CASOS CLNICOS

Quiste porencefalico. Comunicacién de un caso
y consideraciones sobre su etiologia y patogenia

ALFONsSO ESCoOBAR * y
SIMON SaLas

El quiste porencefdlico es una lesion perinatal cuyas manifestaciones clinicas aparecen por lo gene-
ral con latencia variable, a veces en lg edad adulta; incluyen entre las mds frecuentes, epilepsia, he-
miplefia y fendmenos focales sensorigles tales como la hemianopsia homdnima, cuando se localizan en
las regiones paricto-occipitales. Un nimero significativo de los pacientes muestran retraso psiconeurold
gicu o detertoro mental. Estudios recientes han podido establecer que la causa mds frecuente del quiste
porencefilico es una infeccidn viral en el periodo fetal o neonatal que provoca una encefalitis necrosante
focal que afecta principalmente a los centros germinales periventriculares. Entre los virus identificados se
hallan el virus Coxsackie A9, Herpes simplex y citomegalovirus. Otros factores causales son los infartos se-
cundarios a oclusion vascular por. compresion o por angiitis. En esta comunicacidn se presentn el estudio
clinico y anatdmico de un caso, posiblemente causado por virus.

cLaves: Quiste porencefilico, epilepsia, hemiplejla, hemiparesia, hemianopsia, deterioro mental,

Recibido: 19 de noviembre de 1980.

El quiste porencefilico consiste en una cavidad
Aceptado: 13 de noviembre de 1981,

anormal en el espesor del tejido nervioso, casi
siempre hemisférica y subcortical, que se comuni-
ca con el sistema ventricular; puede ser uni o
bilateral, aunque lo mas comtin es que sea unico.
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Este tipo de lesién, cuyas causas pueden ser mul-
tiples, se manifiesta principalmente por afeccién
motora —hemiparesita o hemiplejfa— o crisis con-
vulsivas generalizadas o parciales; la manifesta-
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cién epiléptica puede aparecer en la primera in-
fancia, en la adolescencia ¢ en la edad adulta. Es
comin que en los pacientes muestren retraso psi-
coneuroldgico o deterioro mental, segin la edad.!

Cabe hacer el diagnéstico de quiste porencefs-
lico cuando se asocian hemiconvulsién, hemiple-
jia y epilepsia —sindrome de Gastaut?— ya que ei
diagndstico puede establecerse facilmente por me-
dio de la tomografia axial computada (TAC).?

E]l propdsitc de esta comunicacién es presentar
los‘hallazgos clinicos y anawdmicos de un caso de
quiste porencefdlico en el que el diagnéstico se
confirmé por medio de neumoencefalografia y de
la TAC, y comentar algunos datos pertinentes so-
bre la etiologia de esta lesidn.

Caso clinico

Hombre de 20 afios de edad, zurdo, soltero, sin ocu-
pacidén actual. Cuatro afios antes de su ingresn al Ins
tituto Nacional e Neurologia y- Neurocirugia (INNN),
sufrié un traumatismo craneoencefdlico, sin pérdida del
conocimiento ni secuelas inmediatas;  aparentemente
este evento constituys el inicio de su padecimiento, Un
mes después presentd diariamente mireos muy breves.
que no afectaban sus actividades comunes, Al cabo de
17 meses, bruscamente aparecieron crisis convulsivas
generalizadas tdnico-clonicas para las que inmediata-
mente recibid medicacidn anticonvulsiva, El control de
las crisis convulsivas no fue total y signieron presen-
tindosc varias veces al mes, en ocusiones limitadas a
movimientos clénicos del miembro inferior derecho: en
una ocasién presenté amaurosis postictal con duracién
de dos dias. Paulatinamente las crisis convulsivas ha-
bian aumentado de frecuencia e intensidad. Se ha vucl-
to irritable, tiende a aislarse y ha manilcsiado ideas
de referencia y de dafio, Sufre de hiperhidrosis palmar,

En sus antecedentes se asienta que se le practicé co-
rreccion de estrabismo a los 13 aifios y amigdalecto-
mia a los 16; se desconocen los datos del desarrollo
psicomotor, pero “siempre fue deficiente en su rendi-
miento escolar” aunque el paciente ha sido capaz de
ganarse la vida. trabajando en labores administrativas.
La valoracién neuropsicolégica mostré dehilidad men-
tal media. {Psicol. C. Carballo.)

