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RESUMEN

La esquizencefalia es un trastorno de la migración neuronal que se
caracteriza por la presencia de una hendidura tapizada de materia gris
que se extiende desde la superficie de los ventrículos a la superficie
pial del cerebro.

Se presenta un caso clínico de un paciente de 72 años que ingresa con
historia de afasia motora, movimientos tónico-clónicos generalizados
del cuerpo y desviación de la comisura labial hacia la izquierda.
La historia clínica del paciente, sus antecedentes personales y el
examen físico completo, junto con los estudios de imagen realizados
nos proporcionaron datos para el diagnóstico de esquizencefalia de
labio abierto.

La presentación de este caso clínico tiene como objeto resaltar el
trallazgo de esquizencefalia en un paciente adulto mayor, ya que se
sabe que esta enfermedad es poco común.

Palabras clave: esquizencefalia, trastomo de la migración neuronal,
convulsiones, hemiparesia.

ABSTRACT

Schizencephaly is a disorder of neuronal migration characterized by
the presence of a cerebrospinal fluid-filled clefr that extends from the
ventricular surtace to the pial surtace of the brain.

A clinical case of a 72-year-old patient admitted with a history of motor
aphasia, generalized tonic-clonic movements of the body and left
deviation of labial commissure r.s prese nted. The clinical history of the
patient, his personal history and the complete physica! exam, along with
the imaging studies provide us of enough data to make the diagnostic
of open lip schizencephaly.

The objective of this presentation is to emphasize the frndings of
schizencephaly in a patient with advanced age, because fhis dr.sease
is known to be rare.

Keywords: schizencephaly, neuronal migration disorder, seizures,
hemiparesis.

INTRODUCCIÓN

f ostrastornos de la migración neuronalcom-
I prenden un grupo de lesiones que afectan

l-lel desarrollo de la corteza cerebral. Los
más conocidos de estos trastornos son la lisen-
cefalia, esquizencefalia, paquigiria, heteropátías
neuronales, polimicrogiria y agenesia del cuerpo
calloso.l-3

La esquizencefalia es una condición inusual, de
etiología incierta, y es la más severa de estas
malformaciones. Se caracteüza por hendiduras
llenas de líquido cefalorraquídeo, tapizadas por
materia gris y que se extienden a través de todo
el hemisferio cerebral. Se conocen dos tipos de
esqu¡zencefalia: de labio cerrado (tipo l) y de labio
abierto (tipo ll).a

Las manifestaciones clínicas y el pronóstico de la
enfermedad son variables, pero los pacientes típi-
camente presentan convuls¡ones, hemiparesias y
déficit en el desarrollo.s

La resonancia magnética (RM) es el estudio de
imagen de elección debido a su mayor capac¡dad
para diferenciar la materia gris de la materia blanca,
y a su habilidad para dar una imagen multiplanar
de la anatomía.6'7

ENFERMEDAD ACTUAL

Se trata de paciente masculino de72años de edad,
procedente de San Miguelito, con antecedentes
de hemiparesia izquierda, con historia referida
por el familiar de haber presentado dificultad para
hablar, movimientos tónico-clónicos generalizados
del cuerpo y desviación de la comisura labial ha-
cia la izquierda, de tres horas de evolución, por lo
cual es llevado al Hospital Integrado San Miguel
Arcángel de donde es referido al Hospital Santo
Tomás. Durante el traslado, el paciente presenta
un nuevo episodio convulsivo tónico-clónico gene-
ralizado y llega en estado post-ictal. Niega vómitos
o relajación de esfínteres. El paciente ingresa con
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diagnóstico de enfermedad cerebrovascular (ECV)
de origen isquémico versus trombótico y de convul-
siones secundarias a ECV.

HISTORIA ANTERIOR

Anteced e nfes person a I e s p atol ógicos;
Refiere convulsiones esporádicas previas y he-
miparesia izquierda desde su nacimiento. No ha
recibido atención hospitalaria anterior, sin embargo
refiere haber recibido cuidados de un curandero.
Niega otras patologías, traumatismos, cirugías,
alergias, transfusiones y hospitalizaciones. Niega
infecciones y exposición a tóxicos. No se conocen
detalles acerca de su historia perinatal.

