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Llevar una vida normal con un hemisferio no dominante.
Hallazgos de la resonancia magnética y resultado clinico
de un paciente con hidranencefalia del hemisferio izquierdo
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La hemihidranencefalia es una enfermedad sumamen-
te rara en la que el cerebro humano carece de un hemis-
ferio completo. Se considera que el mecanismo subya-
cente de esta lesion cerebral es una oclusién de la arteria
cardtida ipsilateral que acontece antes del dltimo trimes-
tre del embarazo (20-27 semanas) y afecta a todos los
territorios irrigados por la arterial?. Sigue sin conocerse
la razén de que este proceso sélo afecte a un hemisferio.
El poligono de Willis no parece capaz de compensar las
necesidades del cerebro en desarrollo. En el cerebro
adulto, la oclusién de un vaso que irriga este érgano da
lugar a un infarto territorial. En la resonancia magnética
(RM) pueden verse tanto los defectos postisquémicos
como los cambios glidticos. Por consiguiente, el poligo-
no de Willis y las colaterales leptomeningeas suficientes
pueden compensar la oclusién de un vaso de modo que
s6lo tiene lugar un infarto territorial parcial y, en princi-
pio, estos mecanismos también deben funcionar en el
periodo pre y perinatal. Por esta razén en pacientes con
hemihidranencefalia se sospechan procesos predispo-
nentes fetales que dan lugar a una aplasia vascular adi-
cional con oclusién de un vaso. Se supone que la lesion
del cerebro acontece después de la migracion neural y
antes de la sinaptogénesis®. Hasta la fecha s6lo se han
descrito 7 casos.

En las lesiones cerebrales perinatales siempre se hace
una tentativa de predecir el resultado clinico de acuerdo
con los hallazgos identificados en la tomografia compu-
tarizada (TC) y/o RM*!.. No obstante, incluso en pa-
cientes con defectos parenquimatosos extensos el resul-
tado clinico puede ser excelente?!,

HISTORIA DEL CASO

Presentamos el caso de un varén de 36 afios nacido a término
sin complicaciones, de padres sanos, no consanguineos como
segundo de 3 hijos, por lo demds sanos. En la primera infancia
del paciente sus padres observaron cierta torpeza. Se diagnosti-
caron una hemiparesia derecha y un pie zambo que se opero a
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los 18 afios de edad. Durante la infancia recibi6 fisioterapia.
Durante ésta no se observaron limitaciones adicionales del desa-
rrollo sensoriomotor y del lenguaje. A los 28 afios de edad, el
paciente experimentd su primera y tnica crisis convulsiva. Sus
antecedentes médicos adicionales fueron anodinos. El paciente
del presente informe no seguia ningtin tratamiento farmacoldgi-
co ni lo sigue en la actualidad. Su intelecto y su lenguaje no es-
taban afectados de modo que pudo completar su escolarizacién
y en la actualidad trabaja en un departamento de seguridad. El
paciente refiri6 algunas discapacidades concernientes al control
motor fino de la mano derecha afectada en las tareas de la vida
diaria pero, por lo demds, no refiri6 otros problemas. En el mo-
mento de la presente investigacion, se habia llevado a cabo una
TC en una institucién diferente cuando habia presentado cefale-
as del lado derecho y dolor nucal. Debido a los sintomas y a los
hallazgos de la TC se visité en nuestra institucion.

Llevamos a cabo una RM y una angiografia por RM (RMA)
en un aparato 1.5 Tesla (Magnetom Vision, Siemens, Erlangen,
Alemania). La RM demostré la ausencia practicamente comple-
ta del hemisferio izquierdo, reemplazado por liquido cefalorra-
quideo (LCR). En el lado izquierdo sélo pudo identificarse un
pequeilo vestigio de hipocampo, un pequefio ribete de corteza
occipital y un pequefio pedinculo cerebral debido a la degene-
racion walleriana (fig. 1). No obstante, el cerebelo, que suele es-
tar irrigado por el territorio vascular posterior, era normal por
completo. La angiografia en tiempo de vuelo (time-of-flight
[TOF]) demostré la ausencia de la arteria carétida interna iz-
quierda (ACII).

Puesto que se considerd que la clasificacién convencional de
la hemiparesia (de acuerdo con el Medical Research Council, en
1964'%) seria demasiado imprecisa para describir el grado de
discapacidad motora, llevamos a cabo exdmenes motores y del
lenguaje adicionales.

