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La hemisferectomia es uno de los procedimientos con los mejores resultados
en libertad de crisis en pacientes estrictamente seleccionados, indicado
generalmente en pacientes pediatricos con epilepsia hemisférica catastrofica.
Describimos dos casos de pacientes llevados a hemisferotomia peri-insular con
diferentes caracteristicas clinicas y con diferentes resultados de su funcién
motora, pero con buenos resultados en libertad de crisis. La funcién motora
posterior a la hemisferectomia depende de varios factores, los mas importantes
son el sustrato patolégico adyacente, la edad y la rapidez de aparicién de la
patologia responsable de la lesion cortical.

Palabras claves: hemisferotomia, epilepsia hemisférica, funcién motora,
tractografia

ABSTRACT

Hemispherectomy is one of the procedures with the best outcome in seizure in
strictly selected patients, generally indicated in pediatric patients with
catastrophic hemispheric epilepsy. We describe two cases of patients
undergoing peri-insular hemispherotomy with different clinical characteristics
and different results of their motor function, but with good results in seizure
freedom. The motor function after the hemispherectomy depends on several
factors, the most important are the adjacent pathological substrate, the age and
the speed of appearance of the pathology responsible for the cortical injury.

Key words: hemispherotomy, hemispheric epilepsy, motor function,

tractography

RESUMO

A hemisferectomia é um dos procedimentos com melhores resultados na
liberdade das crisis em pacientes estritamente selecionados, geralmente
indicados em pacientes pediatricos com epilepsia hemisférica catastroéfica.
Descrevemos dois casos de pacientes submetidos a hemisferotomia peri-
insular com caracteristicas clinicas diferentes e com diferentes resultados de
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sua funcao motora, mas com bons resultados na liberdade de crises. A funcao
motora apdés a hemisferectomia depende de varios fatores, sendo os mais
importantes o substrato patolégico adjacente, a idade e a velocidade de
aparecimento da patologia responsavel pela lesdo cortical.

Palavras-chave: hemisferotomia, epilepsia hemisférica, funcao motora,

tractografia

INTRODUCCION

La hemisferectomia ha sido reconocida durante mucho tiempo como uno de los
procedimientos quirurgicos mas eficientes para el manejo de la epilepsia,
generalmente utilizado en la poblacion pediatrica con epilepsias catastroficas
que comienzan en la infancia y que surgen desde un hemisferio lesionado por
patologias congénitas o adquiridas (Griessenauer et al. 2015). Los diagndsticos
mas frecuentes incluyen desordenes extensos de giros o displasia cortical
hemisférica, enfermedad de Sturge-Weber, encefalitis de Rasmussen,
hemimegalencefalia, polimicrogiria, accidente cerebrovascular perinatal y
lesiones postraumaticas extensas (Jonas et al. 2004).

Aunque esta técnica se aplica para etiologias relativamente raras, su uso ha
aumentado con el advenimiento de estas nuevas técnicas quirdrgicas que han
reemplazado a la hemisferectomia anatémica en la mayoria de los centros de
epilepsia, ganando gran aceptacién como método de tratamiento para este tipo
de patologias al ofrecer altas tasas de reduccion de crisis (Binder et al. 2006),
(Marras et al. 2010), (Schramm et al. 2012). Desde que la hemisferectomia
anatomica fue realizada por Dandy en 1928 para el manejo de gliomas en
hemisferio no dominante e introducida por Mckenzie en 1938 para la epilepsia,
varias técnicas han sido desarrolladas y técnicamente se han ido modificando
con el objetivo de disminuir la cantidad de tejido resecado hasta llegar a una
técnica funcional, donde la reseccién cortical es minima, pero que se enfoca en
la desconexién funcional de las fibras de proyeccién y comisurales del
hemisferio afectado como lo son hemisferectomia funcional y Ia
hemisferotomia, cuyo objetivo es interrumpir las vias de propagacion de las
descargas epilépticas para aislar la zona epileptogénica y desconectar el
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hemisferio enfermo, y evitar el bombardeo de descargas hacia el hemisferio
contralateral (Kovanda et al. 2014), (Bahuleyan et al. 2013).

El clasico procedimiento de hemisferectomia anatémica ha sido abandonado
por muchos centros de epilepsia, porque aunque ofrece un buen control de las
convulsiones, tiene una alta morbilidad y mortalidad que oscila entre el 22 al
33% asociadas a hemosiderosis superficial, que se refiere a una ependimitis
granular crénica por pigmento de hierro ependimario, leptomeningeo y subpial
con hidrocefalia secundaria, evolucionando a favor de las técnicas funcionales
(Oppenheimer y Griffith. 1966).

