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Heterotopia en banda en paciente con crisis de ausencia:
A proposito de un caso

Band heterotopia in a patient with absence crisis: a case report

Juan Ramoén y Cajal-Calvo, Carlota Bello-Franco, Maria José¢ Gimeno-Peribafiez, Eduardo Saez-Valero

Introduccion

La heterotopia en banda, también conocida por el
nombre del sindrome de la doble corteza consiste en una
anomalia de la migracion neuronal, que produce crisis
convulsivas y retraso psicomotor!

Esta irregularidad en la migracion neuronal también
estaria involucrada en la fase previa de proliferacion neu-
ronal y en su posterior organizacion cortical, teniendo
todas ellas el caracter comtn de dar como resultado una
corteza cerebral patoldgica?

Caso clinico

Presentamos el caso de una escolar de 5 afios con
clinica y hallazgos de neuroimagen compatibles con
esta patologia.

La paciente de sexo femenino manifestaba retraso
psicomotor en la adquisicion del lenguaje y crisis par-
ciales de ausencia de pocos minutos de duracién con una
frecuencia diaria. Como unico tratamiento recibia Leveti-
racetam 3 ml cada 12 horas para el control de sus crisis.
No presentaba antecedentes familiares de interés.

El neuropediatra indicd la realizacion de RM craneo-
encefélica para ampliar el estudio y poder con el fin de
descartar organicidad del cuadro clinico. Se practicé una
RM craneoencefalica secuencias 3D FLAIR y 3D T1, T2
plano axial, coronal y secuencias en difusion. Esta mostrd
la existencia de una alteracion morfologica encefalica,

Figura 1. RM FLAIR corte coronal. Se visualiza una banda subcortical
) - ; ] ) con sefal similar a la corteza cerebral ubicada sobre la sustancia
con visualizacion a nivel subcortical de una gruesa banda blanca correspondiente correspondiente con el signo de la doble

de sustancia gris, separada de la cortical por una lamina corteza en relacién con heterotopia en banda.

de sustancia blanca (figura 1).

No se evidenciaron claras malformaciones a nivel
cortical, si bien existia un colapso parcial de ambas
astas frontales de ventriculos laterales que podria estar
ocasionada por una prominencia de ambos nucleos
caudados (figura 2).
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Tanto los hallazgos clinicos como los de imagen
fueron compatibles con una alteracion del desarrollo
cortical de heterotopia en banda.

Discusion

La heterotopia en banda presenta de manera gene-
ralizada una etiologia genética, resultado de un mosai-
cismo somatico o una mutacion germinal localizada en la
region xp22.3-q23, en el gen XLIS o DCX que se deno-
mina doblecortina 5. Este gen codifica una proteina estre-
chamente relacionada con el desarrollo cortical cerebral?

La mutacion en este gen provoca en los varones
la muerte intrauterina o una lisencefalia, asociando un
cuadro muy severo de retraso mental y epilepsia refrac-
taria mal controlada de mal pronoéstico. Sin embargo, las
mujeres presentan retraso mental y una forma de epi-
lepsia menos severa, traduciéndose estructuralmente en
una heterotopia neuronal en banda?

Laclinicay el prondstico de la enfermedad es variable,
estando relacionada con la zona de la corteza cerebral afec-
tada y con el espesor de la heterotopia en banda, eviden-
ciando que a mayor grosor de la banda, peor es el pronds-
tico y mayor es la frecuencia de crisis. Se han comunicado
pacientes tanto asintomaticos como individuos con graves
problemas en el desarrollo neurocognitivo?

La heterotopia en banda puede estar relacionada con
diversos trastornos de origen genético como el Sindrome
de Aicardi u otros trastornos de origen perixosomal? Sin
embargo, en la mayoria de las ocasiones se manifiesta de
manera aislada.

Figura 2. RM T2 en plano axial. Se visualiza una gruesa banda isoin-
tensa en la sustancia gris, separada por una fina banda de sustancia
blanca, signo de la doble corteza. Se objetiva también un colapso
parcial de ambas astas frontales de ventriculos laterales ocasionada
por una prominencia de ambos nucleos caudados.

Para su diagnostico, es fundamental la clinica y el
estudio electroencefalografico (EEG), no obstante, los
hallazgos de neuroimagen son el unico elemento que per-
miten su diagnostico definitivo® Por lo que respecta al tra-
tamiento, esta orientado al control de las crisis convulsivas
y, en los casos refractarios, a los firmacos antiepilépticos,
se recurren a tratamientos ablativos quirtrgicos.

Es de vital importancia recordar el diagndstico dife-
rencial de la heterotopia en banda en pacientes que pre-
sentan epilepsia mal controlada y refractaria al tratamiento.
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