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Introduccion

Desde 1945 se reserva el término de hemiatrofia cerebral
(HC) aunaentidad caracterizada por la pérdida difusay pseu-
dolaminar del parénquima cortical cerebral, admitiendo diver-
sas etiologias.

Se describe laHC (hipoplasia cerebral unilateral o atrofia
cerebral), como una asimetria marcada entre ambos hemisferios
cerebrales; clasificandose en primaria o secundaria seglin € mo-
mento en que se manifieste clinicamente.

Los defectos vasculares del cerebro fetal producidos duran-
te el inicio de lagestacion o cualquier situacion de isquemia
en el cerebro postnatal, pueden dar lugar alesiones neurol 6gi-
cas, como infartos cerebralesy porencefalia. Las anomaiasvas
culares se han asociadas con algunas malformaciones del neu-
roectodermo

Aportamos &l caso de una nifia de 24 meses que presentaHC
primaria asociada a ateraciones vasculares internas (hipoplasiade
lacarétidaizquierda), cutaneas (cutis marmorata telangiectasica
congeénita) y renales (agenesiarena izquierda), no habiéndose des-
crito hasta el momento ninglin caso similar en laliteratura.

Observacion clinica

Setratade unamujer de 15 meses de vidaremitidaa Servicio
de Neuropediatriapor su pediatratras detectar unadisminucion
en lamovilidad de la extremidad superior derecha.

Fruto de un embarazo gemelar monocoria biamniético bien
controlado, con amenaza de aborto al 6° mes de gestacion, fi-
nalizando con un parto espontaneo eutdcico. Peso al nacimien-
to: 2.780 g. Apgar 10/10. Desarrollo psicomotor normal hasta
entonces. Gemelo de sexo femenino sin patologia.

A laexploracion fisica se evidencia unazonareticular par-
cheada de coloracién viol acea que cubre hemicara izquierda
(Fig. 1), tronco y zonas de atrofia cutanea en |l as extremidades.
En el labio superior izquierdo se aprecian nodul os subcutane-
os(Fig. 1).

El examen neurol égico nos muestra una disminucion de la
utilizacién del miembro superior derecho con actitud en hipe-
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Hemiatrofia cerebral primaria
asociada a otras malformaciones.
Presentacion de un caso

Figuras 1. Hipoatrofia en hemicaraizquierday nodul os subcuténeos en
labio superior.

rextension y pufio cerrado. Hipertonia del hemicuerpo derecho
de predominio braquial e hiperreflexia. Claudicaciony arrastre
de extremidad inferior derecha.

L as exploraciones complementarias realizadas, hemograma,
bioquimicaclinica, estudio de coagulacion, sedimento urinario,
radiografia de térax, serie 6sea, electrocardiogramay fondo de
ojo fueron normales.

Latomografia computarizada (TC) cerebral alos 18 meses
demostrd una dilatacion de ventriculo lateral izquierdo con he-
miatrofia frontotemporal izquierda.

Laresonancia magnética (RM) y angiografia cerebral alos
20 meses de vida revelaron una disminucion del volumen del
hemisferio cerebral izquierdo, disminucién del calibre delaca
rétidainternaizquierday de todas sus ramas con flujo en su
interior (Figs. 3y 4).

RM torécica normal. Ecografia abdominal: no se visualiza
rifién izquierdo, existiendo hipertrofia compensadora del rifién
derecho.

Biopsia de nédulo de labio superior; lesién compatible con
malformacion venosa.

Biopsia extremidad inferior izquierda: adelgazamiento del
tgjido celular subcutaneo sin atrofia muscular.

El electroencefalogramaalos 16 meses fue normal, alos 20
meses presentaba alteraciones paroxisticas en forma de poli-
puntas y ondas lentas tempororol andicas izquierdas.
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Figuras2. RM cerebra mostrando dilatacion del ventriculo lateral izquierdo
y marcada atrofiadel parénquima cerebral.

Tabla | Clasificacion de la hemiatrofia cerebral

(HC)

*HC primaria
-Malformacion: vascular (hipoplasiade la arteria cardtida
interna).
Otras malformaciones.
-Asfixia perinatal.
-Traumatismo a nacimiento.

*HC secundaria
-Hemiparesia postictal (con o sin enfermedad febril)
-Hemiparesia progresiva sin convulsiones (raro)
-Trombosis de la arteria carétida interna (nifio)
-Leucoencefalitis unilateral o leucoencefal opatia.

* Formas combinadas o inclasificables

La paciente inici6 tratamiento rehabilitador evolucionando
de forma favorable, persistiendo actualmente una discreta he-
miparesia derecha. A los 19 meses de vida presentd una con-
vulsion febril focal derechainicidndose tratamiento con &cido
valproico (VPA), no presentando mas episodios. A 10s 22 me-
ses de vida se observd la aparicién de una tumoracion blanda
pulstil en region parietooccipital izquierda, asi como areas de
hipervascularizacion superficial, atrofia cutanea e hipoatrofiade
region externa en muslo izquierdo.

Discusion

El término hemiatrofia cerebral (HC) responde a diversas
etiologias, caracterizandose por una marcada pérdida asimétri-
cade parénquima cerebral.

Se han propuesto numerosas clasificaciones, Alpers and Dear
clasificaron asi por primeravez laHC, estableciendo cuatro
diferentes conceptos de patogénesis: congénita, inflamatoria,
vascular y neuroglial. Actualmente unaclasificacion Util es aque-
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Figuras 3. Angiorresonancia cerebral revelando hipoplasia de carétida
internaizquierday ramas colaterales.

llaque se basaen laedad del inicio delaclinicay laetiologia®.
Estaclasificacion (Tablal) consideradostipos de HC: primaria
y secundaria.

