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Sobre el famoso «triangulo» de Mollaret

Regarding the famous triangle of
Guillain-Mollaret

Sr. Editor:

EL Dr. Sanchez-Hernandez et al. han publicado en NEurRoLOGiA'
2 casos de posible hipertrofia olivar secundarios a una lesion
en el pedunculo cerebeloso superior y en el haz centroteg-
mental similares a otros casos comunicados previamente?.
Con este motivo hacen unas consideraciones anatémicas que
deseo puntualizar.

Es cierto que el nicleo dentado envia proyecciones al
nucleo rojo que de alli se distribuyen a otras estructuras
del tronco cerebral, incluidos la oliva inferior y al talamo
preferentemente. Pero la via dentado-olivar principal no
pasa por el ntcleo rojo. Es una proyeccion directa que dis-
curre adyacente al nucleo rojo sin hacer sinapsis en él (figura
17.24° y figura 1%). Eso explica que se produzca la degene-
racion hipertrofica de la oliva, uno de los mejores ejemplos
de degeneracion transinaptica en el encéfalo humano. Si
la via dentado-olivar principal hiciera sinapsis en el nucleo
rojo, seria alli donde se produciria una posible degenera-
cion transinaptica, no en la oliva, que recibiria sobre todo
una segunda proyeccion. Ademas, no se respetaria la proyec-
cion topografica precisa que existe entre el nucleo dentado
y la oliva a la que me referiré mas adelante.

El lado inferior del famoso triangulo de Guillain y Mollaret
que Sanchez-Hernandez et al. dibujan como una via directa
olivo-dentada no existe y ya tuve oportunidad de discutirlo
en otra ocasion’. La proyeccion principal de la oliva inferior
se hace por el pedunculo cerebeloso inferior (cuerpo resti-
forme) y asciende bajo la forma de las fibras trepadoras de
Cajal hasta las dendritas de las células de Purkinje pero no
al nucleo dentado. Es cierto que en algunos textos (véase la
figura 20.12)° se dibujan fibras olivo-dentadas directas abun-
dantes. Pero esto, que puede ser cierto en algunas especies
animales, no se conforma, probablemente, con la realidad
en el encéfalo humano en donde esas fibras directas no
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existen y la conexion olivo-dentada se hace a través de cola-
terales de las fibras trepadoras, y aun estas colaterales son
escasas («olivocerebellar fibers only branch sparingly»)’.

En cualquier caso, la hipotética conexion olivo-dentada
es irrelevante en lo que concierne a los fendmenos que nos
interesan a los clinicos como es el temblor del paladar, pues
las lesiones de las proyecciones olivares (en el pedinculo
cerebeloso inferior) no lo producen, ni tampoco, por des-
contado, inducen la hipertrofia olivar.

He echado mucho de menos que, puesto que los autores
hacen una incursion no solo en la neuroimagen de la
degeneracion hipertréfica de la oliva bulbar, sino en
la neuroanatomia y neuropatologia de la via dentado-
olivar, no hayan mencionado en la bibliografia a mi
maestro Jean Lapresle, la persona que, probablemente,
mas ha contribuido a su conocimiento, demostrando las
conexiones topograficas precisas entre ambas estructu-
ras y el trayecto mesencefalico yuxta-rubral de la via
dentado-olivar*® ",
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Hiperintensidad pulvinar en T1: ;jun signo
patognomonico de enfermedad de Fabry?

T1 hyperintensity in the pulvinar: a
pathognomonic sign of Fabry disease?

Sr. Editor:

La enfermedad de Fabry es un defecto del metabolismo liso-
somal ligado al cromosoma x que produce el acimulo de
glucoesfingolipidos en diferentes tejidos, con predileccion
por el endotelio vascular. La enfermedad se manifiesta cli-
nicamente de forma heterogénea dependiendo de la edad
de presentacion, incluyendo lesiones cutaneas, acropares-
tesias, crisis de dolor, anhidrosis, opacidades corneales y
pérdida de audicion, entre otras. Sin embargo, destacan por
su gravedad las complicaciones vasculares renales, cardia-
casy cerebrales, especialmente en los casos de presentacion
tardia o con mayor tiempo de evolucién de la enfermedad.
Aunque también se pueden presentar otro tipo de manifes-
taciones neurologicas, la afeccion cerebrovascular destaca
por su frecuencia y gravedad'?, y la enfermedad de Fabry
se incluye dentro del diagnostico diferencial del ictus de
causa indeterminada, siendo mas frecuente en el territorio
vertebrobasilar.

Dadas la disponibilidad y la recomendacion de uso de
la terapia de sustitucion enzimatica con alfaglucosidasa A
recombinante, es importante el diagnostico de esta enfer-
medad de forma precoz®. En este sentido, se ha descrito
que la hiperintensidad de sefal en la secuencia potenciada
en T1 de resonancia magnética (RM) en ambos nicleos pulvi-
nares podria ser un signo patognomonico de enfermedad de
Fabry“.

Se presenta el caso de un paciente con ictus isquémico
e hiperintensidad pulvinar bilateral, cuyo analisis enzima-
tico para enfermedad de Fabry fue negativo. Se trata de
un vardn de 64 aios, hipertenso y dislipidémico, que pre-
senta de forma brusca sensacion de mareo e inestabilidad,
junto con pérdida de fuerza en extremidades derechas y
alteracion en la pronunciacion de las palabras. En la explo-
racion neurologica se observa hemiparesia derecha, que
mejora a lo largo de las horas siguientes. En la TC craneal
se observa una hiperdensidad en ambos nucleos pulvina-
res (fig. 1). La RM cerebral muestra una lesion hiperintensa
en la secuencia potenciada en T2 en la hemiprotuberan-
cia izquierda, con restriccion de la difusion, compatible
con un infarto reciente. Asimismo, se observa una hipe-
rintensidad de senal en la secuencia sagital potenciada
en T1 restringida a ambos nucleos pulvinares (fig. 2). Se

aprecian ademas lesiones hiperintensas en T2 en la sustancia
blanca subcortical y periventricular. No se observaron sig-
nos clinicos ni sintomas indicativos de enfermedad de Fabry
y el paciente no tenia antecedentes familiares. Se realizo
la determinacion de alfagalactosidasa A mediante espectro-
fluorimetria en sangre, que mostroé una actividad del 100%.
Asimismo se descartaron otras causas de calcificacion en
los ganglios basales mediante la determinacion de calcio,
parathormona, glucosa, amonio y serologia frente al virus
de la inmunodeficiencia humana. Por lo tanto, se podria
indicar que en este caso la hiperintensidad pulvinar pod-
ria ser secundaria a la afectacién vascular de pequeno vaso
por hipertension arterial. La hiperintensidad pulvinar en
este caso, ademas, es secundaria a calcificaciones en esta
localizacion, dados los hallazgos en la TC y la RM, como se
ha demostrado también en los estudios con enfermedad de
Fabry.

En nuestro conocimiento, se trata del primer caso
comunicado en que la hiperintensidad pulvinar en T1 no
se presenta asociada a enfermedad de Fabry. Se han

Figura 1
nucleos pulvinares.

TC craneal. Se observa una hiperdensidad en ambos
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