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Introduccién

Lostrastornos de lamigracion neuronal (TMN) representan
un capitulo en lainvestigacion neuropedidtrica actual. Uno de
los defectos congénitos de mas reciente conocimiento y mayor
riqueza semiolégicaes el sindrome opercular o sindrome peri-
silviano bilateral (CBPS), “variante’ congénitadel sindrome de
Foix-Chavany-Marie de origen isquémico del adulto. En 1993,
recogiendo |os datos referidos a 31 observaciones, el CBPS
Multicenter Collaborative Study® emitid los criterios diagnds-
ticos, delos cuaesladisplasiacortical perisilvianay ladisartria
secundaria a una disfuncion oro-faringo-glosa son esencialesy
aidablesen el 100% de los casos.

Se presentan dos observaciones de CBPS, su evolucion cli-
nicay los problemas diagnosticos que plantearon. La entidad
clinico-radiol dgica que describiremos a continuacion tiene unas
caracteristicas sindromicas propias que la hacen facilmente iden-
tificable por la anamnesis y la exploracion, separandola clara-
mente del resto de TMN. Ladescripcion del sindrome estan re-
ciente que existen escasas aportaciones a la literatura pediatri-
ca. Con €l proposito de clarificar |os elementos de sospecha cli-
nicadirigidos a pediatra se ha elaborado este trabajo.

Observaciones clinicas
Caso1l

Mujer de 13 afios de edad, sin antecedentes familiaresdein-
terés. Embarazo normal y parto atérmino mediante cesarea por
sufrimiento fetal. Apgar 4/7/10, precisando reanimacion su-
perficial. Peso al nacer: 2.880 g. Retraso psicomotor e hipoto-
nia marcada con sostén cefdlico al 4° mes, sedestacion alos 17
mesesy marchaalos 3 afios y 10 meses. La evolucién pone de
manifiesto unamicrocefalia, pobreza en larelacion psicosocial
y paraparesia espastica con paresia de miembro superior dere-
cho. Es diagnosticada de pardlisis cerebral. En €l lenguaje pre-
senta una aceptable comprension pero un importante déficit en
la expresion: apenas adquiere bisilabos aislados, evidencia una
sialorrea profusay una debilidad facial. A los 9 afios aparecen
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Sindrome perisilviano bilateral
congeénito: Aportacion de dos
nuevos casos

Figura 1. Caso 1. Corte axial de TC craneal: Cisuras silvianas marcadas
y cortex engrosado.

crisis parciales motoras y secundariamente generalizadas. Los
distintos EEG en vigilia ponen de manifiesto paroxismos tém-
poro-parietales como expresion de dos focos independientes so-
bre un trazado de fondo lentificado. Fue necesaria la combina
cion entre valproato y carbamacepina parael buen control dela
crisis. LaTC craneal mostr6 una CBPS (Fig. 1). Lanifiano acu-
di6 alos controles clinicos posteriores.

Caso 2

Paciente varon de 12 afios de edad sin antecedentes familia
resy perinatales de interés. Desarrollo psicomotor y valoracion
psicopedagdgica normales con buen rendimiento escolar.
Unicamente destaca |a presencia de una torpeza en la motrici-
dad finay amplia, y un marcado trastorno del lengugje: buena
comprension, rinolaliay trastorno en laarticulacion de la palabra
con debilidad facial. A los 11 afios presentalas primeras crisisde
morfologiaparcial motoray secundariamente generalizadas. Los
EEG intercriticos en vigilia evidencian paroxismos de expre-
sion fronto-temporal derecha con fécil difusion contralateral du-
rante la hiperventilacion. Actualmente recibe tratamiento con car-
bamacepinay se encuentra libre de crisis. Laexploracion pone de
manifiesto una apraxia oromotora con paresia facial, principal-
mente en |os movimientos de masticacion, y paresia de la mus-
culatura orbicular inferior. La somatometriaesnormal. LaTCy
laIRM pusieron de manifiesto una CBPS (Figs. 2-4).
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Figura 2. Caso 2. Corte sagital IRM; secuencia T2: Imagen tipicade dis-
plasiacortical perisilviana. El cortex silviano, que aparece muy engrosa-
do, se continia con € de Rolando, exponiendo parcialmente la insula.

Discusion

Durante el proceso migratorio normal de [os neuroblastos
desde lamatriz germinal a cortex cerebral, y su posterior estra-
tificacion en capas, pueden sucederse agresiones de diferente na-
turaleza. A ello se debe la enorme heterogeneidad histoldgicay
clinicade este grupo de procesos: lisencefalia, heterotopias neu-
ronales, esquisencefalia, etc... Las displasias corticaes focales,
esto es, aquellas circunscritas a un area cortical representan un
subgrupo. En el sindrome perisilviano el &readisplésica afectaal
cortex insular, silviano y rolandico centrales. Tanto laformauni-
lateral como labilateral del sindrome tienen en comdin el subs-
trato anatémico, aunque no asi € clinico. En los pocos pacientes
en los que ha podido investigarse el aspecto histol6gico:23 se
ha constatado |la presencia de unapolimicrogiria, adiferenciade
lo observado en la neuroimagen, donde el cortex adopta un as-
pecto macrogirico o paguigirico, estd engrosado y con pocos sur-
cos. Otras anomalias asociadas han sido reportadas, como laage-
nesia de septum pellucidum®, hallazgo también frecuente en otros
TMN como la esquisencefalia.

