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Reporte de Caso

Epilepsia secundaria a heterotopia en banda, reporte de caso pediatrico

Epilepsy secondary to band heterotopia, a pediatric case report
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Resumen: La heterotopia en banda subcortical pertenece al grupo de malformaciones del desarrollo cortical
y se debe a la inadecuada migracion neuronal por mutaciones en los genes que codlifican las proteinas funda-
mentales en este proceso, quienes padecen esta entidad presentan sintomas poco especificos a partir de la
primera década de vida, siendo las convulsiones focales o generalizadas las mas frecuentes, las cuales suelen
ser de dificil control con el tratamiento médico.

Su diagnéstico se realiza mediante los estudios de imagen principalmente la resonancia magnética, en la cual
es evidente la formacion de una capa heterotdpica de sustancia gris paralela a la cortical; su identificacion
permite su tratamiento de manera adecuada y oportuna, asi como la comprension adecuada de la enfermedad
para el médico referente y para los familiares del paciente.

El objetivo de este informe es presentar un caso clinico de una paciente pediatrica que presenta epilepsia
secundaria a heterotopia en banda.

Abstract: Subcortical band heterotopia belongs to a group of cortical development malformations due to ina-
dequate neuronal migration caused by gene mutation that encode fundamental proteins in this process. Those
who suffer from this entity present non-specific symptoms during the first decade of life, focal or generalized
seizures are the most frequent which are usually refractory to medical treatment.

The mainstay of diagnosis is the MRI, in which the formation of a parallel heterotopic layer of gray matter to a
well-formed cortical layer is evident; these findings allow the referring physician and the patient’s family to look
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for an adequate and timely treatment.

Our report presents a pediatric patient diagnosed with epilepsy secondary to band heterotopia.

Introduccion

La heterotopia de la sustancia gris es una alteracion
cortical secundaria a un defecto de la migracion neu-
ronal durante el desarrollo embrionario, las cuales se
clasifican en tres grupos de acuerdo a su ubicacion,
pudiendo ser periventricular (subependimaria), sub-
cortical o en banda.

Entre estas, la heterotopia en banda también conoci-
da como sindrome de la doble corteza, es una entidad
poco comun que se presenta predominantemente en
las mujeres debido a que su etiologia esta relaciona-
da a defectos genéticos ligados al cromosoma X'.

Clinicamente se caracteriza por retraso del desarro-
llo y crisis convulsivas muchas veces refractarias al
tratamiento, los cuales se hacen evidentes en las pri-
meras etapas de la vida. Para su diagndstico los es-
tudios de imagen juegan un rol importante, principal-
mente la resonancia magnética de cerebro en donde
se evidencia una banda profunda paralela a la cortical
la cual es isointensa a la sustancia gris en todas las
secuencias, y que en algunas ocasiones puede aso-
ciarse a alteraciones corticales como la paquigiria o
lisencefalia.
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Su identificacién oportuna permite la implementacion
mas adecuada del manejo especialmente en el ambi-
to pediatrico, asi como la compresion de la enferme-
dad para el médico referente y para los familiares del
paciente?.

Caso clinico

Paciente femenina de 16 afios de edad, producto de
embarazo a término por parto normal con buen pun-
taje de APGAR al nacer, con adecuado desarrollo psi-
comotor durante los primeros afios de vida. Durante
su infancia presenta dificultad en el aprendizaje con
problemas durante su escolaridad siendo diagnosti-
cada con retraso mental moderado de aproximada-
mente el 40%.

A los 9 afios presenta su primera crisis convulsiva
desencadenada posterior a susto, la cual es de tipo
focal motora derecha (miembro superior y hemicara
derecha) y secundariamente generalizada, recibien-
do tratamiento anticonvulsivo con &cido valproico
500mg cada 12 horas, con lo cual los episodios se
mantienen controlados durante aproximadamente un
afo, posterior a lo cual inicia nuevamente con crisis
generalizadas recurrentes con requerimiento de hos-
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pitalizacion, en donde se decide agregar a su trata-
miento lamotrigina 150 mg cada 12 horas.

Durante dicha hospitalizacién se realizo electroence-
falograma evidenciando trastorno de la actividad, re-
flejando retraso en la maduracién a nivel fronto-tem-
poral a predominio izquierdo y trastorno epilepsiforme

interictal activo en region frontal superior izquierda,
ademas se realiza la primera resonancia magnética
de cerebro en donde se identifica banda isointensa a
la sustancia gris paralela a la cortical que se intercala
con la sustancia blanca lo que sugiere heterotopia en
banda (Figuras 1y 4).

Figura 1: Resonancia magnética cerebral del 2018, secuencia T1 en plano axial y coro-
nal, se observa banda isointensa a la sustancia gris paralela a la cortical.
Fuente: Servicio de Radiologia, Centro de imagen Omniscan.

Figura 4: Resonancia magnética cerebral del 2018, registro espectroscdpico normal.
Fuente: Servicio de Radiologia, Centro de imagen Omniscan.

La paciente acude a sus controles periddicos indican-
do persistencia de crisis convulsivas, presentando al
menos 2 a 3 episodios al mes por lo que deciden sus-
pender acido valproico y rotar a clobazam 20mg cada
12 horas, con lo que se mantiene hasta la actualidad.