Numerosos autores han desarrollado diversas técnicas, las cuales tienen cuatro
objetivos comunes que son necesarios para lograr una desconexion completa:
interrupcion de la capsula interna y la corona radiada, reseccién de las
estructuras mesiales temporales, callosotomia e interrupcién de las fibras
horizontales frontales (Delalande et al. 1992), (Villemure y Mascott. 1995),
(Shimizu y Maehara. 2000), (Schramm et al. 2001). Las variaciones de la
hemisferectomia funcional incluyen la hemisferectomia peri-insular, la
hemisferectomia lateral modificada y la hemisferectomia parasaggital vertical
hasta llegar a la hemisferotomia como su ultima evolucidén, término introducido
por Delalande en 1992 para indicar un procedimiento con maxima desconexion
y minima reseccién cortical; desarrollandose a su vez dos enfoques diferentes:
una técnica vertical y lateral (Delande et al. 2007).

La efectividad de la hemisferectomia en nifios con epilepsia farmacorresistentes
ha sido establecida por varios autores en un 43 - 80 % (Spencer y Huh. 2008),
(Dwivedi et al. 2017), (Wyllie et al. 1998), con una reduccion significativa de las
crisis en un 90-95 % en casos bien seleccionados, donde los pacientes con
encefalitis de Rasmussen y sindrome de Sturge-Weber presentan los mejores
resultados reportados, y los pacientes con displasias corticales vy
hemimegalencefalia presentan resultados menos favorables; sin embargo, una
preocupacion importante son las demas funciones cerebrales y la recuperacion
de las funciones que pueden perderse en el momento de la desconexion (Jadhav
y Cross. 2012). Junto a la reduccién de crisis, la funcion motora, que es un
marcador valido de desarrollo, es una consideracion prequirdgica importante,
ya que influye fuertemente en la participacion social en la infancia y en el resto
de la vida (Bulteau et al. 2008).
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La prediccion del resultado funcional después de la hemisferectomia es un reto.
En pacientes con una lesion adquirida en etapas muy tempranas de la vida (fetal,
perinatal), se espera que las fibras corticoespinales ipsilaterales puedan
compensar la pérdida de la funcidn motora, mientras que en un cerebro
madurado se podria esperar una menor reorganizacion de la funcion motora y
un peor prondstico. Los resultados motores, cognitivos y conductuales después
de la hemisferectomia difieren entre los pacientes y dependen de la etiologia y
el tiempo de inicio de la patologia subyacente y la edad del nifio al momento de
la cirugia, diferencias que sugieren que la reorganizacién asociada a la
plasticidad neuronal posterior a la hemisferectomia de los circuitos cerebrales
puede ser diferente dependiendo de la enfermedad subyacente (Van der Kolk
et al. 2013).

Algunos estudios han intentado predecir la funcidn motora posterior a la
desconexién con diferentes técnicas de imagenes como resonancia magnética
cerebral funcional (RMN/) y tractografia, asi como estudios neurofisiologicos con
el fin de evaluar la integridad del tracto corticoespinal (TCE) y evaluar la funcion
motora residual en el hemisferio afectado. En el presente trabajo describimos 2
casos clinicos con epilepsia hemisférica refractaria al tratamiento médico que
fueron sometidos a hemisferotomia, con buen control de crisis, pero con dos
espectros motores diferentes en su evolucion.

Descripcion de casos

Se describen 2 pacientes con epilepsia intratable hemisférica que fueron
sometidos a cirugias de desconexion hemisférica en el Hospital Sdo Paulo de
Sdo Paulo, Brasil, que cuenta con un centro de epilepsia integral en convenio
con la Universidad Federal de Sdo Paulo (UNIFESP). Todos los pacientes se
sometieron a RMN con nuestro protocolo de epilepsia. El protocolo incluia:
secuencia eco ponderada en T1, secuencia ponderada en T2 axial y coronal y
secuencias de FLAIR coronal y axial. Las secuencias fueron anguladas paralelas
al eje longitudinal del cuerpo del hipocampo. Luego de realizarse un estudio de
videotelemetria con registro interictal e ictal y evaluacion neuropsicoldgica
prequirurgica, fueron presentados y evaluados en una reunién interdisciplinaria
del servicio de epilepsia, que cuenta con la participacion de neurdlogos
epileptdlogos, neuocirujano de epilepsia, neurorradidlogo, neuropsicélogos y
neuropatélogo.
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Caso 1

El primer caso se trata de un nifio admitido en la unidad de cirugia de epilepsia
alaedadde 1 afioy 10 meses por presentar una epilepsia focal de dificil manejo.
Es una paciente que nacio a las 38 semanas gestacionales, sin alteracién alguna
en el parto, con un adecuado apgar, peso y talla al nacimiento. Tiene un
antecedente de reflujo renal bilateral grado IV y fimosis que se encuentra en
espera de manejo quirurgico. En su familia existen antecedentes de epilepsia 'y
autismo. Su primera crisis fue a los 4 meses de edad, en la cual presento postura
tonica generalizada, simétrica, con extension de extremidades y clonias, seguido
de cianosis, de casi media hora de duracion que requiere de monitoria en la
unidad de cuidados intensivos, pues presenté casi 20 crisis. A pesar del inicio de
las crisis, su neurodesarollo era adecuado, con sostén cefalico a los 3 meses,
sedestacion a los 6 meses y gateo a los 8 meses, inicia sus primeras palabras a
los 12 meses y a caminar a los 14 meses.

