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RESUMEN

Objetivo: Presentar nuestra experiencia en cirugia de epilepsia refractaria, en nifios y adultos, causada por displasia cortical focal.
Material y Método: Se realizé un estudio retrospectivo, basado en historias clinicas de 12 pacientes, operados en el Sanatorio
Allende de Cérdoba, entre enero de 1999 y diciembre del 2011. De ellos 3 eran adultos y 9 nifios menores de 15 afios.
Resultados: La evolucién de la refractariedad de la epilepsia fue: en los pacientes adultos entre 7 y 17 afios con una media
de 10,7 afos y una mediana de 8 afios; y en los niflos tuvo un rango entre 1 mes y 6 afios, con una media de 2,3 afios y una

mediana de 2 afos.

Las crisis fueron monomorficas en 5 enfermos, y en los 7 restantes polimoérficas.
La displasia cortical focal se asociaba a esclerosis tuberosa en 1 enfermo, a heterotopias peri-ependimarias en otro, a

porencefalia en otro, y a esquizencefalia en otro caso.

Discusion: Las displasias corticales focales, son alteraciones en la poliferacién neuronal que se clasifican en tipo I, Il, y Il

que causan con frecuencia epilepsia farmaco-resistente.

Conclusidn: La cirugia en las epilepsias refractarias por displasias corticales focales es el tratamiento de eleccion.
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ABSTRACT

Objective: To present our experience in the surgical treatment of refractory epilepsy, caused by focal cortical dysplasia.
Material and Methods: Retrospective study based on the medical records of 12 patients operated on at Sanatorio Allende,
Cordoba City, between January 1999 and December 2011. Three patients were adults and 9 patients aged < 15 years.
Results: Refractoriness evolution of epilepsy in adults: between 7 and 17 years, mean 10.7 years and median 8 years; in
children: range 1 month — 6 years, mean 2.3 years and median 2 years.

Crises were monomorphic in 5 patients and polymorphic in 7. Focal cortical dysplasia was associated with tuberous sclerosis
in 1 patient, periependymal heterotopia in another, porencephaly in another and schizencephaly in another case.

Discussion: Focal cortical dysplasia is an abnormal proliferation of neurons. It is classified in type I, Il and Ill, and frequently

causes drug-resistant epilepsy.

Conclusion: Surgery is the treatment of choice in refractory epilepsy caused by focal cortical dysplasia.
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INTRODUCCION

Una de las lesiones causales de las epilepsias refractarias, tan-
to en nifios como en adultos, son las malformaciones del desa-
rrollo cortical, que comprende las etapas de proliferacién neu-
ronal, de migracién neuronal y de organizacién de la corteza
cerebral. Entre las alteraciones en la proliferacién neuronal es-
tin las Displasias Corticales Focales, las que se clasifican en
tipo I I y IIT.291213

La resonancia nuclear magnética (RNM) de cerebro es el
método radiolégico de eleccién para visualizar el drea cerebral
malformada, teniendo en cuenta que en un 20% de casos no
se visualizan anormalidades.”®

La electrofisiologfa juega un rol importantisimo en la loca-
lizacién precisa del foco epileptogénico, sea con técnicas no
invasivas como el eeg-video monitoreo, como con las técni-
cas invasivas: colocacion de grillas subdurales, y también con la
electrocorticografia intra-operatoria. Técnicas de gran impor-
tancia cuando no se visualiza la lesién en la RNM.>%1012

La reseccién de la corteza cerebral con malformacién del de-
sarrollo continua siendo el tratamiento de eleccién en los pa-
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cientes con epilepsia focal farmacoresistente.*'%117

El objetivo de este estudio es presentar nuestra experiencia
en cirugia de epilepsia refractaria, causada por displasia corti-
cal focal, en nifios y adultos.

MATERIALY METODO

Se realizé un estudio retrospectivo, basado en historias clinicas
de 12 pacientes operados en el Sanatorio Allende de Cérdo-
ba, entre enero de 1999 y diciembre del 2011. De ellos 3 eran
adultos y 9 nifios menores de 15 afios.

En la evaluacién post operatoria de las crisis convulsivas se
utilizé la clasificacién de Engel, que tiene en cuenta el tipo, el
nimero, y la frecuencia de las convulsiones que todavia pre-
sentan los pacientes después de la cirugia de epilepsia.®

RESULTADOS

Los nifios, en el momento de la consulta al Servicio de Neuro-
cirugia, tenfan un rango entre 6 meses y 11 afos, con una me-
dia de 5,17 afios y una mediana de 4 afios; los adultos tuvie-
ron un rango entre 23 y 28 afios, con una media de 24,7 afios y
una mediana de 23 afios.

El comienzo de las crisis convulsivas en los enfermos de esta
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serie tuvo un rango entre 1 mes y 7 afios, con una media de 1,7
afios y una mediana de 8,5 meses.

La evolucién de la refractariedad de la epilepsia fue: en los
pacientes adultos entre 7 y 17 afios con una media de 10,7
afios y una mediana de 8 afios; y en los nifios tuvo un rango
entre 1 mes y 6 afios, con una media de 2,3 afios y una media-
na de 2 afios.

