
Introducción
Desde 1945 se reserva el término de hemiatrofia cerebral

(HC) a una entidad caracterizada por la pérdida difusa y pseu-
dolaminar del parénquima cortical cerebral, admitiendo diver-
sas etiologías.

Se describe la HC (hipoplasia cerebral unilateral o atrofia
cerebral), como una asimetría marcada entre ambos hemisferios
cerebrales; clasificándose en primaria o secundaria según el mo-
mento en que se manifieste clínicamente.

Los defectos vasculares del cerebro fetal producidos duran-
te el inicio de la gestación o cualquier situación de isquemia
en el cerebro postnatal, pueden dar lugar a lesiones neurológi-
cas, como infartos cerebrales y porencefalia. Las anomalías vas-
culares se han asociadas con algunas malformaciones del neu-
roectodermo

Aportamos el caso de una niña de 24 meses que presenta HC
primaria asociada a alteraciones vasculares internas (hipoplasia de
la carótida izquierda), cutáneas (cutis marmorata telangiectásica
congénita) y renales (agenesia renal izquierda), no habiéndose des-
crito hasta el momento ningún caso similar en la literatura.

Observación clínica
Se trata de una mujer de 15 meses de vida remitida al Servicio

de Neuropediatría por su pediatra tras detectar una disminución
en la movilidad de la extremidad superior derecha.

Fruto de un embarazo gemelar monocorial biamniótico bien
controlado, con amenaza de aborto al 6º mes de gestación, fi-
nalizando con un parto espontáneo eutócico. Peso al nacimien-
to: 2.780 g. Apgar 10/10. Desarrollo psicomotor normal hasta
entonces. Gemelo de sexo femenino sin patología.

A la exploración física se evidencia una zona reticular par-
cheada de coloración violácea que cubre hemicara izquierda
(Fig. 1), tronco y zonas de atrofia cutánea en las extremidades.
En el labio superior izquierdo se aprecian nódulos subcutáne-
os (Fig. 1).

El examen neurológico nos muestra una disminución de la
utilización del miembro superior derecho con actitud en hipe-

rextensión y puño cerrado. Hipertonía del hemicuerpo derecho
de predominio braquial e hiperreflexia. Claudicación y arrastre
de extremidad inferior derecha. 

Las exploraciones complementarias realizadas, hemograma,
bioquímica clínica, estudio de coagulación, sedimento urinario,
radiografía de tórax, serie ósea, electrocardiograma y fondo de
ojo fueron normales. 

La tomografía computarizada (TC) cerebral a los 18 meses
demostró una dilatación de ventrículo lateral izquierdo con he-
miatrofia frontotemporal izquierda. 

La resonancia magnética (RM) y angiografía cerebral a los
20 meses de vida revelaron una disminución del volumen del
hemisferio cerebral izquierdo, disminución del calibre de la ca-
rótida interna izquierda y de todas sus ramas con flujo en su
interior (Figs. 3 y 4).

RM torácica normal. Ecografía abdominal: no se visualiza
riñón izquierdo, existiendo hipertrofia compensadora del riñón
derecho.

Biopsia de nódulo de labio superior: lesión compatible con
malformación venosa.

Biopsia extremidad inferior izquierda: adelgazamiento del
tejido celular subcutáneo sin atrofia muscular.

El electroencefalograma a los 16 meses fue normal, a los 20
meses presentaba alteraciones paroxísticas en forma de poli-
puntas y ondas lentas tempororolándicas izquierdas.
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NOTA CLINICA

Figuras 1. Hipoatrofia en hemicara izquierda y nódulos subcutáneos en
labio superior. 



La paciente inició tratamiento rehabilitador evolucionando
de forma favorable, persistiendo actualmente una discreta he-
miparesia derecha. A los 19 meses de vida presentó una con-
vulsión febril focal derecha iniciándose tratamiento con ácido
valproico (VPA), no presentando más episodios. A los 22 me-
ses de vida se observó la aparición de una tumoración blanda
pulsátil en región parietooccipital izquierda, así como áreas de
hipervascularización superficial, atrofia cutánea e hipoatrofia de
región externa en muslo izquierdo.

Discusión
El término hemiatrofia cerebral (HC) responde a diversas

etiologías, caracterizándose por una marcada pérdida asimétri-
ca de parénquima cerebral.

Se han propuesto numerosas clasificaciones, Alpers and Dear
clasificaron así por primera vez la HC, estableciendo cuatro
diferentes conceptos de patogénesis: congénita, inflamatoria,
vascular y neuroglial. Actualmente una clasificación útil es aque-

lla que se basa en la edad del inicio de la clínica y la etiología(1).
Esta clasificación (Tabla I) considera dos tipos de HC: primaria
y secundaria. 

La primaria se manifiesta inmediatamente después del na-
cimiento e incluye HC debida a malformaciones vasculares, se
caracteriza clínicamente por la tríada de: convulsiones, hemi-
paresia y retraso mental. 

La HC secundaria debuta después de los dos años de vida en
un individuo con un desarrollo neurológico previo normal, in-
cluye HC postictal y clínicamente se manifiesta al inicio por con-
vulsiones seguidas de hemiparesia, siendo muy rara su asociación
a retraso mental.

