a plantear la disyuntiva entre proceso ne-
oplasico 0 hamartomatoso®@.

Suele debutar clinicamente con laaparicidn de cuadros con-
vulsivos precoces®? de dificil control pterapéutico, se halle-
gado incluso alarealizacion de lobectomia o hemisferectomia®
en casos refractarios a tratamiento. También pueden presentar
encefalopatia severay signos neurol égicos focaes.

L as pruebas de imagen permiten un adecuado diagndstico
de esta patol ogia, coincidiendo con otros autores® en los sig-
nos radiol égicos encontrados, existiendo una buena correlacion
entre laecografiacraneal, laTCy laRM.

Se han publicado formas con afectacion parcia del he-
miencéfalo, en localizacion parietooccipital, permaneciendo in-
demne el resto del parénquima encefélico. Parece que el pro-
ndstico empeorasi lalesiéninteresaatodo e hemisferioy si los
sintomas comienzan precozmente, en el primer mes de vida®.
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Se menciona en labibliografiala asociacion del aumento de
tamario unilateral del cerebro con ciertos sindromes neurocuté
neos, tales como la neurofibromatosis®, la hipomelanosis de Ito™
y € sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber®. No obstante, en es-
tos casos, la clinica neuroldgica no suele ser tan severani lasal-
teraciones radiol dgicas tan caracteristicas como las expuestas.
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