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RESUMEN

Aun hay pocos casos publicados de sindrome de Foix-Chavany-Marie. Presentamos un caso
clinico para posteriormente realizar una revisién breve y una discusién sobre el abordaje
del constructo Embolic Stroke of Undetermined Source (ESUS, por sus siglas en inglés), con-
cepto relativamente reciente, ain con incégnitas sobre la terapéutica empleada. Hombre de
62 anos con antecedentes de hipertensién arterial, diabetes mellitus tipo 2, dislipidemia,
tabaquismo y alcoholismo, quien se presenta con diplejia facio-faringo-gloso-masticatoria
de forma subita, es decir, un sindrome opercular anterior bilateral. El sindrome opercular
bilateral anterior descrito por Charles Foix, J.A. Chavany y Julien Marie en 1926 se caracte-
riza por diplejia facio-faringo-glosomasticatoria con disociacién «auténomo-volitiva»; esto
debido a que las fibras proyectadas desde el opérculo anterior hacia los nicleos del tronco
encefalico de los nervios craneales v, v11, 1x, X y x11, al lesionarse de forma bilateral, conllevan
a pérdida subita del control volitivo de la musculatura facial, faringea, lingual y masticatoria.
Esto no ocurre con el control automatico de la expresién como el bostezo, la risa o el llanto,
debido a que las fibras que los controlan provienen de la amigdala y del hipotalamo lateral.
El presente caso cumple con los criterios de ESUS. En este articulo revisamos brevemente

los criterios definitorios, el abordaje en buisqueda de etiologia y la terapéutica actual.
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Foix-Chavany-Marie vascular syndrome: Approach to ESUS construct
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There are still few published cases of Foix-Chavany-Marie syndrome. In this paper, we
present and discuss a clinical case exemplifying the ESUS construct (Embolic Stroke of
Undetermined Source), a relatively recently developed concept, whose approach and treat-
ment still poses unanswered questions. 62 year-old male patient with a history of DM2, HBP,
dyslipidemia, smoking and heavy drinking. He presented with sudden glosso-masticatory-
pharingo-facial diplegia and volitional-autonomous dissociation. The bilateral opercular
syndrome was first described in 1926 by Charles Foix, J.A. Chavany & Julien Marie. This
clinical syndrome is due to the different origin of the volitional (anterior operculus) and
autonomous (laughing/crying/yawning; amygdalar-hypothalamic) motor neurons that pro-

syndrome ject unto the v, v11, 1%, X and x11 cranial nerves’ nuclei in the brainstem. This case fulfills the
criteria for ESUS-a construct we discuss briefly herein.
© 2016 Sociedad Neurolégica Argentina. Published by Elsevier Espaifia, S.L.U. All rights
reserved.
Introduccion

El sindrome de Foix-Chavany-Marie fue descrito por pri-
mera vez en 1926 por los franceses Charles Foix, J. A.
Chavany y Julien Marie, refiriéndose a una diplejia facio-
faringo-glosomasticatoria con disociacién de movimientos
voluntarios y automaticos (fig. 1). Designa una sola condicién
clinica caracterizada por paralisis supranuclear (seudobulbar),
causada por lesiones operculares anteriores; que puede ser de
causa congénita o adquirida, y de presentacién persistente o
intermitente (tabla 1).

El objetivo de este trabajo es presentar un caso con sin-
drome Foix-Chavany-Marie secundario a infarto opercular
bilateral anterior.

Caso clinico

Hombre de 62 anos, lateralidad manual diestra, con antece-
dentes patolégicos de diabetes mellitus tipo 2, hipertensién
arterial sistémica, dislipidemia, tabaquismo y alcoholismo.
Dos meses antes de su valoracién inicial refiere haber cur-
sado con paresia facial izquierda y pérdida de fuerza en el
miembro tordcico del mismo lado, con recuperacién ad inte-
grum en 20 dias. El dia de su presentacién en el hospital refirié
movimientos involuntarios de la extremidad superior derecha
de aproximadamente 20 a 30 s de duracién; 30 min después

Figura 1 - Video clinico (disociacion auténomo-volitiva).

