RePORTES BREVES

Sindrome de Dyke-Davidoff-Masson
y hemiatrofia cerebral del adulto.

Informe de casos

RESUMEN

Introduccion: en la infancia, la hemiatrofia cerebral
o sindrome de Dyke-Davidoff-Masson es atribuido
a trastornos intrauterinos o perinatales que afectan
la perfusion de un hemisferio cerebral. Clinicamen-
te se manifiesta con retraso mental variable, epi-
lepsia refractaria, asimetria facial, hemiplejia o
movimientos anormales de las extremidades
contralaterales; y por estudios de neuroimagen,
con atrofia de un hemisferio cerebral y cambios
compensatorios 6seos ipsolaterales, como engro-
samiento de la calota, elevacion del techo orbitario
y del pefiasco del temporal, asi como hiperneuma-
tizacion del seno frontal y celdillas mastoideas. En
el adulto, la hemiatrofia cerebral es multifactorial y
se manifiesta por imagen con atrofia de un hemis-
ferio cerebral, sin cambios compensatorios 6seos.

Casos clinicos: se presenta un caso clasico con
sindrome de Dyke-Davidoff-Masson secundario a
alteracion perinatal y uno con hemiatrofia cerebral
del adulto secundaria a mdltiples infartos embo-
ligenos en un paciente con cardiopatia reumatica
inactiva. Se describen las diferencias por imagen
de esta inusitada entidad clinica.

SUMMARY

Background: cerebral hemiatrophy (CHA) can
present in childhood or adulthood, if it presents be-
fore or after two years of age. This two entities differ
in etiology, clinical presentation and imaging char-
acteristics. The CHA of childhood or Dyke-David-
off-Masson syndrome, is originated by intrauterine
or perinatal insults that affect the perfusion of a
single cerebral hemisphere, manifesting clinically
by variable mental retardation, refractory epilepsy,
facial asymmetry, hemiplegia/hemiparesis or ab-
normal movements of the contralateral extremities
and by imaging studies, loss of volume in one ce-
rebral hemisphere and ipsilateral compensatory
cranial changes such as skull vault thickening, el-
evation of the orbital roof and petreous ridge, also
hyperp-neumatization of the frontal sinus and mas-
toid cells. Instead, the CHA of the adult is multifac-
torial and by imaging it only manifests as loss of
volume in one cerebral hemisphere, without com-
pensatory changes in the skull.

Cases report: we present a classic clinical case
of CHA secondary to perinatal insult and another
case of CHA of adulthood secondary to multiple
embolic strokes in a patient with inactive rheu-
matic heart disease, commenting the imaging dif-
ferences of these rare clinical entities.

Recibido: 31 de julio de 2008

Introduccién

Lahemiatrofia cerebral esun entidad clinica poco
frecuente secundaria a mdltiples etiologias que
producen dafio hemisférico unilateral; si estosfac-
tores etiol 6gi cos aparecen en los dos primeros afios
de la vida originaran una hemiatrofia primaria o
de lainfancia; o secundaria o del adulto si se pre-
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sentan después de esa edad. Lahemiatrofiacerebral
de la infancia también es conocida como sindrome
de Dyke-Davidoff-Masson, € cua tiene diferencias
etiologicas, clinicas y por imagen de la hemiatrofia
cerebral del adulto.}? Se presenta un caso de hemi-
atrofia cerebral de lainfanciay uno con hemiatrofia
cerebral del adulto; se describe etiologia, cuadro cli-
nicoy diferencias neuroimagenol 6gicas entre ambas.
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Figura 1. Tomografia axial de craneo sin contraste. A) Flechas grandes:
asimetria de los senos frontales por hiperneumatizacién del seno frontal
izquierdo. B) Atrofia del hemisferio cerebral izquierdo; las flechas de doble
cabeza indican incremento del grosor de la hemicalota izquierda

Figura 2. Imagen por resonancia magnética cortes axiales. A) secuencia T1
sin gadolinio con datos de atrofia del hemisferio cerebral izquierdo.
B) Secuencia FLAIR con hiperintensidad difusa hemisférica izquierda,

correspondiente a gliosis

Figura 3. Tomografia axial de craneo sin contraste.

A) Simetria de los senos frontales. B) No hay diferencias en el grosor entre
la hemicalota derechay la izquierda; se observa también atrofia del

hemisferio cerebral izquierdo
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Casos clinicos
Caso 1l

Hombre de 29 afios de edad, profesiona en area
administrativa, con antecedente de nacimiento por
parto distocico en el que se utilizo forceps; desa-
rrollo psicomotor normal. Comenzé con crisis epi-
Iépticas parciales simples motoras y parciales
complejas desde los dos afios de edad, de dificil
control a pesar de la administracién de multiples
farmacos anticomiciales. Lascrisis epilépticasdesa-
parecieron después de los 14 afios de edad, sin em-
bargo, reiniciaron a los 24 afios de edad, de tipo
parcialescomplejas cony sin generali zaci 6n secun-
daria, con tres episodios por semana. El paciente es
controlado con 200 mg detopiramato/dia, 600 mg/dia
devalproato demagnesioy 300 mg/diadefenitoina.
Al examen fisico solo se aprecialeve atrofiahemi-
facial derechaqueocasionaasimetriafacial; € resto
normal. Latomografiaaxia de craneo mostré da-
tos de atrofia del hemisferio cerebral izquierdo y
engrosamiento hemicraneal homolateral, asi como
aumento de la neumatizacion del seno frontal iz-
quierdo (figural). Por resonanciamagnéticasecuen-
ciaT1 pudo observarse més claramente losdatos de
hemiatrofia cerebral izquierda y en la secuencia
FLAIR, datos por imagen de gliosis que afecta las
sustancias blancay gris, ocasionando sefial atadi-
fusaen el hemisferio cerebral izquierdo. Se eviden-
cian datosindirectos de encefa omal acia subcortical
al encontrar &reas hipointensasen T1y FLAIR (fi-
gura 2) e hiperintensas en la secuencia T2.