El cuadro clinico del CBPS es, aunque variable, muy carac-
teristico en tres aspectos®2419: Por |o general setrata de un
paciente afecto de un trastorno motor y cognitivo mas o menos
importante, y marcado retraso en el lenguaje. Durante la evo-
lucién clinica se asocia a una epilepsia de aparicion tardia, sor-
prendente si pensamos que el trastorno de base es congénito.

El trastorno del lenguaj e se debe a una pardlisis pseudobul bar
cortical, preservando la comprension. Esto da lugar a distintos
grados de disartriay debilidad o paresia oro-faringo-glosa, con
especia déficit anivel delagecucion de las praxias oromotoras
y lamotilidad facial voluntaria, conservando lainvoluntaria®. El
trastorno puede ser tan sutil como unaleve disartria o provocar
una ausenciatotal del lenguaje. Cuando se exploraa nifio ma-
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Figura 3. Caso 2. Corte axial TC craneal: De forma simétrica, el cortex
perisilviano se encuentra muy engrosado, dando la apariencia de macro-
giriao paquigiria.

yorcito en la consulta éste presenta sialorrea, voz nasal y esin-
capaz de imitar los movimientos de protrusion y lateralizacion
lingual o esincapaz de chupar un caramelo. La afectacion dela
esfera cognitiva también es muy variable. Nuestra primera pa-
ciente mostraba una severa afectacion, con unaausenciacas com-
pletadel lenguaje expresivo. Sin embargo, €l segundo caso mos-
tré una discreta disartria, recibiendo educacion logofonidtricacon
resultados insatisfactorios. Como en otros casos fue erroneamen-
te catal ogado de rinolalia adenoideay dificultad secundariaenla
articulacion de la palabra o paresia de ambos maseteros, cuando
en realidad existia una clara apraxia oromotoray una diplejia
facial con debilidad manifiesta de la musculatura orbicular, ésta
Ultima frecuente en la serie de Kuzniecky y cols.®.

En el aspecto motor los déficits son variables, hecho que
se pone de manifiesto en nuestras observaciones, desde ladis-
cretaafectacion del segundo caso, donde solo se recoge unator-
pezaen lamotricidad finay amplia con abundantes signos neu-
rol6gicos menores, alaimportante afectacion piramidal de la
primera paciente. Esta variabilidad se recoge también en lali-
teratura, describiéndose la presencia de artrogriposis multiplex®.

Més del 85% de los pacientes presentan epilepsiato0. La
mayoria de ellos ausencias atipicas y/o crisis aténicas o toni-
cas axiales, sin ninglin patron EEG de caracter especifico. Se
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Figura4. Caso 2. Corte axial IRM; secuencia T2: Se aprecia el engrosa-
miento de aspecto paquigirico de ambos surcos rolandicos.

describen también crisis mioclénicas, parcialesy generalizadas
motoras'y espasmos infantiles.

Una caracteristica peculiar de estadisplasiacortica eslo tar-
dio delas manifestaciones comiciales, por lo genera despuésde
los 6 afios de edad, cuando € resto de signos clinicos son ya evi-
dentes. Tal circunstancia es de origen oscuro. Nosotros tenemos
experiencia personal con unaforma unilateral del sindrome
perisilviano congénito (manuscrito en preparacion), y aunque la
presentacion clinicafue muy distinta de la que ahora se discute,
es fascinante como la epil epsia apareci6 también tardiamente, a
los 10 afios de edad. El desarrollo tardio de un sindrome oper-
cular en un paciente afecto de polimicrogiria contralateral en
uno de los pacientes de Guerrini y cols.® con la Unica eviden-
cianeurorradiol 6gica de displasia perisilviana unilateral ha pues-
to de manifiesto una homogeneidad sindrémicaindiscutible pa-
raambos procesos.

El diagndstico del CBPS reposa en una precoz sospechacli-
nicay en laatencion auna serie de signos de alerta, cuando es-
tan presentes. La disfuncién oro-faringo-glosa causa ya, du-
rante los primeros afios de la vida, una pobreza en la succion y
dificultades en laaimentacion del lactante, que manifiesta una
importante sialorreay unaaparienciafacial de bradipsiquia. Los
signos matores -cuando estan presentes-, y €l posterior debut de

VOL. 44 N° 6, 1996

la epilepsia terminaran de configurar el cuadro, muchas veces
catalogado erréneamente, Como en nuestro primer caso, de pa-
rdlisis cerebra. Tanto laTC como lalRM son (tiles paradl diag-
ndstico definitivo del CBPS*31D, pero es esta Ultima, y princi-
palmente con el uso de la secuenciainversion-recuperacion, don-
de se obtiene una mejor resolucion entre sustancia blanca-sus-
tanciagris, facilitando el estudio anatdmico.

El origen etiopatogénico de este proceso es desconocido®, si
bien el hallazgo de un cértex polimicrogirico organizado patol 6gi-
camente en cuatro capas desde la insula a las regiones parietales
apunta haciala hipotesis de unaisquemia postmigracional, duran-
telafase de organizacion cortical. El hallazgo del sindrome en ge-
mel 0s monocigotos hace sospechar asi mismo un origen genético,
aunque todavia sin clarificar el posible patron hereditario.

El tratamiento incluye aquellos aspectos destinados alare-
habilitacion del lenguaje y los déficits motores, ademas de late-
rapia antiepiléptica. Muchos pacientes requieren distintas aso-
ciaciones farmacol 6gicas por larefractariedad delascrisisy al-
gunos deben someterse a callosotomia cuando las crisis -drop
attacks- son yamuy rebeldes®.
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