El examen fisico al ingreso mostréd talla de 1.70 m,
peso corporal de 80 kg. pulso 84/min, frecuencia tes
piratoria 20/min, presién arterial 110/95. Su estado de
conciencia ¢ra normal y el lenguaje claro y coherente,
aungue se notd déficit en la capacidad de abstraccion,
y apariencia de hallarse bradipsiquico en €l momento

-de Ia exploracién. En el examen neurolégico sélo se
detectd que los reflejos miotiticos estaban moederada-
mente exaltados en los miembros inferiores; habia dis-
creta hemiparesia y hemianopsia homénima derechas y
cierta incoordinacién para movimientos de pronacién
Y supinacién en los miembros inferiores.

En el INNN s¢' le manejd con carbamazepina, feno-
barbital y primidona. El estudin electroencefalogrifico
mostré asimetria por descargas de actividad paroxis
tica focal parieio-occipital izquierda y desorganizacién
. de la actividad de fondo (Dr. Teodore Floves). La TAC
y el neumoencefalograma  mostraron  lesién  quistica
parieto-occipital izquierda con comunicacién ventricu-
lar. que fue interpretada como quiste porencefélico (Dr.
Jestis Rodrigues-Cavvajal) (fig. 1),

El liquido cefalorraquideo (L.CR) obtenido por pun.
cién lumbar. la biometria hemdtica. funcién hepitica.
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Fig- 1. Vista lateral del neumoencefalograma que de-
muestra la presencia del quiste porencefdlico
en la regién parieto occipital izquierda. (Cor-
tesia del Dr. Jesds Rodriguez-Carvajal).

€l examen genecral de orina y la guimica sanguines
fueron normales.

En vista de los hallazgos radiolsgicos y del manejo
dificil de las crisis convulsivas, se decidid intervenir
quirdrgicamente para drenar ¢l guiste porencefilico al
espacio subaracnoides. En el postoperatorio inmediato
el paciente se encontré ¢n condiciones similares a las
del preoperatorio; sin embargo, unos dias despuds de-
sarrollé complicaciones infecciosas respiratorias, a con-
secuencia de las cuales fallecié al cabo de una semana.

La necropsia confinméd la presencia de neumonfa lo-
Lar hilateral. En el resto de los érganos no huho alte-
raciones significativas. El estudio neuropatoldgicn mos-
tré pese cerebral de 1265 gramos. Habia un quiste
hemisférico en la region parieto-temporo-occipital iz
quierda, comunicado con el ventriculo lateral, que mi-
did 78 mm en sentido anteroposterior y 50 mm en sen-
tido transversal {fig. 2). El quiste era subcortical y Ia
cortezu cerebral correspondiente a esta zona estaba adel-
gazada » 3 mm de espesor, Habfa atrofia de la corteza
parietal, temporal de la corteza de la convexidad v me-
dial, inclusive el hipocampo, fornix y tubéreulo mamj-
lar ipsilaterales. También se encontré atrofia de la cor-
teza occipital, tanto de la convexidad como de la cara
medial del hemisferio. inclusive el drea 17 de Brod-
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Fig. 2. Corte horizontal del cerebro inmediatamente
por debajo del cuerpo colloso. Nétese la loca-
lizacién del quiste porencefdlico en lo regién
parieto-occipital izquierdo; la cavidod esta li-
mitada por la corteza cerebral muy adelgaza-
da y se comunica ampliomente con el ventricu-
lo lateral. También se puede ver la dilatacion
del cuerno occipital del ventricufo lateral de-
recho y lo concomitante disminucién del espe-
sor de la sustancia blonca adyacente.