Tabla 1 - Etiologias tipicas del sindrome
Foix-Chavany-Marie

Clasificacién Caracteristicas

También llamado clasico. El mas frecuente.
Se presenta secundario a infartos cerebrales
multiples que afectan directamente a los
opérculos rolandicos. Tipicamente con
paresia secuelar de la extremidad superior.
Las lesiones son habitualmente simétricas y
sincrénicas
Mas frecuente en nifos. Presentacién
subaguda. Causado por infecciones del
sistema nervioso central (virus del herpes
simple). Se presenta con inicio agudo de
debilidad de la musculatura masticatoria,
facial, faringea y lingual, acompanados de
fiebre, cefalea y crisis epilépticas parciales
motoras. Las lesiones son bilaterales
Asociado a Secundario a desérdenes de la migracién
trastornos del neuronal y disgenesia de la corteza
neurodesarrollo  opercular. En estos casos el curso es crénico y
progresivo, pudiendo presentar de
alteraciones del lenguaje, epilepsia
secundaria y retraso mental dependiendo de
la patologia basal (Worster-Drought)

Isquémico

Infeccioso

Asociado a Reversible. Principalmente en nifios con
epilepsia epilepsia rolandica benigna

Relacionado a Poco frecuente. Entre las patologias causales
enfermedades atrofia cerebral progresiva de etiologia

neurodegenera- desconocida y algunas variantes de
tivas enfermedad de motoneurona

Adaptado de Peredo, Aleu, Mellado. Sindrome de Foix-Chavany-
Marie. Syllabus de la Escuela de Medicina. Pontificia Universidad
Catolica de Chile. Disponible en: http://medicina.uc.cl. Chile: Medi-
cina. uc. cl, 2007.

presentd caida subita de la mandibula, imposibilidad para la
deglucién, para la protrusién de la lengua y para los movi-
mientos voluntarios de la misma, asi como anartria. El examen
fisico mostré anartria, apertura espontanea de la mandibula
e incapacidad para la retraccién lingual. Nervios craneales:


http://medicina.uc.cl/
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Figura 2 - Estudios de imagen. A) TC de crineo, lesion subaguda en el opérculo frontal izquierdo, ademas de
encefalomalacia en la region de la ACM derecha y pérdida difusa de volumen cerebral. B) RM secuencia FLAIR que muestra
lesién hiperintensa bilateral.

v: hipotonia, fuerza muscular ausente bilateralmente, reflejo
maseterino +++ de manera bilateral; vir: imposibilidad para
el cierre palpebral bilateral, hipotonia de musculos faciales
y del platisma bilateral; cabe destacar que el paciente inte-
gra reflejo de amenaza visual normal, gesticula al bostezo
y disocia la paresia facial con risa y llanto; 1%, x: caida del
velo palatino bilateral; xi: musculatura lingual hipoténica,
eutréfica, fuerza muscular ausente, reflejo lingual de percu-
sién +++. En la exploracién de la sensibilidad se objetivan
hipoestesia e hipopalestesia en distribucién de «guante y cal-
cetin largo». El resto de la exploracién fisica neurolédgica es
normal.

La tomografia de craneo (TC) mostr6 una lesién subaguda
en el opérculo frontal derecho (fig. 2A). La resonancia magné-
tica (RM) en secuencia FLAIR evidencié lesiones hiperintensas
en ambos opérculos anteriores (fig. 2B), correspondientes con
edema vasogénico, indicativo de infarto cerebral agudo o
subagudo. En la secuencia ecogradiente (fig. 3) observamos
hipointensidad bilateral opercular que en el contexto de la
patologia indica depésitos de hemosiderina y en el contexto
clinico se interpreta como infartos con conversién hemorra-
gica, subagudo en el opérculo frontal derecho y agudo en el
izquierdo.

Realizamos ultrasonido (US) Doppler carotideo y verte-
bral, encontrando una placa estable que conlleva estenosis de
la arteria carétida interna derecha y que por flujometria no
muestra repercusién hemodindmica significativa. La ecocar-
diografia mostr6 hipocinesia anteroseptal leve, insuficiencia
mitral de grado 11 e hipertrofia concéntrica del ventriculo
izquierdo. La monitorizacién con dispositivo Holter de elec-
trocardiograma mostré extrasistoles ventriculares. Decidimos
iniciar terapia antitrombética y estatinas. Ocho meses des-
pués, el paciente presenté un infarto maligno de la arteria
cerebral media izquierda con deterioro rostrocaudal ulterior
y muerte.