La primaria se manifiesta inmediatamente después del na-
cimiento e incluye HC debida a malformaciones vasculares, se
caracteriza clinicamente por latriada de: convulsiones, hemi-
paresiay retraso mental.

LaHC secundaria debuta después de los dos afios de vidaen
un individuo con un desarrollo neurolégico previo normal, in-
cluye HC posticta y clinicamente se manifiestaa inicio por con-
vulsiones seguidas de hemiparesia, Siendo muy rara su asociacion
aretraso mental.

Nuestra paciente estaria dentro de laHC primaria, dado €l
inicio de los sintomas a la edad de 15 meses, la existencia de
malformaciones asociadas, como la hipoplasiade la arteriaca
rétiday laagenesiarena. Se podria sospechar unaetiologia con-
génita o hereditaria, como causa de un mal desarrollo embrio-
[8gico, infecciosa o tdxica materna, capaz de cruzar labarrera
placentaria.

Destacamos lanormalidad del desarrollo psiquico y adqui-
sicion de habilidades de formanormal y progresiva en nuestro
caso.

L os hallazgos anatomopatol 6gicos son variados, se preco-
niza que la enfermedad primaria se asocia mas facilmente con
lesiones focales, mientras que las | esiones secundarias muestran
un patron difuso de pérdida neural y gliosis.

Una causa vascular bien caracterizada de HC primariaes
la hipoplasia de una arteria carétida®. Es un hallazgo raro de

ANALES ESPANOLES DE PEDIATRIA



Tabla Il  Patologia asociada a la HC de nuestra

paciente

1. Anomalias vasculares unilaterales con afectacion pluriorganica:
cerebral, cuténea, rend,

2. Hemihipoplasia cerebra izquierda con hipoplasia carotideay de

todas | as estructuras vasculares del lado izquierdo.

Secundariamente hemiparesia derecha de predominio braguial

Epilepsia parcial sintomética.

Monorrena (ausencia de rifion izquierdo).

4. Cutis marmorata telangiectasico congénito.

w

etiologia desconociday ocurre en menos del 0,01% de la po-
blacién, pudiendo ser asintoméaticasi existe unacirculacion con-
tralateral desarrollada®. La hipoplasia de laarteria carétidain-
terna puede asociarse con aneurismas intracerebral es en un 25-
34%34 mientras que normalmente estos se presentan en un 2-
4%. Laarteriografiay la angiorresonancia son técnicas adecua-
das paralaevaluacion de las anomalias vascul ares cerebrales y
deben emplearse en el seguimiento diagndstico de todos los pa-
cientes con HC.

El cutis marmorata telangiectatico (CMTC) hace referencia
aunaanomalia de la vascularizacion cutanea de etiologia des-
conocida, que se manifiesta desde el nacimiento como zonas eri-
tematoviol aceas reticuladas |ocalizadas, segmentarias o gene-
ralizadas. Las regiones de mas frecuente localizacion son lasex-
tremidades, tronco y cuero cabelludo.

Algunos casos muestran regresion de las lesiones o su total
resolucion, mientras que otras permanecen fijas alo largo del
tiempo. En estos Ultimos pueden existir &reas de atrofia cutanea
focd y ulceracionesen lapiel circundante®, siendo, no obstan-
te, unalesion benigna.

En las Ultimas décadas, se han documentado casos de CMTC
asociados a defectos congénitos (nevus flammeus, malfomacio-
nes venosas cutaneas, alteraciones esqueléticas, glaucoma...)&9),
Se calculaque laasociacion del CMTC con otras anormalidades
esta entre un 25-50%. En nuestra opinidn, 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®. Se trata de un nifio con
fibromatosis generaizada congénita, CMTC hemilatera y he-
miparesia. La TC mostro HC, aparte de la fibromatosis este
caso es muy similar al de nuestra paciente, a pesar de no ha-
bérsele realizado unaangiografia cerebral paravaloracion dela
vascularizacion cerebral. No hemos encontrado ninguna rese-
fia con la asociacion entre aplasia o agenesiarena y CMTC o
HC. No olvidaremos |a posibilidad de malformaciones asocia-
das ante la presencia de un CMTC, pudiendo existir de forma
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aisladato-1n),

En resumen, nuestra paciente presenta una HC primaria de-
bido alahipoplasiadelaarteriacarétidaizquierda, unaCMTC
limitada al lado izquierdo del cuerpo y ausenciadel rifién iz-
quierdo. A nuestro parecer, las tres anormalidades pueden es-
tar relacionadas con alguna noxa en la organogénesis del lado
izquierdo en €l feto. Este mecanismo es desconocido, sin em-
bargo, se podria hipotetizar que lagemelaridad podria haber ju-
gado un papel, se hademostrado |a existencia de lesiones ce-
rebrales en recién nacidos gemelos, sugeriendo unainestabili-
dad en la presidn sanguinea o disturbios en la circulacién co-
mo posibles factores patogénicos.

Nos gustaria destacar la evolucién favorable y buen desa-
rrollo neurol 6gico de nuestra paciente, en contraste con otros ca-
sos de HC primaria publicados?. Este hecho se debe, en parte,
al diagndstico precoz y d inicio temprano de larehabilitacion.
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