mann {#rea visual primaria) y las dreas 18 y 19 (4reas
visuales de asoctactdn). El cuerno oceipital del ven-
triculo lateral derecho estaba también moderadamente
dilatado, pero la corteza cerebral a su alrededor era de
espesor normal, :

El estudio histolégico de la -corteza cerebral corres-
pondiente a las dreas afectadas por el quiste porence-
falico, mostré proliferacién glial intensa, en forma de
una banda gruesa, sobre la cara interma del quiste, sin
existir recubrimiento ependimario o restos de éste. In-
mediatamente por encima se aprecié una banda de fi-
bras de mielina muy laxa y pdlida; vistas en detalle
las fibras mielinizadas exhibfan vacuolizacién y en al-
gunas, fragmentacidn; otras se vefan bien conservadas.
En la parte superficial la sustancia gris cortical se ha-
llaba muy adelgazada, con sélo vestigios de la estra-
tificacién  citoarquitectémica. Dificilmente se podian
identificar las tres primeras capas, con evidente déficit
de neuronas; en las capas porfundas estas estaban pric
ticamente ausentes y no fue posible identificar sino unas
cuantas neuronas piramidales. Un hecho interesante
fue la presencia de neuromas piramidales invertidas,
esto es con la dendrita apical hacia la sustancia blan-
ca. La mayoria de las neuronas mostraban enjutamien-
to y citoplasma oscuro, vacuolado o pdlido.” Los nu-
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Fig. 3. En la paored del quiste porencefdlico, corres-
pondiente o lo corteza cerebral adelgazada,
se observan vasos con acdmulo perivascular de
linfocitos y células plasméticas y proliferacién
de astrocitos con formarién de trama glial den-
sa. En la parte superior, el espacio claro co-
rresponde a la cavidad. Nétese que no existe
recubrimiento ependimario.

cleos gliales se hallaban moderadamente aumentados ¢n
nimero. En la zona de gliosis que constitufa la pared
interna del quiste coexistian, ademds, abundantes vasos
con hileras de linfocitos en el espacio perivascular (fig,
8), hallazgo que no se limitaba al quiste, sino aue pudo
verse en todas las dreas recubiertas de epéndimo del
hemisterio y tronco cerebrales. En algunos micleos glia-
les de la pared del quiste porencefdlico pudieron iden-
tificarse cuzrpos de inclusién intranucleares tipo Cow-
dry A. .

Otras dreas corticales lejanas al quiste exhibifan dé-
ficit neuronal difuso y en algunas de ellas —circunvo-
lucién del cingulo en su porcién parietal y frontal—,
las capas profundas mostraron también neuronas pira-
midales invertidas, La corteza cerebelosa estaba bien
constituida y lo mismo puede decirse del micleo denta-
do. En el tronco cerebral no se apreciaron alteraciones,
excepto por discreta asimetria entre Jas pirdmides bul-

‘bares; una de ellas se hallaba disminuida en extensién

y ligeramente pdlida en s contenido mielinico,

Se hizo el diagndstico de gquiste porencefdlico parie-
to-témporo-occipital izquierdo con comunicacidn ven-
tricular y dilatacién del cuerno occipital del ventriculy
lateral derecho, y atrofia del sistema hipocampo-fornix-
tubdrenlo mamilay, izquierdo,
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La correlacién que se puede establecer entre los
hallazgos anatémicos cerebrales y las manifestacio-
nes clinicas es bastante precisa. No puede decirse
lo mismo respecto z la etiologia del quiste poren-
cefalico, ya que esta elude el andlisis anatémico
(vide infra).