Inicialmente las crisis presentaban una frecuencia de 2 a 3 crisis por dia. Este
tipo de crisis se mantuvieron hasta la edad de 1 afio y 7 meses. A partir de este
momento las crisis aumentaron en frecuencia, presentando mas de 30 crisis por
dia, con un cambios en su semiologia, las cuales se tornaron focales, de
predominio en el suefio y con una semiologia consistente en postura ténica en
extension de las extremidades superior e inferior derechas, movimiento de
pedaleo en extremidad inferior derecha, versién cefalica temprana a la izquerda
y posteriormente a la derecha, desvio de la comisura labial a la derecha y
parpadeo de predominio en ojo izquierdo, acompafado de sialorrea y seguidas
de somnolencia poés ictal. Durante este tiempo su desarrollo neurolégico
presentd un retraso importante y un decline de sus habilidades
neurocognitivas.

A su ingreso a la unidad de epilepsia presentaba una hemiplejia derecha con
incapacidad para caminar. Pese al manejo con multiples anticonvulsivantes en
monoterapia y en asociacion como fenobarbital, clonazepam, acido valproico,
oxcarbazepina, nitrazepam, clobazam, la frecuencia de crisis continuaba
aumentando. La imagen de RMN cerebral muestra una extensa alteracion
estructural del hemisferio cerebral izquierdo, mas expresiva en el I6bulo
parietal, cuyas caracteristicas sugieren un trastorno del desarrollo cortical,
posiblemente una hemimegalencefalia (Figura 1).
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El registro de videotelemetria interictal mostré una actividad eléctrica
desorganizada y algunas descargas epileptiformes frecuentes, ritmicas con
morfologia de ondas agudas y espiculas, con proyeccion a la regidén parasagital
izquierda de predomino durante el suefio. Fueron registradas 56 crisis focales
disperceptivas motoras tonicas y asimétricas, estereotipadas con descargas en
la regidn parasagital izquierda con propagacion a la region temporal izquierda
y parasagital derecha con generalizacidén secundaria. Se define entonces que la
zona irritativa se ubica en la region central izquierda, la zona sintomatogénica
corresponde al area motora suplementaria, la zona de inicio ictal se ubica en la
region central izquierda y la zona lesional posiblemente se ubique en la regién
frontoparietal izquierda.

Una hemisferotomia peri-insular izquierda fue realizada en el momento de la
admisién a la unidad de epilepsia, sin complicaciones perioperatorias. Se realiza
control postquirdrgico en el primer mes y a los 6 meses, tiempo en el que se
encuentra libre de crisis (Engel 1A) y se evidencia una mejoria en la funcion
motora del hemicuerpo derecho, con fuerza proximal de 3 y distal de 2 en
miembro superior, y 1-2 en miembro inferior, balbucea, consigue deambular
con ayuda de sus padres. Continda con la medicacién anticonvulsivante. En el
estudio de la pieza quirurgica se encuentra una malformacién del desarrollo
cortical con desorganizacion de la citoarquitectura cortical, con heterotopias y
la presencia de neuronas distréficas en la capa I.

Caso 2

El segundo caso es de un nifio de 6 afios, producto de un embarazo sin
alteraciones con un parto normal y un desarrollo neurolégico normal, inicio de
la marcha al afio de edad, comienza a hablar a los 11 meses y sin dificultades
para el aprendizaje; de dominancia manual diestra y sin antecedentes familiares
para epilepsia. Presenta la primera crisis a los 5 afios de edad durante el suefio
con generalizacion toénico-clénica bilateral rapida. Las siguientes crisis
presentan una semiologia focal, disperceptivas con clonias orales y en
hemicuerpo izquierdo, que evolucionan para tonico-clonicas bilateral, con una
frecuencia de 20 crisis por dia; ademas de presentar episodios de caidas de
forma ocasional y un importante deterioro de su rendimiento escolar y de su
calidad de vida, al cursar con hemiparesia facio-braquial izquierda. Con
multiples medicamentos anticonvulsivantes (carbamazepina, fenobarbital,
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clobazam, topiramato, levetiracetam, oxcarbamazepina, acido valproico). Un
afilo después al inicio de las crisis ingresa al programa de epilepsia y se plantea
el sindrome de Rasmussen como primera posibilidad diagnostica y se inicia
pulsoterapia con corticoides sin mejoria en la frecuencia de crisis, por lo cual se
inicia manejo con inmunoglobulina a lo que tampoco responde
satisfactoriamente.