Antecedentes personales no patológicos:
Niega tabaquismo y uso de drogas. Ingesta de alco-
hol ocasional. no cuantificada. Escolaridad:Asiste a
una escuela especial, por presentar retraso mental,
y llega hasta tercer grado de primaria.

Vivienda con paredes y piso de cemento, techo de
zinc. Deposición de excretas en letrina. Refiere que
nunca ha trabajado por su situación.

Antecede ntes fam i I i a re s:
Madre con diabetes mellitus; hermana con hiper-
tensión arterialy antecedentes de ECV isquémica;
hermano y sobrina con ECV del adulto joven.

INTERROGATORIO
POR APARATOS Y SISTEMAS

Al momento de la entrevista el paciente no rdfiere
sintomatología relevante al caso.

EXAMEN F|SICO

. Srgnos vitales
PA = 120180 mmHg FC = 72lpm
FR = 20 cpm T= 36.8'C

. Aspectogeneral: paciente de72 años, edad apa-
rente con la edad cronológica, se encuentra en
decúbito supino, con ropa de hospital. Conciente
y orientado en lugar y persona, cooperó con el
interrogatorio, a pesar de presentar una leve
dificultad en el lenguaje y bradilalia.

. Cabeza: prominencia frontal derecha (exosto-
sis)

' O1bs.'pupilas simétricas normorreactivas a laluz,
escleras sin tinte ictérico. Córnea y conjuntivas
normales. Fondo de ojo normal.

, Oído: conducto auditivo externo permeable, sin
secreciones ni lesiones aparentes.

. Nariz: tabique nasal simétrico. No presenta rino-
rrea ni rinorragia. Ausencia de masas visibles.

, Boca: mucosa oral hidratada, edentulia parcial.
Mala higiene oral. No hay lesiones aparentes.

, Cuello: cilíndrico, simétrico, sin masas niadeno-
patías palpables. Sin ingurgitación yugular. No se
palpa la glándula t iroides.

. Tórax: simétrico, sin retracciones. Ausencia de
masas visibles. Buena ampliación y amplexación
deltórax.

. Pulmones: buena entrada y salida de aire. Ruidos
respiratorios normales, no se auscultan ruidos
agregados.

. Corazón: ruidos cardíacos rítmicos, sin soplo ni
galope. Sin frote pericárdico. Punto de máximo
impulso en localización normal.

. Abdomen; ruidos hidroaéreos presentes. Blando,
depresible, no se palpan masas nivisceromega-
lias. Sin rebote ni defensa.

. Extremidades: asimétricas, con disminución de
la masa muscular en miembros izquierdos. Sin
edema, pulsos periféricos presentes. Deformidad
en los dedos de miembro superior izquierdo en
forma de gatillo.

. Tacto rectal: esfínter anal normotónico, con es-
casas heces blandas en ampolla rectal. Próstata
adenomatosa grado ll, sin síntomas urológicos.
No se palpan hemorroides.

. Genitales externos: sin lesiones. De apariencia
normal.

. Neurológlco; se encuentra conciente, con una
escala de Glasgow de 13/15 (Ocular 4,Verbal4,
Motora 5). Sensibilidad superficial táctil y dolo-
rosa conservada. Leve paresia de los músculos
faciales inervados por el Vll par craneal derecho.
Hemiparesia izquierda con disminución de la fuer-
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zay del tono muscular (izquierdo: 3/5; derecho:
4/5). Reflejos osteotendinosos aumentados en
hemicuerpo izquierdo (3+/4+) y normales en he-
micuerpo derecho (2+14+). Sin clono ni Babinski.
Sin signos de irritación meníngea. Pruebas cere-
belosas negativas. Leve retraso en el desarrollo
psicomotor, cognitivo y del lenguaje.

LABORATORIOS Y PRUEBAS DE GABINETE

. Pruebas de laboratorio (biometría hemática,
electrolitos, pruebas de función hepática, ga-
sometría arterial): dentro de los rangos norma-
les.

. Radiografía anteroposterior de tórax: sin alte-
raciones.

. Tomografía computada cerebral simple: el ha-
llazgo dominante lo constituye un trayecto de
comunicación entre el ventrículo lateral derecho
y el espacio subaracnoideo, el cual impresiona
estar tapizado por corteza cerebral [Figuras
1, 2, 3l; y que hace considerar, como primera
posibilidad, el diagnóstico de esquizencefalia

de labio abierto. Asociado a esto, hay abomba-
miento del hueso frontal y parietal crónico. No
se observan lesiones isquémicas.