Caso 2

Mujer de 52 afios de edad con diagndstico de car-
diopatia reumatica inactiva y doble lesién mitral
con predominio de la estenosis; en control con
anticoagulantes orales. En 2004 presentd evento
vascular cerebral embdlico frontal izquierdo, que
dej6 como secuelas afasia motora y hemiparesia
fasciocorporal derecha. En enero de 2006 comenzd
con crisis convulsivas parciaes motoras secundaria
mente generalizadas, aproximadamente unacadados
meses; se mantuvo en control con 600 mg/dia de
valproato de magnesio. Al examen fisico, paciente
consciente, con afasiamotora, paresiafacial central
derecha, hemiparesia espasti ca hiperreflécticadere-
chay respuesta plantar extensora ipsolateral, mar-
chaespastica; areacardiacacon frecuenciacardiaca
de 88 por minuto, ruidos cardiacos ritmicos, foco
mitral con soplosistdlicogradoI-1V y retumbo pro-
longado, foco tricuspideo con soplo sistdlico grado
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I1-1V; el resto sin dteraciones. Por tomografia axia
de créneo fase simple se identificaron mdltiples in-
fartos arteriales corticaes ddl territorio carotideo ce-
rebral izquierdo, de predominio frontal, ocasionando
atrofia del hemisferio cerebrd izquierdo, sin engro-
samiento hemicraneal ipsolateral ni asmetriade los
senos frontales (figura 3). El ultrasonido doppler
carotideo y vertebral sin alteraciones.

Discusioén

El sindrome de Dyke-Davidoff-Masson, descrito en
19333 se trata de una entidad clinica rara con solo
agunoscasosdescritospreviamente; 69 % delosafec-
tados tiene atrofia del hemisferio cerebral izquierdo
y 73.5% esdel sexo masculino.* Laformaclésicase
caracterizaen|os estudios de neuroimagen por pérdi-
da de volumen cerebra unilateral que ocasiona des-
viacion de la linea media hacia € lado atréfico,
dilatacion ventricular ex vacuo y agrandamiento de
lossurcosdelaconvexidad del lado atréfico, asi como
atrofiadel pedinculo cerebral ipsolateral secundario
a degeneracion walleriana. También son peculiares
cambios compensatorios a nivel 6seo ipsolateral del
hemisferio atréfico, secundarios a efecto de vacio
relativointracraneal: engrosamiento delahemicalota
y expansion del espacio diploe, elevacion dd techo
orbitario y del pefiasco del temporal, hiperneumati-
zacion del seno fronta y celdillas mastoideas.>® En
ocasiones se puede observar hemiatrofia cerebelosa
contralateral .50

Las manifestaciones clinicas son crisis convuls-
vas de dificil control, asimetria facial, hemiplgia,
hemiparesia o trastornos de los movimientos en las
extremidades contra ateraesy diversosgradosdere-
traso mental .58 Tradicional mente se consideraque
sindrome es secundario a ateracion vascular arteria
en carGtida interna o cerebral media por trombosis,
traumatismos, procesos inflamatorios, infecciosos y
malformaciones, eventos que pueden ocurrir en €
periodo intrauterino (congénita) o en los dos prime-
rosafosdevida(adquirida). Alteracionesdelacircu-
lacion venosa de un hemisferio cerebral pueden
ocasionar congestion venosa y, secundariamente,
hipoperfusién crénicadd hemisferio afectado, origi-
nando € sindrome. X3

En |os estudios de neuroimagen, la hemiatrofia
cerebral del adulto se manifiesta solo por atrofiade
un hemisferio, sinloscambios compensatorios 6seos
delaqueiniciaen lainfancia; clinicamente se ca
racteriza por hemiplgia, trastornos sensitivos, del
lengugjey epilepsiaparcia que tiene mejor control
y prondstico que lade la hemiatrofia cerebra dela
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infancia; no hay cambios dismorficos corporalesy
su etiologia es vascular, traumética, inmunol égica,
neoplésica, epilepsia, migrafia o idiopética. !+ %

En & primer caso, el paciente nacié mediante
parto distécico con ayudadeférceps, cuyo uso esta
asociado a lesion traumética de la arteria carétida
interna durante el procedimiento. Evoluciono cli-
nicamente con desarrollo psicomotor normal, epi-
lepsiaparcia dedificil control, asimetriafacial por
atrofiade hemicaraderecha. Clinicamentey por la
imagen de atrofia del hemisferio cerebral izquier-
do con engrosamiento craneal homolateral, corres-
pondié a sindrome de Dyke-Davidoff-Masson,
ademaés, el caso coincide con los datos epidemio-
|6gicos de mayor frecuenciade afeccion izquierda
y del sexo masculino.

En lapaciente con cardiopatiareumédticainactiva
y doble lesién mitral, con la peculiaridad de mdilti-
ples embolismos hacia un solo hemisferio cerebral,
se origind enfermedad multiinfarto y hemiatrofia
encefdlica del lado izquierdo, sin cambios 6seos
compensatorios. Evolucion6 clinicamente con
hemiparesia, afasa motora y epilepsia parcial, con
buena respuesta clinica con un solo medicamento
anticonvulsivo.
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