La autoevaluacién se llevé a cabo mediante el Motor-Acti-
vity-Log (MAL)'". El paciente refiri6 que era capaz de conducir
un vehiculo de transmision estdndar. Aunque los movimientos
de prension natural practicamente no estaban afectados, no po-
dia abrir la puerta con llave, abrochar o desabrocharse las pren-
das de ropa, cambiar de programa de TV utilizando el mando a
distancia, girar la pdgina del periddico, utilizar una cuchara o te-
nedor para comer, ponerse los calcetines o peinarse con la mano
afectada.

Para la extremidad superior, con el objetivo de examinar la
funcién motora grosera y fina se utilizaron la prueba Wolf Mo-
tor Function Test (WMFT)®, la prueba de discriminacién de
2 puntos y la Purdue Pegboard'®!". En la WMFT, el paciente al-
canzd 64 de los 85 posibles puntos (75%) debido a la disminu-
cién de la rapidez o de la precision en casi todas las tareas rea-
lizadas y debido al deterioro del control motor fino en las
3 tareas. La funcionalidad y la calidad del movimiento no difi-
rieron desde un punto de vista de la puntuacién. Los umbrales
de la prueba de discriminacién de 2 puntos de los extremos de
la prueba del pinchazo fueron de 10 mm entre si en los dermato-
mas C5-C7 examinados en el lado afectado. En la prueba Pur-
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Figura 1. Cortes coronales ponderados en T1 (A, B) e imdgenes ponderadas en T2 (sagitales en C, y axiales en Dy E) de un paciente
portador de una hemihidranencefalia. Se observa la ausencia casi completa del hemisferio izquierdo, que estd reemplazado por liqui-
do cefalorraquideo (LCR). En el lado izquierdo sélo pudieron identificarse un pequerio hipocampo vestigial, un pequerio ribete de la
corteza occipital (flecha negra) y un pequeiio pediinculo cerebral (punta de flecha negra). No obstante, el cerebelo, que habitualmen-
te estd irrigado por el territorio vascular posterior, era normal por completo. La angiografia por resonancia magnética en tiempo de
vuelo demostro la ausencia de la arteria cardtida interna izquierda (ACII, punto blanco). La arteria cardtida derecha (ACID) no
mostraba hallazgos patoldgicos dividiéndose en la arteria cerebral media (ACM) y la cerebral anterior (ACA). Debido al aumento

moderado, pero cronico, de la presion intracraneal se observo una estrechez de los huesos del crdaneo (flechas blancas).

due Pegboard, el paciente no pudo efectuar ninguna tarea reque-
rida con la mano afectada.

Cuando el paciente movia ambas manos se identificaron po-
tentes movimientos invertidos'®.

Para la extremidad inferior, llevamos a cabo la prueba de la
funcién motora grosera, parte E (GMFT)'". Debido a su ejecu-
cién incompleta y a la incapacidad de saltar s6lo con la pierna
afectada, alcanz6 93 de 100 posibles puntos en la GMFT.

En la escala de valoracién del médico (EVM)? sélo alcanzd
10 de un total de 14 puntos debido a la afectacion del tobillo.

Para las pruebas del lenguaje se administré la prueba de afa-
sia de Aachener (AAT)?', un examen de referencia alemdn es-
tandarizado para el habla espontdnea, la repeticién, denomina-
cién, comprensién y lenguaje escrito, incluido el Token test.
Los resultados confirmaron nuestra impresiéon de que el habla
no estaba afectada por lo que se refiere a los criterios de afasia
de la AAT. El paciente completd correctamente el Token test.
El paciente es zurdo (un 92% de acuerdo con la prueba de la la-
teralidad de Millner)?.

CONCLUSIONES

La hemihidranencefalia es una enfermedad poco fre-
cuente. Hasta lo que sabemos, entre los estudios publica-
dos previamente s6lo se han descrito otros 7 casos>?%,
En 5 de estos casos se describié una hemiparesia en el
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lado contralateral>*%, retraso mental leve en 4225262829,
retraso grave en un paciente’’ y convulsiones en un
caso”’. En dos publicaciones??*, no se describi6 la evo-
lucién de un paciente, que fallecié a los 4 afios de edad
de bronconeumonia?.