Nuestra paciente estaría dentro de la HC primaria, dado el
inicio de los síntomas a la edad de 15 meses, la existencia de
malformaciones asociadas, como la hipoplasia de la arteria ca-
rótida y la agenesia renal. Se podría sospechar una etiología con-
génita o hereditaria, como causa de un mal desarrollo embrio-
lógico, infecciosa o tóxica materna, capaz de cruzar la barrera
placentaria. 

Destacamos la normalidad del desarrollo psíquico y adqui-
sición de habilidades de forma normal y progresiva en nuestro
caso.

Los hallazgos anatomopatológicos son variados, se preco-
niza que la enfermedad primaria se asocia más fácilmente con
lesiones focales, mientras que las lesiones secundarias muestran
un patrón difuso de pérdida neural y gliosis. 

Una causa vascular bien caracterizada de HC primaria es
la hipoplasia de una arteria carótida(2). Es un hallazgo raro de
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Tabla I Clasificación de la hemiatrofia cerebral 
(HC)

*HC primaria 
-Malformación: vascular (hipoplasia de la arteria carótida 
interna).

Otras malformaciones.
-Asfixia perinatal.
-Traumatismo al nacimiento.

*HC secundaria
-Hemiparesia postictal (con o sin enfermedad febril)
-Hemiparesia progresiva sin convulsiones (raro)
-Trombosis de la arteria carótida interna (niño)
-Leucoencefalitis unilateral o leucoencefalopatía.

*Formas combinadas o inclasificables

Figuras 2. RM cerebral mostrando dilatación del ventrículo lateral izquierdo
y marcada atrofia del parénquima cerebral.

Figuras 3. Angiorresonancia cerebral revelando hipoplasia de carótida
interna izquierda y ramas colaterales.



etiología desconocida y ocurre en menos del 0,01% de la po-
blación, pudiendo ser asintomática si existe una circulación con-
tralateral desarrollada(3). La hipoplasia de la arteria carótida in-
terna puede asociarse con aneurismas intracerebrales en un 25-
34%(3-4) mientras que normalmente estos se presentan en un 2-
4%. La arteriografía y la angiorresonancia son técnicas adecua-
das para la evaluación de las anomalías vasculares cerebrales y
deben emplearse en el seguimiento diagnóstico de todos los pa-
cientes con HC. 

El cutis marmorata telangiectático (CMTC) hace referencia
a una anomalía de la vascularización cutánea de etiología des-
conocida, que se manifiesta desde el nacimiento como zonas eri-
tematovioláceas reticuladas localizadas, segmentarias o gene-
ralizadas. Las regiones de más frecuente localización son las ex-
tremidades, tronco y cuero cabelludo.

Algunos casos muestran regresión de las lesiones o su total
resolución, mientras que otras permanecen fijas a lo largo del
tiempo. En estos últimos pueden existir áreas de atrofia cutánea
focal y ulceraciones en la piel circundante(5), siendo, no obstan-
te, una lesión benigna.

En las últimas décadas, se han documentado casos de CMTC
asociados a defectos congénitos (nevus flammeus, malfomacio-
nes venosas cutáneas, alteraciones esqueléticas, glaucoma...)(5-8).
Se calcula que la asociación del CMTC con otras anormalidades
está entre un 25-50%. En nuestra opinión, estos porcentajes son
probablemnte muy elevados, pues muchos casos de CMTC ais-
lados no se publican. 

Para nuestro conocimiento solamente un caso de CMTC aso-
ciado con HC ha sido documentado(9). Se trata de un niño con
fibromatosis generalizada congénita, CMTC hemilateral y he-
miparesia. La TC mostró HC, aparte de la fibromatosis este
caso es muy similar al de nuestra paciente, a pesar de no ha-
bérsele realizado una angiografía cerebral para valoración de la
vascularización cerebral. No hemos encontrado ninguna rese-
ña con la asociación entre aplasia o agenesia renal y CMTC o
HC. No olvidaremos la posibilidad de malformaciones asocia-
das ante la presencia de un CMTC, pudiendo existir de forma

aislada(10-11).
En resumen, nuestra paciente presenta una HC primaria de-

bido a la hipoplasia de la arteria carótida izquierda, una CMTC
limitada al lado izquierdo del cuerpo y ausencia del riñón iz-
quierdo. A nuestro parecer, las tres anormalidades pueden es-
tar relacionadas con alguna noxa en la organogénesis del lado
izquierdo en el feto. Este mecanismo es desconocido, sin em-
bargo, se podría hipotetizar que la gemelaridad podría haber ju-
gado un papel, se ha demostrado(12) la existencia de lesiones ce-
rebrales en recién nacidos gemelos, sugeriendo una inestabili-
dad en la presión sanguínea o disturbios en la circulación co-
mo posibles factores patogénicos.

Nos gustaría destacar la evolución favorable y buen desa-
rrollo neurológico de nuestra paciente, en contraste con otros ca-
sos de HC primaria publicados(2). Este hecho se debe, en parte,
al diagnóstico precoz y al inicio temprano de la rehabilitación.
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Tabla II Patología asociada a la HC de nuestra 
paciente

1. Anomalías vasculares unilaterales con afectación pluriorgánica:
cerebral, cutánea, renal,

2. Hemihipoplasia cerebral izquierda con hipoplasia carotídea y de
todas las estructuras vasculares del lado izquierdo. 
Secundariamente hemiparesia derecha de predominio braquial
Epilepsia parcial sintomática.

3. Monorrena (ausencia de riñón izquierdo).
4. Cutis marmorata telangiectásico congénito.


