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Heterotopias focales subcorticales: sus diferentes tamafos
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Figura 1. Paciente joven con sindrome de cromosoma X fragil, retraso mental y epilepsia focal. En la RM tridimensional en cortes
sagital y coronal se observa una pequenfa heterotopia (punta de flecha) en la zona préxima a la cabeza del nlcleo caudado izquierdo.

Las heterotopias de la sustancia gris son colecciones de células
nerviosas anormalmente situadas en zonas de la sustancia blan-
ca a causa de su detencion durante el proceso de migracion ra-
dial hacia la corteza desde la zona subependimaria ventricular.
El término ‘heterotopia’ se emplea en los casos en los que el te-
jido ectdpico se encuentra fuera de la corteza. Las heterotopias
subcorticales pueden ser de tipo nodular periventricular, en ban-
da o ‘doble corteza’, y focales [1]. La presentacién mas fre-
cuente es la heterotopia subcortical focal. Aunque existen cono-
cimientos histolégicos acerca de esta afeccion desde finales del
siglo X1X, se ha conseguido objetivar en vida gracias a la reso-
nancia magnética (RM) —desde mediados de la década de los
ochenta— y, sobre todo, desde que se dispone de la RM tridimen-
sional (RM3D). En pocas ocasiones se sospecha clinicamente la
existencia de este tipo de heterotopia, de la que se tiene conoci-
miento sobre todo por el estudio con RM o con RM3D, que se
practica casi siempre para averiguar la causa de una epilepsia
focal, de comienzo a cualquier edad aunque, en general, en las
primeras dos décadas de la vida. La mayoria de las personas en
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las que se encuentra la malformacién en los estudios de imagen
no presentan anormalidades externas que hagan sospechar la
existencia de malformacion intracraneal alguna y se lleva a ca-
bo la investigacion radioldgica a causa de la rebeldia de las cri-
sis o por recidivas tras retirar la medicacion, pero existen casos
con afecciones neuroldgicas asociadas que pueden presentar un
retraso en la evolucién psicomotora e incluso problemas moto-
res del tipo hemiparesia o hemiplejia. Lejos de lo que podria pa-
recer 16gico, la alteracion neuroldgica y la mala respuesta de las
crisis al tratamiento antiepiléptico no suelen asociarse con el ta-
mafio de las heterotopias [2,3], que pueden ser de cualquier ti-
po. Se cree que las formas (extremadamente variables) y los ta-
mafios pueden relacionarse con su origen (la mayoria de las ve-
ces desconocido), y quiza con otras causas. En nuestra serie de
pacientes, uno de ellos tenfa sindrome de cromosoma X fragil y
presentaba una heterotopia minudscula (Fig. 1) y en otro, la arte-
ria cardtida interna en el lado de la heterotopia estaba ausente
(Fig. 2) y se trataba de un paciente con sindrome de Pascual-
Castroviejo tipo II [4].

Entre los trastornos de la migracién neuronal, las heteroto-
pias focales subcorticales se encuentran en cuarto lugar, sélo
superadas por la polimicrogiria, la lisencefalia-paquigiria y la
esquisencefalia [5]. Algunas de estas anormalidades pueden aso-
ciarse a alteraciones cromosémicas [6].

Sélo la RM y, especialmente la RM3D, evidencian la exacta
localizacidn, el tamafio y las estructuras afectadas. Hemos de-
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Figura 2. Nina de 12 anos con sindrome
de Pascual-Castroviejo tipo Il y agenesia
de la arteria carotida interna izquierda. En
el corte axial de la RM se observa hipo-
plasia del hemisferio cerebral izquierdo y
heterotopia subcortical focal (flecha) en
dicho hemisferio.

lateral contralateral.

tectado heterotopias de un tamafilo muy pequefio, que requirie-
ron cortes de RM3D, medianas, asociadas con alguna enferme-
dad determinada, como los dos casos mencionados, o de gran
tamafio, extendidas por todo un l6bulo y que ocupan gran parte
del hemisferio (Fig. 3), que pueden situarse en zonas muy pro-
ximas al ventriculo, al cual pueden amputar (Fig. 4). Algunas
veces se relacionan con afecciones conocidas, pero la mayoria
de las veces son de causa desconocida. Incluso pueden encon-
trarse varias heterotopias en el mismo hemisferio.

En nuestra serie, estas anormalidades de la migracién son
mucho més frecuentes en mujeres que en hombres. La respuesta
de las crisis a la medicacion antiepiléptica, mas adecuada para
epilepsias focales simples o complejas, es muy positiva, con un
control total o cercano a la totalidad en un porcentaje elevado de
casos. Sin embargo, la recidiva de las crisis también es frecuen-
te si la epilepsia se considera curada por el hecho de llevar algu-
nos o muchos afios sin crisis, sin tener en cuenta la presencia de
actividad focal en la zona cerebral en la que se localiza la hete-
rotopia, ya que el electroencefalograma suele seguir mostrando
el foco (aunque sea poco activo) pese al control clinico de las
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Figura 3. Nifha de 6 afos con crisis focales y leve
hemiparesia sin malformaciones externas. En el cor-
te coronal de la RM en secuencia T, se ve una he-
terotopia de gran tamafo en el hemisferio cere-
bral derecho (puntas de flecha), que ocupa una
gran parte de la sustancia blanca de este hemisfe-
rio y casi toda la cavidad ventricular, y que se pro-
longa incluso hasta la parte medial del ventriculo

HETEROTOPIAS FOCALES SUBCORTICALES

Figura 4. Paciente de 22 anos con crisis parciales es-
poradicas pese al tratamiento, con inteligencia y de-
sarrollo psicomotor normales, sin anormalidades ex-
ternas. En el corte coronal de la RM tridimensional
se observa una leve hipoplasia del hemisferio cere-
bral derecho, especialmente a expensas de la zona
parietooccipital, asi como una heterotopia subcorti-
cal que amputa el cuerno occipital del ventriculo la-
teral derecho (punta de flecha).

crisis. La vuelta a la medicacion, cuando ya se ha retirado, suele
conseguir de nuevo el control de las crisis epilépticas.
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