Imagen clinica

Trastorno de migracion neuronal
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Descripcion de la

imagen

Se trata de paciente
masculino de 2 meses de edad,
producto de la 2da gestacion,
obtenido via cesarea a las 36
semanas de edad gestacional.
Al nacer tuve un peso de 2700gr
y obtuvo un puntaje Apgar 8-9.

Fue llevado a valoracion por
presentar crisis convulsivas
generalizadas del tipo espasmo
infantil flexor en salvas de 4 dias
de evolucion diagnosticandose
un sindrome de West.

La exploracidon fisica
demostro perimetro cefalico de
39.5 cm, paciente alerta, con
pupilas simétricas reactivas con
fondo de ojo normal, sin
alteracion en nervios craneales,
sin datos de focalizacion ni de
hipertensién endocraneana,
reflejos miotaticos aumentados
de manera bilateral y con
espasticidad.

Se realizaron examenes
laboratoriales reportando
cariotipo: 46 XY sin alteracion.

Anticuerpos anti -
Citomegalovirus y anti
Toxoplasma negativos.

Hibridacion fluorescente in
situ (FISH) de sangre periférica
reportando locus 17p13.3
(LIS1) Miller-Dieker y locus
17.q21.1 (RARA): negativo
para delecion Miller-Dieker. En
la resonancia magnética de
craneo se evidencio un area de
la corteza cerebral con ausencia
de giros y algunas otras areas
con giros amplios, estos ultimos
a nivel frontal bilateral, con
lisencefalia incompleta
generalizada secundaria a
trastorno de migracién
neuronal.

Las malformaciones del
desarrollo cortical son
anomalias estructurales de la
corteza cerebral que cada vez se
reconocen mas como causa de
epilepsia, retraso psicomotor,
retraso mental y déficit
neurolégicos.Las
malformaciones del desarrollo
cortical se dividen en tres
grupos:

1. Malformacién secundaria a

proliferacion neuronal, glial
0 apoptosis: micro y
macrocefalia, hamartomas
corticales.

2. Malformacion secundaria a
trastorno de migracién
neuronal: lisencefalia (agiria-
paquigiria), heterotopias.

3. Malformacion secundaria a
organizacién cortical
anormal: polimicrogiria,
esquizencefalia.

La lisencefalia es una
malformacidén que se
caracteriza por una superficie
cerebral lisa o relativamente
lisa. Se denomina agiria y
paquigiria a la ausencia o
anormalidad de giros corticales,
respectivamente, que determina
un engrosamiento anormal de
la corteza con pobre laminacion
y heterotopia neuronal difusa.
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