La imagen de RMN evidencié asimetria de surcos y cisternas encefalicas, con
atrofia del hemisferio cerebral derecho y asimetria gangliobasal. El registro
interictal evidencia actividad eléctrica desorganizada y asimétrica con carencia
de ritmos fisiol6gicos y aumento de ondas lentas en el hemisferio derecho, con
actividad ictal frecuente de proyeccion frontotemporal derecha. La evaluacion
neuropsicolégica revelé dificultades en memoria operacional, visual y
aprendizaje verbal, resultados sugestivos de disfuncion de hemisferio no
dominante, con lo cual se concluye que la zona sintomatogénica corresponde al
hemisferio cerebral derecho al igual que la zona irritativa y la zona lesional, la
zona de inicio ictal se ubica en la region frontocentral derechay linea media, con
una zona de déficit funcional en hemisferio no dominante.

Fue realizada una hemisferotomia peri-insular derecha, sin complicaciones
perioperatorias, con control al primer mes, 3 y 6 meses, tiempo en el que ha
permanecido libre de crisis (Engel 1A). Hemiparesia izquierda, de predominio
braquial distal, con importante limitacién para movimientos finos de la mano,
marcha parética. Continlia con medicacién anticonvulsivante previa a la cirugia.
El estudio anatomopatoldgico de la pieza quirdrgica evidencia una encefalitis
caracterizada por ndédulos microgliais, infiltrado linfocitario perivascular,
hiperplasia de la oligodendroglia e isquemia nueronal, que corresponde a una
encefalitis de Rasmussen.
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Figura 1. Imagen de RMN cerebral en corte axial ponderadaen T2 (Ay B)y en

corte coronal ponderada en T1 (C) donde se evidencia una alteracién de la
morfologia cortical y subcortical, con engrandecimiento del hemisferio cerebral
izquierdo, engrosamiento de la corteza y de los giros, con aplanamiento de los
surcos y una clara alteracién de la diferenciacién cortico-subcortical (cabeza de
flecha). D. Imagen por tensor de difusion en resonancia magnética cerebral
donde se representa el tracto corticoespinal (cabeza de flecha), con una
disminucién de su fraccién de anisotropia y una menor densidad axonal
ipsilateral al hemisferio afectado. Imagen de tomografia cerebral
postoperatoria donde se puede observar los trazos de desconexion anterior,
posterior, callosotomia y lobectomia temporal en hemisferio cerebral izquierdo

(EyF).
Cirugia

Nuestros dos pacientes fueron intervenidos para realizar una hemisferotomia
peri-insular modificada. El procedimiento fue realizado bajo anestesia general
con el paciente en posicion supina y rotacidon de la cabeza contralateral al lado
del procedimiento con una almohadilla de gel bajo el hombro ipsilateral. Se
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realiza una incision estandar en interrogante centrada en la regién peri-insular
al igual que la craneotomia con el fin de exponer la fisura silviana y la region
opercular.

La desconexion inicia creando un corredor a través del giro temporal medio
para identificar el cuerno temporal y las estructuras mesiales, el plexo coroideo
y la fisura coroidea, para después realizar una lobectomia temporal estandar y
la reseccibn de las estructuras mesiales (amigdala e hipocampo).
Posteriormente se continua con la diseccion y reseccion del giro temporal medio
hasta llegar a la porcidon opercular del giro supramarginal usando una aspiracion
subpial, el cual se reseca descubriendo el atrio del ventriculo lateral, para
continuar la diseccion en direccion anteroinferior y encontrar el cuerno
temporal y unirlo con la diseccion previa, siempre protegiendo el plexo coroide,
glomus y la fisura coroidea. Se continda en direccion anterosuperior
procurando realizar la corticectomia del opérculo frontoparietal (giro
postcentral, precentral y frontal inferior) 5 a 8 mm por encima de la fisura
silviana, a nivel del surco limitante superior de la insula con el objetivo de llegar
hasta el cuerpo del ventriculo lateral y el cuerno frontal, teniendo como
referencia el septium pellucidum y el techo del ventriculo lateral.

La unidén del techo ventriculo lateral y el septum pellucidum sirve como punto
de referencia para iniciar la callosotomia, la cual se inicia lateral a la linea media
en un angulo aproximadamente de 45° que es la angulacion que permite el
corredor trasncortical transventricular. La diseccién se inicia con una incision
vertical en el epéndimo del techo ventricular a nivel segmento anterior del
cuerpo calloso hasta encontrar la arteria pericallosa (A3) entre el surco calloso,
el cual separa el giro del cingulo del cuerpo calloso. Debe tenerse cuidado de no
cruzar la linea media para no lesionar el giro del cingulo contralateral. Siguiendo
siempre el trayecto de la arteria pericallosa e identificando A2, se extiende la
callosotomia anteriormente hasta el genu, llevando la diseccién en direccion
anteroinferior a nivel del surco limitante anterior de la insula, uniendo la punta
del cuerno frontal con la aracnoides de la base del I6bulo frontal para identificar
el ala menor del esfenoides justo anterior al segmento M1 de la arteria cerebral
media y profundizando hacia la linea media hasta encontrar A1 a nivel de la
fisura internemisférica.