En la resonancia magnética de control del 2023 no se
identifican cambios significativos respecto al estudio
previo (Figura 2 y 3).
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Figura 2: Resonancia magnética cerebral del 2023, secuencia T1 en plano axial y
coronal, se observa banda isointensa a la sustancia gris paralela a la cortical.
Fuente: Servicio de Radiologia, Centro de imagen Omniscan.

Figura 3: Comparativo de resonancias magnéticas del 2018 y 2023, secuencia T2 en
plano coronal, se aprecia banda isointensa a la sustancia gris localizada en la sustan-
cia blanca profunda paralela a la corteza, que no demuestra cambios significativos ni
progresion de los hallazgos ya conocidos.

Fuente: Servicio de Radiologia, Centro de imagen Omniscan.

Discusion

El desarrollo embrionario de la corteza cerebral es un
proceso complejo de eventos celulares y moleculares
precisos, se divide en tres etapas: proliferacién, mi-
gracién y organizacion celular, cualquier tipo de al-
teraciéon durante este proceso puede desencadenar
un grupo extenso de enfermedades heterogéneas y
poco comunes conocidas como malformaciones del
desarrollo cortical (MDC), provocados por factores
genéticos, infecciosos, vasculares y metabolicos®.

Nuestro caso presenta hallazgos por imagen de he-
terotopia subcortical en banda (HSB), una enferme-
dad poco frecuente perteneciente al grupo de MDC,
se conoce gue esta entidad se debe a la mutacién
de DCX y LIS1, los cuales son los encargados de
sintetizar proteinas esenciales para la adecuada mi-
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gracion neuronal, cualquier factor que influya en su
mal funcionamiento provoca una inadecuada distri-
bucién neuronal con la formacién de bandas por de-
bajo de la corteza cerebral®.

Dobyns et al. es mas especifico en su concepto
definiéndola como la formacién de sustancias gris
en forma de cintas simétricas y bilaterales a nivel del
centro semioval entre la corteza y las paredes ven-
triculares®.

Las mutaciones genéticas de esta entidad segun
Mahmud R. et al, son autosémicas dominantes liga-
das al cromosoma X, por lo que su aparicién es pre-
dominantemente en mujeres, adicionalmente se ha
logrado determinar que la aparicién de los primeros
sintomas generalmente se da en la primera década,
esto coincide plenamente con nuestro caso*®.
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Las crisis convulsivas en pacientes con HSB son va-
riables, pueden ser focales, complejas o generaliza-
das, siendo estas Ultimas las mas frecuentes en hasta
un 50%, nuestro caso debuto con crisis focales que
se modificaron en el tiempo a crisis generalizadas de
dificil manejo farmacoldgico.

La discapacidad intelectual es otro signo también re-
portado, se conoce que puede variar dependiendo
del grosor y la morfologia de HSB, este hallazgo debe
ser analizado y mencionado en los reportes radiolégi-
cos por sus implicaciones en el prondstico de estas
personas, particularmente la paciente reportada pre-
senta discapacidad intelectual del 40% lo que se re-
laciona con los hallazgos por imagen?®.

El estudio tomografico puede ser de ayuda ante la
presencia de anormalidades significativas permitien-
do incluso definirlas con buen detalle, sin embargo,
se recomienda su uso como método de segunda
linea por la dosis de radiacion e inadecuada caracte-
rizacion ante la presencia de cambios sutiles’.

La resonancia magnética es el método mas adecua-
do para el estudio de HSB, tanto por la adecuada di-
ferenciacion de sustancia gris/blanca como también
por la ausencia de radiacion en los pacientes pediatri-
cos, Martinez-Rios et al. recomiendan, cuando esté
disponible, el uso de resonador 3T por sus ventajas

Conflicto de intereses: Ninguno de los autores declaran conflictos de interés.

en la deteccion de cambios sutiles, sin embargo, la
diferencia con equipos de 1.5T no es significativa en
la mayoria de los casos’.

Los estudios histologicos de HSB se caracterizan por
presentar tres capas histologicas: corteza/sustancia
blanca, banda heterotdpica y una fina capa de sus-
tancia blanca periférica a esta Ultima, esto se vuelve
patente en estudios con resonancia magnética tanto
en secuencias T1w, T2w y aln mas evidente en ima-
genes FLAIR. En nuestro caso la paciente evidencio
patron clasico de HSB con una capa gruesa de sus-
tancia gris heterotopica periventricular separada por
una fina banda marginal, no se observaron vasos o
liquido cefalorraquideo en su interior, el cual es con-
siderado un factor diferenciador de otras patologias'.

Conclusiones

La heterotopia subcortical en banda es una entidad
poco frecuente con sintomas inespecificos que re-
quiere un diagnostico adecuado que lo diferencie de
otras entidades, actualmente se encuentra dilucida-
da su etiologia, clinica y evolucion, asi también como
los hallazgos en imagen por resonancia magnética, lo
gue permite tanto a médicos neurdlogos y radidlogos
acercarse a un diagnostico fidedigno de manera ra-
pida y oportuna.
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