La sintomatologia manifestada por el desarrollo
de crisis convulsivas parciales con sintomatologia
elemental, de acuerdo con la clasificacién inter-
nacional de las epilepsias,* es explicable por las le-
siones encontradas en €l cérebro: localizacién del
quiste porencefilico en la regién parieto-témporo-
occipital del hemisferio dominante y la atrofia de
las estructuras limbicas en €l mismo lado. Lesio-
nes de este tipo son las que mds comunmente ge-
neran crisis convulsivas® y muy posiblemente la
lesién temporal en la zona correspondiente a la
neocorteza s¢ haya manifestado por la sensacién
de mareo que exhibié el paciente, tal y como ha
sido descrito por Penfield y Jaspeér? A li vez, la
hemianopsiza homénima se explica por la lesién
en las radiaciones visuales y la corteza visual del
lado izquierdo. :

Existen varias posibilidades para explicar el re-
traso mental moderado, ya que este pudo deberse
a la lesién cortical extensa en el drea del quiste,
asi como al déficit neuronal del resto de la corteza
cerebral en ambos hemisferios. Sin embargo, tam-
bién debe sefialarse que este paciente sufria crisis
convulsivas graves, cuya repeticién frecuente trae
como consecuencia deterioro de la capacidad in-
telectual;® y que Ia destruccion del hipocampo o
del tallo del 1dbulo temporal ocasionan, sobre todo
cvando ocurren en el hemisferio dominante, pér-
didas de la memoria v de la capacidad de man-
tener fija la atencion.™® En otras palabras, hubo
en este caso suficientes lesiones anatdmicas que ex-
plican su retraso mental. Entre los datos recabados
de la historia del caso se hace mencidn que este
paciente era zurdo y que tenia ligero déficit mo-
tor en ¢] lado derecho del cuerpo. No cabe duda
ahora que este paciente fue un zurdo secundario
a esta lesion de la via motriz, que le impidid, en
los primeros afios de su vida, durante el desarrollo
motor, utilizar su manc derecha adecuadamente,
como ha sido comprobado en un estudio reciente
sobre la frecuencia de la zurdera.?

Comentarios

Desde que Heschl!'¢ introdujo el término porence-
falia en 1859, este tipo de alteracién patoldgica

ha sido reconocido como una causa de epilepsia .

asociada a la hemiplejia o a otros sintomus o sig-
nos neuroldgicos, seglin el drea en el que se loca-
lice.112 Esta denominacién debe darse sélo a ca-
vidades del parénquima cerebral que se comuni-
can con el sistema ventricular y a veces, con el
espacio subaracnoideo, y que son lesiones que han
ocurrido en el periodo fetal o neonatal.
Obviamente este concepto del quiste porencefd-
lico elimina cualquier otro tipo :il
se formen en el tejido nervioso, como ocurre con
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e cavidades que .

los infartos antiguos que tienden a cavitarse a me-
dida que pasa el tiempo, los quistes parasitarios
que se forman en e] espesor del parénquima cere-
bral, como en la cisticercosis, o bien como resul-
tado de antiguas hemorragias que terminan reab-
sorbiéndose; en la mayorifa de los casos esas lesio-
nes aparecen después de la segunda década de vida.