La callosotomia continda en direccidon posterior siguiendo siempre la arteria
pericallosa hasta llegar a la regidén posterior del cuerpo calloso donde se une
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con la hoz que guia la diseccion. Se identifica la unién falcotentorial y se dirige
la diseccion anteriormente hacia el calcar avis y la pared medial de atrio
ventricular para unirse con la diseccion hipocampal, siempre protegiendo ramas
de la arteria cerebral posterior. La union falcotentorial, la porcién ascendente y
horizontal del tentorio son puntos de referencia para guiar la desconexién
posterior, con la cual se pretende desconectar los |6bulos parietal y occipital,
ademas de las estructuras hipocampales. La desconexion se completa con la
deaferentacién de la corteza insular, la cual se realiza con una diseccidon
subcortical a nivel de la capsula externa que separa la corteza insular de los
ganglios basales.
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Figura 2. Resonancia magnética nuclear en corte axial preoperatoria ponderada
en FLAIR (A) evidenciando cambios atréficos corticales, insulares y peri-insulares
(flecha) en hemisferio izquierdo, con aumento de tamafio del sistema
ventricular de forma compensatoria comparado con el lado contralateral,
ademas de algunos cambios de sefial periventriculares e insulares asociado a
atrofia de la cabeza del nucleo caudado como uno de los hallazgos iniciales y
asimetria de nucleos de la base (cabeza de flecha). B. Corte coronal de RMN
ponderada en T2 que evidencia importante atrofia cortical, con aumento de
tamafio de los surcos cerebrales (flecha) y una evidente asimetria de los nucleos
de la base. Tomografia de «craneo postoperatoria sefialando la
corticoamigdalohipocampectomia derecha en C (flecha) y la desconexién insular
a nivel de la capsula externa sefialada en D (flecha) ademas de la desconexion
anterior y posterior.

Discusion

La hemisferectomia sigue siendo uno de los procedimientos quirdrgicos para
epilepsia con los mejores resultados en libertad de crisis en aquellos pacientes
con epilepsia parcial farmacoresistente asociada con dafio cerebral hemisférico
congénito, adquirido o progresivo, asociado a hemiplejia y hemianopsia, con
unas tasas de libertad de crisis que oscilan entre el 73 y el 95% descrito en
algunos estudios; sin embargo, las principales preocupaciones siguen siendo los
resultados cognitivos, motores y funciones adaptativas posterior al
procedimiento (Basheer et al. 2007), (Hu et al. 2016).

Los dos pacientes que presentamos se encuentran libres de crisis, sin embargo,
su desenlace motor fue diferente, lo que podria estar de acuerdo con algunos
autores que afirman que el sustrato patolégico esta estrechamente relacionado
con el prondstico de crisis, cognitivo, motor y adaptativo. Nuestro primer caso
se trata de una epilepsia hemisférica catastrofica que segun los estudios de
imagenes y anatomopatoldgico puede tratarse de un paciente con
hemimegalencefalia o una displasia cortical hemisférica, que son patologias
congénitas y esporadicas que cursan con epilepsia de inicio temprano, retardo
mental y déficit neurolégico contralateral, incluyendo hemianopsia y hemiplejia,
generalmente con un periodo mas corto de crisis antes de la cirugia, pero con
una menor probabilidad de libertad de crisis en el seguimiento postquirurgico
(Bulteau et al. 2013). Particularmente este caso consideramos que se trata de
una hemimegalencefalia, que corresponde a un crecimiento hamartomatoso de
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todo o una parte de un hemisferio cerebral, que puede tener defectos de
migracidén neuronal focales o difusos, con areas de polimicrogiria, paquigiria y
heterotopias (Broumandi et al. 2004), tal como lo encontramos en nuestro
paciente, quien parece tener una hemimegalencefalia en su forma aislada.

El segundo caso corresponde a un paciente con una encefalopatia de
Rasmussen, una patologia adquirida y progresiva con un posible sustrato
inmunoldgico, pero con una etiologia pobremente conocida caracterizada por
una inflamacion hemisférica que resulta en una atrofia cerebral unilateral,
epilepsia refractaria, hemiplejia progresiva y deterioro cognitivo (Varadkar et al.
2014), que consultd con poco tiempo de enfermedad y un leve decline cognitivo.
Durante el seguimiento, los dos pacientes han permanecido libre de crisis, sin
embargo, algunos autores han sefialado que los pacientes con patologia
congénitas como es el caso de nuestro primer paciente tienen peor pronostico
en libertad de crisis que aquellos con patologia adquiridas y progresivas.