Discusién

El Foix-Chavany-Marie es un sindrome de presentacién infre-
cuente que clisicamente se asocia a lesiones operculares
frontales bilaterales'. La enfermedad vascular cerebral es
la principal etiologia en adultos?. El inicio de los sinto-
mas es con frecuencia agudo, con pérdida sibita del control
volitivo de la musculatura facial, faringea, lingual, masti-
catoria y, en ocasiones, ocular. Corresponde a una paresia
facio-faringo-glosomasticatoria bilateral de movimientos
simples. Las fibras proyectadas hacia los ntcleos de los ner-
vios craneales para el movimiento voluntario facial, faringeo,
lingual y masticatorio (v, viI, IX, X y XII) se proyectan desde
el opérculo anterior®. Para el movimiento emocional, la amig-
dala y el hipotdlamo lateral proyectan fibras hacia el tronco
encefalico a través del haz prosencefalico medial y el fasci-
culo longitudinal dorsal*. La disociacién «auténomo-volitiva»
se refiere a la pérdida de la habilidad para mover los misculos
inervados por nervios craneales v, Vi1, IX, X y XII de manera
voluntaria, preservando el movimiento cuando es evocado
emocionalmente o de forma automatica, pudiendo llorar, son-
reir y bostezar (véase el video utilizando figura 1) en forma
esponténea®.

El diagnéstico diferencial del sindrome Foix-Chavany-
Marie se realiza principalmente con entidades nosoldgicas
que puedan asociarse con pardlisis seudobulbar: esclerosis
lateral amiotrdfica, sindrome de Brown Vialetto-van-Laeré,
estado lacunar de Pierre-Marie, pardlisis seudobulbar
pontocerebelosa®. De estos, el sindrome de Foix-Chavany-
Marie es el que tiene un mejor prondstico; sin embargo, en
diversas series de casos publicadas*® la recuperacién funcio-
nal tardia de la deglucién se asocia a otras complicaciones que
pueden desencadenar eventos que aumenten la mortalidad
del mismo.
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Figura 3 - La RM en secuencia ecogradiente mostré infarto cerebral con evidencia que indica transformacién hemorragica
en el tercio medio de la segunda y tercera circunvolucién frontal de forma bilateral.

El presente caso puede interpretarse como el relativamente
nuevo constructo, ESUS (siglas en inglés de embolic stroke
undetermined source), refiriéndose a un infarto cerebral que
cumple con las siguientes caracteristicas’:

Infarto no lacunar detectado por TC o RM de craneo.
Ausencia de estenosis intra o extracraneal mayor del 50%
en las arterias que suplen el area isquémica.

Ausencia de factores de riesgo cardioembélico mayores.

- Ausencia de otras causas especificas de infarto cerebral.

Se desconoce, por ende, la fisiopatologia de esta entidad.
En la cohorte retrospectiva de Atenas, entre los pacientes que
cumplieron con criterios de ESUS, documentaron fibrilacién
auricular (FA) en el 44%8.

Respecto al abordaje del infarto criptogénico, los estudios
EMBRACE y CRYSTAL AF han demostrado que la monitoriza-
cién cardiaca prolongado documenta FA en el 15 al 30% de los
casos”10.

En el seguimiento del estudio Atenas, la mortalidad
de los pacientes con ESUS es similar a la del infarto
por aterosclerosis de grandes arterias; sin embargo, su
recurrencia es mayor y se asemeja a la de infartos
cardioembdlicos'?.

A la fecha, se desconoce la terapia profilactica secundaria
mas efectiva en el contexto de ESUS. Los estudios RESPECT
ESUS, ATTICUS y NAVIGATE ESUS, actualmente en curso,
comparan la eficacia de nuevos anticoagulantes orales con-
tra acido acetilsalicilico. A pesar de que la recurrencia es un
factor determinante en la decisién terapéutica de profilaxis
secundaria con anticoagulacién, més ain cuando el paciente
presenta eventos en diferentes territorios arteriales, el cons-
tructo actual de ESUS no considera la recurrencia como parte
de su definicién.

El ESUS-Cryptogenic Working Group recomienda el
siguiente protocolo diagnéstico’:

Estudio de imagen (RM o TC).

Electrocardiograma de 12 derivaciones.

Ecocardiograma transtoracico.

Monitorizacién minima de 24 h con dispositivo Holter de
electrocardiograma.

L

Imagen de arterias extra e intracraneales (angio-TC,
angio-RM, angiografia por sustraccién digital o US Doppler
transcraneal).

El término ESUS es un nuevo constructo para definir infar-
tos de caracteristicas embolicas, entre ellas, las de probable
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origen cardiaco. En un futuro podria considerarse la incorpo-
racién de recurrencia de eventos como parte de los criterios
definitorios de embolismo cardiogénico, y de este modo guiar
la terapéutica.

Deberemos esperar resultados de los ensayos clinicos en
curso (RESPECT-ESUS, ATTICUS, NAVIGATE-ESUS) y venide-
ros para modificar la préctica clinica con base en la evidencia
cientifica.

El presente caso muestra el conocimiento neuroanatémico
que caracteriza a un sindrome clasico de la neurologia clinica
presentado como infarto embdlico de causa indeterminada, y
nos permite repasar el abordaje del nuevo constructo ESUS.
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