El cerebro inmaduro puede compensar una lesién
neuronal mediante una reorganizacién cortical que es
superior a dichas capacidades en el cerebro adulto!'?3033,

El paciente del presente informe se destaca por di-
versas razones. En primer lugar, de acuerdo con los
informes previos, seria predecible que una lesién he-
misférica subtotal hubiera producido una hemiparesia
grave*>73435 En segundo lugar, se considera que el
hemisferio izquierdo es el lado dominante, porque al-
berga las dreas del lenguaje; no obstante, éste no esta-
ba afectado. En tercer lugar, vivir con un solo hemis-
ferio habria podido dar lugar a un grave deterioro
intelectual; no obstante, el paciente del presente infor-
me ha terminado la escolarizacién y estd integrado por
completo en la vida social. En cuarto lugar, de acuer-
do con los estudios publicados actuales, el paciente
descrito en el presente informe es el de mayor edad
que permanece vivo, goza de buena salud y lleva una
vida practicamente normal.
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De acuerdo con los resultados de las pruebas clinicas,
en particular la WMFT, las discapacidades del paciente
guardaron relacién con déficit en el control motor fino
segun lo predecible en la MAL y una disminucién de la
rapidez o la precision de las tareas ejecutadas y la inca-
pacidad para llevar a cabo tres de ellas. La calidad del
movimiento no era significativamente peor con respecto
a la funcionalidad cuando el paciente pudo ejecutar un
movimiento.

Como es predecible, el control motor fino requiere
una discriminacién no afectada de 2 puntos; por consi-
guiente, el paciente no pudo efectuar las tareas de la
Purdue Pegboard con la mano derecha afectada.

Se considera que los movimientos invertidos se deben
a la pérdida de la inhibici6n transcallosa®**’. En pacien-
tes con pardlisis cerebral, los estudios con estimulacién
cerebral magnética transcraneal (TMS) han revelado
que las fibras corticoespinales ramificadas que se pro-
yectan tanto ipso como contralateralmente se asocian
con potentes movimientos invertidos?!-383°,

En la hemiparesia congénita, el hemisferio no afecta-
do puede controlar la funcién motora a través de las vias
ipsolaterales!2*%-3, En su estudio sobre TMS, Carr et al®!
demostraron proyecciones que inervaban las reservas de
motoneuronas izquierdas y derechas de los musculos
homdlogos simultdneamente con movimientos inverti-
dos pronunciados distalmente.

Los hallazgos del presente informe concuerdan con
los de otros investigadores, lo que demuestra que es po-
sible la reorganizacion cortical si la lesion tiene lugar
muy precozmente en la infancia’®**. Sin embargo, Og-
den® describié que pueden producirse déficit graves de
la capacidad de orientacién extrapersonal, memoria es-
pacial y las habilidades visuoespaciales cognitivas supe-
riores como consecuencia de una dominancia del len-
guaje hemisférica derecha. Llegaron a la conclusién de
que un cambio de la representacioén del lenguaje al lado
derecho podria causar una “aglomeracién de la funcién”
en el hemisferio restante, lo que se traduciria en déficit
de la memoria espacial y de la orientacién. En el pacien-
te del presente informe se demuestra que el desarrollo
normal de las habilidades verbales después de una le-
sién cerebral del hemisferio izquierdo no necesariamen-
te compromete la memoria o la orientacién espacial.

A partir de las caracteristicas morfométricas no pode-
mos predecir con certidumbre si un nifio desarrollard una
alteracién de las funciones motoras o cognitivas superio-
res. Algunos pacientes que experimentan lesiones sélo
menores manifiestan una grave discapacidad y sigue por
dilucidarse qué decide el resultado clinico. La activacién
de las vias ya existentes, el desarrollo de nuevas conexio-
nes o la migracién o crecimiento axénico podria ser res-
ponsable de la obtencién de habilidades practicamente
normales. Puesto que se considera que la lesién acontece
antes de la sinaptogénesis’, parece muy probable que en
esta enfermedad se utilicen las vias ya existentes o prepa-
radas que tienen la posibilidad de ejecutar las funciones
ausentes del hemisferio destruido. A pesar de que para de-
finir la circunvolucién precentral como corteza motora
debe existir una predisposicién genética, en el cerebro in-
maduro pueden estar presentes dreas corticales que pueden
adoptar una funcién similar o contralateral y permiten la
plasticidad cortical cuyos protocolos se ejecutan a través
de las fibras corticoespinales no decusadas.
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