De ellos solo 1 habia tomado dos firmacos, 3 recibieron
tres drogas y los 8 restantes habian tomado mds de 3 an-
tiepilépticos.

Las crisis fueron monomérficas en 5 enfermos, que tenian:
convulsiones parciales complejas un paciente y los otros 4 pa-
decian de crisis ténico-clénica generalizadas. Los otros 7 pre-
sentaron crisis polimérficas: parciales complejas seguidas de
ténico-clénica generalizadas en 3, parcial simple seguida de
parcial compleja en 1, espasmos en flexién seguidos de cri-
sis parciales complejas y luego de ténico-clénica generalizada
en 1, parcial simple y ténico-cl6nica generalizada en 1, parcial
simple seguida de parcial compleja y de ténico-clénica gene-
ralizada en otro.

Todos los enfermos de esta serie fueron estudiados con reso-
nancia nuclear magnética de cerebro (RNM); en 11 casos se
pudo visualizar y localizar la displasia, la que se asociaba a una
esclerosis tuberosa en un caso, a heterotopias peri-ependima-
rias en otro, a porencefalia en otro, a esquizencefalia en otro y
a gliosis mesial en 3 casos. Se hizo espectroscopia en los 3 pa-
cientes con gliosis mesial y resonancia funcional en dos, por
ubicarse la lesién en drea motora izquierda. En el duodécimo
paciente la RNM fue negativa, y correspondia a una displa-
sia cortical focal tipo IA en quien se habia realizado un PET
inter-crisis que fue negativo y un SPECT durante una de las
crisis, que fue positivo.

Los estudios neurofisiolégicos se describen en tabla 1. Con
las grillas sub-durales localizamos mejor la zona epileptogé-
nica, y la electrocorticografia intraoperatoria nos permitié ubi-
car el foco epiléptico por fuera de la zona displasica en 3 casos.

Las localizaciones se describen en tabla 2. La lesion es-
taba en el hemisferio izquierdo en 7 casos y en hemisferio
derecho en los 5 restantes.

La histopatologia mostré displasia cortical focal tipo Ia en 4
casos, tipo Ib en 2, tipo IIb en 2, tipo I1la en 3, y tipo IIIb en
uno. La displasia se asociaba a: esclerosis tuberosa en 1 caso,
heterotopias peri-ependimarias en otro, a porencefalia en otro,
y a ezquizencefalia en otro.

Dos pacientes habian sido operados, en los primeros
afios de vida, de hidrocefalia congénita, uno de ellos tenia
el sindrome de Dandy Walker.

La craneotomia fue fronto-temporal en 3 casos, fronto-
parieto-temporal en 3, perieto-temporal en 2, parieto-tem-
poro-occipital en 1, temporo-occipital en 1, parieto-ocipital
en 1,y occipital en otro. El abordaje fronto-temporal se uti-
liz6 en las displasias temporales asociadas con gliosis me-

TABLA 1
Estudios Neurofisiolégicos
EEG de superficie 12
Video-eeg monitoreo 12
Electrocorticografia 7
Grillas Subdurales 14

TABLA 2
Localizacion
Temporales
Occipitales
Parietales
Frontal

- = N N DN

Fronto-Temporal
Temporo-Occipital
Parito-Occipital
Temporo-Parieto-Occipital
Fronto-Parieto-Occipital

—_— ),

sial clasificadas en la actualidad como tipo IIIBa; en estos
enfermos se realizé una lobectomia temporal anteromedial.
En 3 pacientes hubo necesidad de ampliar la exéresis cere-
bral por extenderse el foco epiléptico, y en 3 enfermos se
hizo transeccion sub-pial multiple porque la zona epilepts-
gena se extendia hacia dreas elocuentes.

La paciente con displasia cortical focal asociada a esclero-
sis tuberosa empez6 a convulsionar en los primeros meses de
vida con espasmos en flexién, los que fueron seguidos por cri-
sis parciales complejas y posteriormente por crisis ténico-cl6-
nica generalizadas. En el exdmen pre quirtrgico se le detec-
t6 retraso mental y manchas hipopigmentadas en la piel. Fue
operada de emergencia en estado de mal epiléptico de varias
horas de duracién; se usaron grillas subdurales durante el pro-
cedimiento y tuvo una excelente recuperacion, siendo dada de
alta a los pocos dias de la cirugfa.

El paciente que sufria de epilepsia refractaria por displasia
cortical focal asociada a quiste porencefilico izquierdo nacié
con hemiparesia braquio-crural derecha y el enfermo con dis-
plasia y ezquizencefalia presentaba en el momento de la ciru-
gfa un retraso psicomotor importante.

Un solo paciente quedo con déficit motor post quirdrgico;
fue el nifio con displasia cortical focal ubicada en la regién
fronto-parietal izquierda, del hemisferio dominante, con bue-
na recuperacion post operatoria, presentando en la actualidad
leve paresia braquial derecha.