Con base en estudios anatémicos muy detalla-
dos, Yakovlev y Wadsworth?’ clasificaron a los
quistes Forencefélicos en dos grupos denominados
segtin el origen “formal” o morfogénesis, o al de
su origen “causal” o patogénesis. Cuando el quis,
te es el resultado de un proceso destructivo del
parénquima netrvioso recibe ¢l nombre de pores-
cefalia encefalocldstica, mientras que a los que se
deben a un defecto en la formacién o desarrollo
de la corteza cerebral, se les denomina esquizen-
cefalias. Esto conduce directamente a considerar el
aspecto etioldgico del quiste porencefilico secun-
dario a lesiones encefalocldsticas, ya que los agen-
tes capaces de causar destruccion del parénquima
cerellral son muiltiples: trauma, alteraciones circu-
latorias, procesos degenerativos o fenémenos infla-
matortos. Estos agentes han sido considerados des-
de que se conocié la existencia de la porencefalia,
hace ya 120 afios.!* Ultimamente han apareci-
do estudios en los que se hace énfasis en la etio-
logia viral, como la mds importante y la mis
frecuente. Chalhub y colaboradores'? comunicaron
el caso de un nific de tres meses de edad que de-
sarrolld el sindrome agudo de hemiconvulsién he-
miplejia y epilepsia y en el que se pudo mostrar,
por medio de los estudios de gammagrafia y de ta-
cografia, un quiste porencefilico en la regi6n pa-
rieto-occipital izquierda. Los estudios viroldgicos
en el liquido cefalorraquideo demostraron con
toda claridad la presencia de titulos significativos
de anticuerpos para el virus Coxsackie A9. En ese
caso el quiste porencefdlico se detectG seis meses
después de iniciado el cuadro febril con hemicon-
vulsiones y hemiparesia, y quedo bien definido
como quiste porencefilico a los veintiocho meses
después de iniciado el padecimiento. Este caso
constituye una demostracion clara de que la infec-
cién con el enterovirus Coxsackie AY fue el cau-
sante directo del quiste porencefdlico, ya que este
virus es capaz de causar encefalitis necrosante fo-
cal,’¥ y al 1gual que otros enterovirus ejerce efec-
to destructor litico sobre las neuronas. La capaci-
dad citocida de esta variedad del enterovirus se
asocia posiblemente a la inmadurez y susceptibili-
dad de las células del sistema nervioso central y
al estado del sistema inmunitario del individuo en
el momento de la infeccién.!® _

Es conveniente recalcar este mecanismo pato-
genético de necrosis tisular, directamente atribui-
ble a la accidn del virus, ya gue en algunos casos
la necrosis tisular que origina el quiste puede de-
herse a isquemia 'e infarto tisular secundarios a
vasculitis, como ocurre en los casos de Ieptome-
ningitis neonatal,’® o bien a oclusién de la arteria
ceregbra] posterior en el periodo perinatal, por dis-
tocia.!™% La etiologia viral del quiste porencefd-
lico se ha visto apoyada en la revisidn reciente de
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Friede y Mikolasek,!® que incluyé veinte casos co-
municados en Ia literatura y cinco de los propios
autores; en ocho de ellos la infeccién se debié al
citomegalovirus, en uno al Herpes simplex, y en
otro al virus Coxsackie A9, caso al que ya nos he-
mos referido antes.’? Fs interesante mencionar que
ocho casos de esa serie se debieron a toxoplasmosis.
Los autores citados consideran que cuando menos
en un caso la infeccién encefalftica pudo ser coin-
cidencia, en tres casos pudo aparécer como una
mfeccién oportunista en una lesién cerebral pre-
existente,'® pero indudablemente en la mayoria de
los casos la encefalitis por virus en el periodo fe-
tal es la causante de los quistes porencefilicos y
malformaciones corticales asociadas, .