Desde el punto de visto de prondstico motor, nuestro primer caso evidencié una
mejoria de la hemiplejia en el postoperatorio, con retorno en la movilidad del
hemicuerpo derecho que le permiti6 volver a caminar. Este desenlace ha sido
descrito por Devlin y cols (Devlin et al. 2003) en su serie de 33 pacientes con
diversas patologias hemisféricas, donde encontraron que a pesar que la
hemiplejia permanece sin cambios en la mayoria de pacientes, en algunos nifios
con hemimegaloencefalia mejord, asi como su comportamiento y adaptacion
funcional, tal como fue descrito previamente en la serie de Krynaw y cols, quien
en su serie de 12 pacientes con hemiplejia infantil sometidos a hemisferectomia
anatémica mejoraron el déficit motor y la espasticidad principalmente en la
extremidad inferior (Krynauw. 1950).

Por otra parte, de acuerdo con la literatura, nuestro segundo caso con
encefalitis de Rasmussen ha permanecido libre de crisis, como se ha descrito en
la literatura, donde los pacientes con patologia adquiridas o progresivas tienen
un buen pronéstico en libertad de crisis (Hu et al. 2016), (Bien y Schramm. 2009),
sin embargo, este paciente empeord su déficit motor después de la cirugia;
hallazgo esperado segun varios reportes donde la cirugia en edad temprana
disminuye el riesgo de mayor déficit motor postquirdrgico, posiblemente
debido a que toda la extension de la hemiplejia no se hace evidente, y la cirugia
en edades tardias se relaciona con peor prondstico. Esto parece ser un factor
positivo con respecto a los aspectos de funcionamiento adaptativo y maximiza
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el efecto benéfico de la cirugia en el neurodesarrollo, lo que sugiere una mayor
plasticidad en etapas tempranas de la vida (Basheer et al. 2007), (Devlin et al.
2003). Contrario a esto, otros autores han reportado que, en pacientes con
patologias adquiridas, los valores de FA posquirurgicos tienden a normalizarse
con el tiempo, lo que sugiere un mayor potencial de recuperacién comparado
con pacientes con etiologias congénitas (Meoded et al. 2016).

Otros trabajos asocian varios factores con el mejor prondstico en
neurodesarrollo, lenguaje o funcidn motora independientemente del sustrato
patolégico, dentro de los que se resaltan: los altos logros mentales
prequirurgicos, el corto tiempo de duracién de la epilepsia previo a la
hemisferectomia y el mejor control de crisis postquirdrgicas (Maehara et al.
2002), (Asarnow et al. 1997), (Curtiss and Bode. 1999). Estos hallazgos apoyan la
nocién de que los mejores candidatos para hemisferectomia son aquellos nifios
cuyo hemisferio cerebral esta menos afectado por el proceso patologico
responsable de la epilepsia y estructuralmente tan normal como sea posible
para que la probabilidad de control de crisis y la probabilidad de recuperacion
sean mayores, posiblemente asociado al cese del bombardeo que sufre el
hemisferio sano, que puede permitir al paciente mejorar su declive cognitivo,
motor y adaptativo (Jonas et al. 2004).

A pesar de tratarse de un procedimiento generalmente realizado en nifios,
existen algunos reportes en pacientes adultos, con buenos resultados en
libertad de crisis similares a la poblacion pediatrica, sin embargo, el deterioro
funcional es la principal barrera para realizar el procedimiento en adultos (Alcala
et al. 2013). Marras y cols (Marras et al. 2010), afirman que los objetivos de la
cirugia son diferentes en adultos y nifios. Mientras en los adultos, la cirugia
puede tener un impacto social importante, permitiendo el logro de la
independencia personal y el empleo, en los nifios puede mejorar su
funcionalidad fisica y cognitiva y revertir el deterioro en el neurodesarrollo. Por
lo tanto, el déficit funcional en los adultos, incluso con el cese de las
convulsiones, puede llegar a ser insuficiente para lograr ese objetivo de
independencia. Por otra parte, la hemisferectomia tardia tiene mayor riesgo de
afasia postquirurgica asociado a la disminucién de la plasticidad tisular en el
adulto (LoddenKemper et al. 2004). Liang e cols (Liang et al. 2013), encontraron
que los pacientes con epilepsia de inicio temprano y aquellos en quienes
realizaron hemisferectomia derecha tuvieron mas probabilidades de mejorar el
habla y el coeficiente verbal que aquellos pacientes con hemisferectomia
izquierda. Hallazgos similares a los encontrados por Cukiert y cols (Cukiert et al.
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2009), quien en su serie de 14 pacientes adultos con infarto de la arteria cerebral
media reportd mejoria de la funcibn motora y cognitiva, sin ser tan significativa
como en la poblacion mas joven que ha mostrado mejoria neuropsicolégica y
motora significativa en pacientes libres de crisis.