.  RM: cortes sagi ta les [Figura 4] ,  coronales

[Figura 5] y axiales [Figura 6], muestran una
hendidura cerebral  ancha que se ext iende
desde la superficie ventricular hasta la cortical
del lado derecho, cónsono con el diagnóstico
de esquizencefalia de labio abierto.

TRATAMIENTO

Epamin 100 mg lV c/Shoras
Ranitidina 50 mg lV c/Shoras
Clindamicina 900 mg lV c/Shoras
Cefotaxima 29 lV c/Shoras
Fenobarbital 64 mg VO bid

DNGNÓSTICOS

1. Esquizencefal ia de labio abierto derecha
2. ECV isquémica transitoria
3. Convulsiones secundarias a ECV isquémica

transitoria

Tomografía computada cerebral simple realizada al paciente. Hospital Santo Tomás. (Figuras 1,2,3).
Resonancia magnética corte sagital, coronal y axial (Figuras 4, 5, 6), en donde se observan una hendidura cerebral ancha
(labio abierto), que se extiende desde la superficie ventricular hasta la cortical del lado derecho.

Figura 1 Figura 2 Figura 3

Figura 4 Figura 5 Figura 6
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Generalidades
La esquizencefalia es un desorden poco común
de la migración neuronal, caracterizado por una
hendidura llena de líquido cefalorraquídeo, la cual
está tapizada por materia gris. La hendidura se
extiende a través de todo el hemisferio cerebral,
desde la superficie del ventrículo (epéndimo) a la
periferia (superficie pial) del cerebro. a'8

A menudo se pueden encontrar, asociados a la
esquizencefalia, heterotopía de materia gris (cúmu-
los de materia gris en localizaciones anormales),
polimicrogiria y quistes aracnoideos. Las heteroto-
pías y polimicrogiria usualmente se encuentran
delimitando las hendiduras. El septum pellucidum
está ausente en el 80-90% de los pacientes, y la
esquizencefalia puede coexistir con la displasia
septo-óptica. e,1o

Etiología
Se han propuesto muchas teorías para explicar
la etiología de la esquizencefalia, sin embargo,
ninguna es aceptada universalmente. La teoría
más aceptada postula que la esquizencefalia se
produce como resultado de una destrucción tem-
prana y focal de la matriz germinal y el cerebro
circundante, antes de que se formen los hemisferios
por completo, alrededor del segundo y quinto mes
de la gestación.l1,12

Es muy probable que la lesión se relacione con
múltiples etiologías, incluyendo causas genáicas,
tóxicas, metabólicas, vasculares o infecciosas.l2-14

En algunos casos de esquizencefalia se han descu-
bierto mutaciones en los genes EMX2 y Lhx2, pero
la identificación de la causa genética específica aún
está en estudio.l5-17

Epidemiología
Se considera a la esquizencefalia como una en-
fermedad poco común en todo el mundo. No hay
información bien documentada acerca de su inci-
dencia específica. 12' 18

En cuanto a la mortalidad, se conoce que la seve-
ridad de los síntomas se relaciona con la extensión
de corteza cerebral que esté involucrada en el
defecto.ls

No existen estudios que demuestren la existencia
de una predisposición racial o por sexo.

Sin embargo, lo que síse conoce es que esta con-
dición está presente al momento del nacimiento, y
se diagnostica más en la infancia. s' 18

Tipos de Esqu izencefalia
La esquizencefalia se divide en dos tipos: de labio
cerrado (tipo l), en la cual las paredes de la hen-
didura están en aposición, y de labio abierto (tipo
ll), en la que las paredes de la hendidura están
separadas. La esquizencefalia tipo ll ocurre más
comúnmente que la tipo 1.8' 11'20

Las hendiduras se pueden localizar en cualquier
parte, pero se encuentran más comúnmente en las
regiones perisilvianas. Pueden ser unilaterales o
bilaterales, y pueden ser simétricas o asimétricas;
siendo más frecuentes las unilaterales.ll