Existen otras entidades neuropatolégicas asocia-
das a mecrosis tisular durante el periodo fetal y
que también se deben a etiologfa viral. Una de
ellas es la hipoplasia cerebelosa causada por uno
de los parvovirus, el virus de la rata, lo que fue
comprobado en 1964 y 1965 por Kilham y Mar-
golis™® en el gato y en el criceto, y existen referen-
cias a casos humanos.?' Otra lesién cerebral muy
similar al quiste porencefilico lo es la encefaloma-
lacia poliquistica neonatal de la sustancia blanca,
que también ha sido atribuida a etiologia viral.
Chutorian y colaboradores,?? en una serie de cua-
tro casos, pudieron comprobar que cuando menos
en uno de ellos intervino el virus Herpes simplex.
Mds aiin, en un estudio experimental, Osburn vy
colaboradores? pudieron comprobar que la inocu-
lacién_intramuscular de fetos de borregos con va-
cuna del virus de la lengua azul, a diferentes tiem-
pos del desarrolic fetal, produjo hidranencefalia
(fetos inoculados entre el cincuenta y cincuenta y
ocho dias de la gestacién), quistes porencefilicos
(fetos inoculados a los 75-78 ‘dfas de gestacion), y
encefalitis focal (fetos inoculados a los 100 dias de
gestacion), En la .mayoria de los cerebros de esos
fetos, estudiados por medio de procedimientos de
inmunofluorescencia, se demostraron antigenos vi-
rales en las células nerviosas inmaduras correspon-
dientes a las dreas de necrosis periventriculares.
De ese estudio se puede concluir que Ia infeccién
viral, aun con virus atenuados, durante el periodo
del desarrollo fetal, sobre todo en las primeras
etapas, tiene efecto citocida sobre los centros ger-
minales neuroblasticos periventriculares, lo que da
lugar a diferentes tipos de malformaciones congé-
nitas que dependen del momento en que se esta-
blece Ia infecciton,?

La vulnerabilidad tan extrema de los neuroblas-
tos en el cerebro fetal se hace evidente en la pro-
duccién experimental de lesiones similares al quis-
te porencefdlico o a la encefalomalacia en el gato
de dos semanas de edad, por medio de la inyeccién
intraperitoneal de la endotoxina derivada de la
Escherichia coli® Esas lesiones pueden interpre-
tarse como causadas por un mecanismo patogéni-
co similar al que ejercen los virus sobre los cen-

tros germinales periventriculares del cerebro in-.

maduro.
Por los datos arriba sefialados se puede concluir
que el quiste porencefilico como lesidn congénita

QUISTE PORENCEFALICO

se puede deber a infeccién viral y, en algunos ca-
$03, a infartos secundarios a compresién de las ar-
terias del poligono de Willis 0 a la trombosis de
vasos arteriales o venosos provocada por fenéme-
nos inflamatorios en la propia pared de los vasos.

En el caso que aqui se comunica habfa. ademis
del quiste porencefdlico, dilatacién del cuerno oc-
cipital del ventriculo lateral derecho; Ja asociacitn
de estas lesiones —quiste pérencefilico y dilatacidn
ventricular—, con el fenémeno inflamatorio y la
gliosis localizada a las dreas periventriculares y i
las paredes del quiste, permiten, con base en’ lo
que se menciona en esta discusion, concluir yue
la etiologia de estas lesiones fue viral, aunque no
haya sido posible determinar el agente causante.

Es conveniente sefalar ademas, aunque sea de
manera breve, que si bien la lesién se origina €n
el periodo prenatal o neonatal, en un buen nu-
mero de casos existe una latencia considerable en
la aparicién y desarrollo de los sintomas. En Ja
serie de Naef que incluyé 82 casos, s6lo en cuatro
de ellos los sintomas se desarrollaron inmediata-
mente después del nacimiento; en once comenza-
ron durante el primer afio de la vida y en el res
to, varios afios después, en algunos, en la quinta
década de la vida; en 78 por ciento de los ca-
sos el diagndstico de quiste porencefilico se esta-
blecié en la adolescencia o mds tarde, y sélo en
dos casos se hizo el diagnéstico durante e] primer
afio de vida.

En ese mismo estudio’ y en otros,2¢ Jos sintomas
de porencefalia incluyeron epilepsia manifestada
por convulsiones simples generalizadas o parciales
con conducta compleja o sin ella; trastornos moto-
res manifestados como hemiplejia o hemiparesia ¥
alteraciones en el desarrollo del Jenguaje, asocia-
dos a trastornos visuales del tipo de Ia hemianop-
sia o cuadrantopsia. Por regla general los sinto-
mas y signos neurolégicos tienden a progresar, aun-
que en algunos casos hay la posibilidad de trata-

- miento quirurgico,27-2»
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