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Heterotopia “en banda” (sindrome de doble corteza)

Heterotopia “in band” (double cortex syndrome)
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Descripcion del caso relevancia. Presenta ademads retraso psicomadurativo mode-
rado. Concurre para internacién en video-EEG, donde se re-
Paciente de sexo femenino de 19 anos, que a la edad de 4 aiios gistraron diferentes tipos de crisis: parciales complejas con
comenzd con crisis epilépticas. Sus familiares no destacan componente motor tardio, mioclonias en suefio y caidas cefa-
ninglin antecedente personal, perinatolégico ni familiar de licas. El EEG ictal no permitié focalizar ni lateralizar el inicio
de las mismas. En el EEG interictal se observd, sobre una acti-
vidad de base con desorganizacién y lentificacién difusa,
actividad epileptiforme bilateral, predominantemente fronto-
temporal izquierda. La paciente es refractaria al tratamiento
farmacolégico y tiene crisis pluricotidianas (figs. 1-3).

Figura 1 - Adquisicién 3D-T1 con reconstruccién coronal.
Banda subcortical con senial muy similar a la corteza
cerebral ubicada sobre la sustancia blanca de la regién
parieto-occipital izquierda (flecha). Una imagen similar se
observa en el hemisferio contralateral.

Figura 2 - Secuencia igual a la de la figura anterior. Nétese el
compromiso bilateral posterior sobre ambos hemisferios
cerebrales (flechas).
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Figura 3 - La misma secuencia que en las figuras anteriores.
Se observa la extension difusa sobre ambos hemisferios
cerebrales de la “heterotopia en banda”, incluyendo el
16bulo temporal inferior en forma bilateral (flechas). Se
observa un zona heterotdpica subcortical en la regién
superior parietal izquierda, asociada a la imagen de doble
corteza (circulo).

Discusién

Heterotopia es el nombre que habitualmente se adjudica a
colecciones difusas o ectdpicas de neuronas en los hemisfe-
rios cerebrales constituyendo una anomalia en la migracién
neuronal. Se clasifican globalmente como subependimarias,
subcorticales y “en banda”1.2.

En general, las heterotopias en banda se observan prefe-
rentemente en mujeres. Los hombres portadores de la muta-
cién genética relacionada (XLIS o DCX) generalmente mueren
in Utero, o tienen severas alteraciones cerebrales3.

La heterotopia en banda (doble corteza) consiste en capas
lisas de sustancia gris que frecuentemente siguen la curva-
tura de la corteza suprayacente. No estd relacionada ni es
contigua con la misma, no contiene vasos sanguineos ni
LCRY2.

En la RM se identifica una caracteristica disposicién en 3
capas (doble corteza) con una fina hilera de sustancia blanca
entre la corteza y la heterotopia en banda. La corteza puede
ser relativamente normal o paquigirical2.

La severidad de la enfermedad es variable, y esta relacio-
nada con el area de corteza involucrada y con el espesor de la
heterotopia en banda. Se han reportado desde pacientes nor-
males a severo retraso del desarrollo y mentall.2.

Mas del 90% de estos pacientes son epilépticos, y la mayo-
ria de ellos suelen tener varios tipos de crisis; también se
puede presentar como un sindrome de Lennox-Gastaut?.
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