En la actualidad 3 pacientes tienen un Engel IA; 3 un
Engel IB; 2 un Engel Ila; 2 un Engel IIIA; 1 un Engel
IVA 'y 1 un Engel IVB.

En los pacientes adultos el rango de seguimiento es entre 25
y 188 meses, con una media de 128 meses y una mediana de
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Figura 1: A, RNM pre-quirtrgica. B, RNM post-quirdrgica. C y D, colocacion grilla subdural. E, pre-exéresis. F, post-exéresis.

171 meses; y los nifios tienen un rango de controles post ope-
ratorio entre 36 y 90 meses, una media de 55,4 meses y una
mediana de 49 meses.

DISCUSION

La RNM es la técnica de eleccién para identificar los
cambios estructurales del cerebro en las epilepsias focales
(figs. 1: a y b). La espectroscopia al determinar los niveles
de sustancias metabdlicas como el acido acetil aspartato, la
colina, el mioinositol, la creatina y los lactatos, nos informa
acerca de la funcién neuronal y por ello juega un rol im-
portante en el diagnéstico de las epilepsias temporo-me-

siales, con una precisién diagndstica que oscila entre el 60
y 90%. La RNM funcional es de utilidad cuando el foco
de displasia se ubica en dreas elocuentes.*>"*

La tomografia por emisién de positrones (PET) realizada
entre las crisis convulsivas, como la tomografia computada por
emisién de positrones simples (SPECT) realizada durante la
crisis epiléptica, son de mucha utilidad para localizar con pre-
cisién el foco epileptogénico primario, especialmente cuando
la RNM no evidencia lesién cerebral 51

Los estudios neurofisiolégicos intracraneanos, tales como la
grilla subdural o la electrocortigrafia intraoperatoria (figs. 1 ¢
y d) son de utilidad cuando los estudios clinicos, imagenes y
video-telemetria son incongruentes e impiden definir el drea
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epileptégenica primaria; también sirven para determinar la
propagacién de las descargas y su relacién con dreas cerebrales
elocuentes, especialmente en los pacientes candidatos a cirugia
de la epilepsia refractaria (figs. 1 e y f) 240101117

Las displasias corticales focales han sido clasificadas en tipo
I, tipo 1T y tipo I1L. El tipo I se subdivide en a, b, y ¢; mientras
que el tipo II se subdivide en a y b; y el tipo Il en a,b, ¢, d. El
tipo Ia se caracteriza por una anormal laminacién cortical ra-
dial; el tipo Ib tiene una anormal laminacién cortical tangen-
cial, y el tip Ic posee una anormal laminacién cortical tangen-
cial y radial. El tipo Ila tiene neuronas dismérficas; y el tipo
IIb posee neuronas dismérficas con células balonadas. El tipo
IIIa tiene una anormal laminacién cortical en el 16bulo tem-
poral asociada a una esclerosis hipocampal; el tipo IIIb tiene
una anormal laminacién cortical adyacente a gliosis o a tumor

neuroglial; el tipo Illc tiene una anormal laminacién cortical
adyacente a una malformacién vascular; y el tipo 11Id posee
una anormal laminacién cortical adyacente a lesiones adqui-
ridas en los primeros afios de la vida como: trauma, isquemia
por lesiones, y encefalitis.!

CONCLUSION

Las epilepsias refractarias, tanto en nifios como en adultos,
causadas por displasias corticales focales, deben ser estudiadas
correctamente con las diferentes técnicas electrofisiolégicas,
con la RNM, y eventualmente con PET y SPECT, para loca-
lizar correctamente el foco epileptégeno. En estos enfermos la
cirugia sigue siendo el tratamiento de eleccién.
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Los autores presentan una detallada experiencia de 12 pacientes, adultos y nifios, tratados y operados de epilepsia refractaria causada

por displasia cortical focal.

En este trabajo es digno de resaltar la exacta utilizacion de los recursos diagnésticos, sin apelar a estudios innecesarios, que comple-

jizan aun mds esta compleja patologia.

Los resultados logrados por los autores son acordes a los estdndares internacionales y son muy valiosos y meritorios por el largo pla-

zo de seguimiento de los pacientes: una media de control de 10 afios para los adultos y una de 55 meses para los nifios. Esto da serie-

dad y precisién a sus resultados, lo que no ocurre en muchas publicaciones sobre el tema, donde los resultados son muy buenos, pero

el periodo de seguimiento muy breve.

Es muy importante que los autores hayan logrado formar un equipo de excelencia en epilepsia fuera de los grandes centros de epi-

lepsia de Buenos Aires: Hospital Garrahan, FLENI, Hospital Italiano. Seria gratificante y ahorraria recursos, contar con equipos si-

milares en distintas provincias de nuestro extenso pais.

Es innegable la sutil presencia del Prof. Julio Cesar Suarez, incansable creador de proyectos, quien de muy joven regresé a su provin-

cia natal, Cérdoba, donde desarroll6 la Neurocirugia Infantil, al mismo nivel que se ejercia en Buenos Aires. Este trabajo es un tributo

mds a su incesante capacidad organizativa.

Graciela Zuccaro
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