El prondstico motor puede estar relacionado con el tipo de sustrato patoldgico
subyacente, como es el caso de los pacientes con malformaciones del desarrollo
o patologias adquiridas en etapas tempranas de la vida (fetal y perinatal), que
pueden estar asociadas a una mejor reorganizacion neuronal y recuperacion de
procesos al poder reubicar las funciones cerebrales en el hemisferio ipsilateral,
lo que sugiere que el tracto corticoespinal ipsilateral compensa la pérdida de la
funciéon motora. Por otro lado, en aquellos pacientes con patologias adquiridas
en etapas tardias o patologias progresivas que se presentan en un cerebro mas
maduro, puede esperarse menor reorganizacion de la funcion motora, que fue
lo que observamos en nuestro paciente (Staudt et al. 2004).

Nellesy cols (Nelles et al. 2015), evaluaron la aplicabilidad de la tractografia para
predecir la pérdida de funcién motora y el prondstico motor después de la
hemisferectomia, por lo cual estudiaron dos grupos, el primero con igual o
mayor puntaje en la puntuacion motora después de cirugia y el segundo con
disminucién del puntaje comparado con el estado prequirdrgico. Realizaron
RMN cerebral basada en imagen de tensor de difusién (ITD) para definir la
integridad del tracto corticoespinal y asi definir la funcion motora residual del
hemisferio afectado. En este trabajo encontraron que los pacientes con
fracciones de anisotropia elevados en el tracto corticoespinal y en las fibras
comisurales del hemisferio afectado tuvieron mayor deterioro de la puntuacion
motora postoperatoria, con un significativo valor predictivo de prondstico
motor. De acuerdo con sus resultados, concluyen que los pacientes con fraccion
de anisotropia elevada, o sea, con fibras del tracto corticoespinal preservado en
el hemisferio afectado tiene mayor probabilidad de deterioro de la funcion
motora después de cirugia. La fracciéon de anisotropia (FA) es un indicador
indirecto de la densidad axonal y el grado de mielinizacion de los tractos de
sustancia blanca, pero no necesariamente un descenso en su valor indica una
disminucién en el numero de fibras. Diferentes series han mostrado que en
aquellos pacientes en los cuales el tracto piramidal del hemisferio afectado no
contiene axones funcionales, el hemisferio contralateral puede compensar el
déficit (Staudt et al. 2002).
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Posterior a la hemisferectomia, el hemisferio contralateral sano puede ir
tomado el control de las funciones del hemisferio afectado, empezando el
proceso de reorganizacion neural inmediatamente después de la cirugia, pero
puede continuar hasta mas alla de 1 afio (Honda et al. 2010), (Boatman et al.
1999). Van Empelen y cols (Van et al. 2004); estudiaron una poblacién de 12
pacientesy evaluaron su desenlace funcional desde el punto de vista de libertad
de crisis, fuerza muscular, independencia y funcién social. El 75% de los
pacientes permanecieron libres de crisis con ligera mejoria de los dominios
cognitivos. La fuerza muscular se deterioré en todos los nifios posterior al
procedimiento, sin embargo, en el seguimiento a 6 meses la fuerza muscular
mejoro, excepto a nivel de la mano, la cual continué con una puntuacion motora
muy pobre. En términos de actividad, el prondstico fue peor en pacientes con
patologia del desarrollo que en pacientes con patologias adquiridas como
encefalitis de Rasmussen.

Varios estudios han reportado funcién motora residual en el hemisferio
contralateral en pacientes que van a hemisferectomia, Zhangy cols, reportan 7
casos que fueron llevados a hemisferectomia y estudiados con resonancia
funcional e ITD antes y después de cirugia. Encontraron que algunos pacientes
realizaron reubicacién de la funcion motora en el hemisferio contralateral antes
o después de cirugia, posiblemente asociado a la reorganizacién funcional
postquirurgica y a la neuroplasticidad antes de la maduracién del cuerpo
calloso; mientras que en otros pacientes no ocurrio, lo que se asocid
principalmente con la gravedad de la lesion cerebral, tiempo de enfermedad e
inclusive al tipo de cirugia realizada. A su vez, algunos autores han encontrado
en estudios funcionales como PET (Tomografia por emisién de positrones),
anormalidades en el hemisferio aparentemente sano, que podria afectar dicha
reorganizacion (Wakamoto et al. 2006).

Otros estudios han reportado que los valores de ADC en la tractografia eran
significativamente mas elevados en el hemisferio afectado y los valores de FA
disminuyen después de cirugia, al igual que el numero de fibras del tracto
corticoespinal en el hemisferio sano, lo que sugiere un reforzamiento de
conexiones ipsilaterales. La funcidén motora residual puede explicarse por el
refuerzo del tracto corticoespinal que no se cruza, que puede ser el 25% de las
fibras, y al tracto corticoreticuloespinal que pueden persistir posterior a la
maduracion callosa (Holloway et al. 2000). Es posible entonces que la activacion
ipsilateral del paciente con patologias adquiridas sean debido a la activacion del
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tracto corticoreticuloespinal, mientras que la activacién del tracto corticoespinal
ipsilateral sea el responsable de la activacion ipsilateral en pacientes con
patologias congénitas (Benecke et al. 1991).