M a n ifesta ciones C I í n i cas
Las manifestaciones clínicas de la esquizencefalia
son variables, pero los pacientes típicamente pre-
sentan convulsiones, hemiparesias y déficit en el
desarrol lo.  21'22

Los pacientes con hendiduras unilaterales y labios
unidos, pueden tener hemiparesias y convulsiones
de moderada intensidad, pero por lo demás, un de-
sarrollo normal. Cuando la hendidura está abierta,
los pacientes presentan un retraso en el desarrollo
que va de moderado a severo y hemiparesias. 8,23

Los pacientes con hendiduras bilaterales presentan
severo déficit mental y anormalidades motoras,
incluyendo cuadriparesia espástica. Frecuente-
mente estos pacientes presentan ceguera, la cual
se asocia comúnmente con hipoplasia del nervio
óptico.8

Es más probable que eldesarrollo dellenguaje sea
normal en pacientes con esquizencefalia unilateral
que en pacientes con la forma bilateral.a'8 También
es frecuente encontrar convulsiones refractarias a
tratamiento. 23' 2a

El pronóstico varía dependiendo del tamaño de las
hendiduras y del grado del déficit neurológico.8'ls

i
i
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Diagnóstico
La RM es la modalidad de imagen de elección,
debido a su mayor capacidad para diferenciar la
materia gris de la materia blanca, y a su habilidad
para dar una imagen en más de un plano.6,7 La
identificación de materia gris tapizando la hendidura
es el hallazgo patognomónico en la diferenciación
de la esquizencefalia de la porencefalia; esto se
demuestra mejor por RM.18

Usando tomografía computada (TC) el diagnóstico
de esquizencefalia es difícil algunas veces, parti-
cularmente la de t ipo l .  Sin embargo, es posible
guiar el diagnóstico de esquizencefalia mediante
TC. 18,25

Se puede utilizar la ultrasonografíaen pacientes en
periodo neonatal en los cuales se sospecha esta
anormalidad. 18' 26

Tratamiento
El tratamiento consiste generalmente en terapia
física, tratamiento para las convulsiones, y una de-
rivación (shunt) en los casos que son complicados
por h idrocefalia. 11' 23

DISCUSIÓN

La esquizencefal ia es una enfermedad poco
frecuente y que se presenta y diagnostica al na-
cimiento o en la infancia, sin embargo existen en
la literatura casos reportados con diagnóstico de
esquizencefal ia en jóvenes (a los 14, 17,21 y 23
años de édad)zz,zt y casos reportados en adulbs (a
los 52 y 58 años).25 La presentación de este caso
clínico es única, ya que eldiagnóstico de esquizen-
cefalia fue hecho en un paciente de 72 años.

Semejante a la literatura, nuestro paciente presenta
la forma más común de esquizencefalia, que es la
de labio abierto en su presentación unilateral.8,11,20
Los datos clínicos del paciente tales como las
convulsiones, la hemiparesia y el déficit en el de-
sarrollo y en el lenguaje, son lo característico de la
esquizencefalia de labio abierto.

A pesar de ser la RM el gold standard en el diag-
nóstico de esta patología, el uso de la TC nos reveló
inicialmente la presencia de la hendiduratapizada
por corteza cerebral, hallazgo radiológico propio de
la esquizencefalia.6'7 De igual manera, se le realizó

posteriormente una RM al paciente para confirmar
el diagnóstico de esta entidad.

Con respecto a las causas que dieron lugar a dicho
trastorno, no se conocen antecedentes en la histo-
ria del paciente que pudieran sugerir una etiología
específica; sin embargo, es importante reconocer
que el factor genético juega un papel importante
en la esquizencefalia. 28

En cuanto al tratamiento realizado, éste consistió
básicamente en tratamiento sintomático para las
convulsiones.

Es importante mencionar que el diagnóstico de
esquizencefalia en este paciente fue casual, ya
que el paciente ingresó por una enfermedad cere-
brovascular y durante su manejo fue diagnosticado
de esquizencefalia de labio abierto. Probablemente
este diagnóstico tardío de esquizencefalia se haya
debido a que el paciente no había recibido atención
hospitalaria anterior, posiblemente por las pocas
manifestaciones neurológicas que presentaba, y a
que anteriormente no se contaba con las herramien-
tas de diagnóstico presentes en la actualidad.
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