En el estudio de Choi y cols (Choi et al. 2010), se analizaron 12 pacientes que
fueron llevados a hemisferectomia con el fin de investigar predictores de
funcidon sensorimotor posterior al procedimiento. Realizaron una evaluacion
clinica de la funcion motoray de la sensacién de vibracion, ademas de imagenes
de resonancia con tractografia, y encontraron que la funcibn motora se
deteriora menos en la extremidad inferior y tiene un peor prondstico en
pacientes con encefalitis de Rasmussen y con cirugia tardia, comparado con
pacientes con infarto cerebral congénito y con cirugias mas tempranas; y
sugieren que la recuperacion motora podria ser facilitada por las vias indirectas
del tracto corticoreticuloespinal, mientras que los tractos espinotalamico lateral
(temperatura y dolor) y del lemnisco medial (propiocepcién y tacto fino) pueden
tener una reorganizacion diferente después de la hemisferectomia, de hecho
encontraron que la recuperacion de la sensacion de vibracién no requiere la
integridad del circuito del lemnisco medial - talamocortical y puede involucrar
circuitos paralelos.

Por su parte, Fujimoto y cols (Fujimoto et al. 1978), en su estudio también
demostraron que no todas las funciones cerebrales fueron compensadas por el
hemisferio contralateral, y parte de las funciones podrian tener una
compensacion ipsilateral. Esto fue demostrado con test de Wada, que concluy6
que podria predecir déficits postoperatorios de la funcién motora fina, sobre
todo en aquellos pacientes con hemi-malformaciones del desarrollo cortical con
grandes defectos hemisféricos que aun tienen movimiento de los dedos o de la
mano.

Todas estas consideraciones son de gran importancia en la evaluacion
prequirurgica de los pacientes, y aunque también se deben considerar factores
clinicos como la edad, el tipo de lesion y el momento de la cirugia para predecir
el resultado motor, no deben ser un obstaculo para desistir de la cirugia; las
indicaciones quirurgicas estan dadas por la gravedad de la epilepsia y el
prondstico de libertad de crisis, que es lo que va a permitir al paciente y a su
familia mejorar su calidad de vida y poder reincorporarse funcionalmente a su
entorno. Las técnicas quirurgicas han sido modificadas con el tiempo debido a
las altas tasas de morbi-mortalidad con la técnica inicial; sin embargo, han
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probado ser igual de efectivas y no existen diferencias prondsticas en el control
de crisis, posiblemente relacionado a que después de la desconexion
hemisférica parece existir una hipersensibilidad del receptor GAB, efecto
probado hasta ahora en animales (Waddington et al. 1978), que puede estar
asociado a un mejor control de crisis; aunque, algunos autores, reportan hasta
un 30% de pacientes con crisis persistentes postquirdrgcas, principalmente
asociado a una escasa desconexion anterior (Waddington et al. 1978).

Como lo describe Morino y cols (Morino et al. 2007), las técnicas de
hemisferotomia lateral y vertical tienen 4 puntos en comun: reseccién funcional
de las estructuras temporales mesiales; interrupcion de las fibras de asociacion
horizontales entre el mismo hemisferio, principalmente las que conectan las
areas motoras y las fibras de proyeccion, fibras de la corona radiada y capsula
interna; interrupcion de las fibras del fasciculo uncinado que conectan el I6bulo
temporal con con el giro recto; y la desconexion de fibras comisurales que
conectan un hemisferio con otro, otros autores adicionan a estos 4 puntos la
desconexidn insular, que se ha visto involucrada en crisis residuales (Villemure
y Mascott. 1995).

Nuestros pacientes se encuentran libres de crisis en el seguimiento, que aunque
es muy corto en el tiempo, esta de acuerdo con la mayoria de las series, que
tienen la gran limitacion de que el tamafio de la muestra no permite elaborar
conclusiones definitivas con respecto a la funcién motora y adaptabilidad en los
pacientes que son llevados a desconexién hemisférica; sin embargo, ha sido
posible formular varias hipotesis que relacionan diferentes aspectos clinicos,
estructurales e imagenologicos que intentan predecir el prondéstico funcional de
los pacientes.

Conclusion

La hemisferectomia sigue siendo uno de los procedimientos mas eficaces en el
control de crisis en pacientes con patologias hemisféricas y epilepsia
catastrofica, sin embargo, el prondstico funcional, dentro de ellos la capacidad
motora depende de varios factoresy sigue siendo un reto predecirlo. Aun faltan
estudios que puedan esclarecer las diferentes hipotesis planteadas en series
anteriores, sin embargo, lo que es claro, es que el prondstico funcional no puede
ser una contraindicacién para intervenir al paciente, pues aunque un buen
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control de crisis no necesariamente va acompafado de un buen prondstico
motor, si puede existir una compensacion entre el control de crisis y el
prondstico funcional, ademas la libertad de crisis va a ofrecer una mejor la
calidad de vida al paciente y su familia.
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