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Atrofia cerebral posterior y epilepsia (Sindrome de Remillard)

R. PAIENCIA y J. ALDANA

RESUMEN: El sindrome de Remillard asocia epilepsia con dilatacién de las astas occipita-
les de los ventriculos laterales. Aportamos 12 pacientes que presentaban esta situacién y
cuyas manifestaciones clinicas mis caracteristicas incluyen las crisis epilépticas (83,3 %)
que han sido rebeldes en la mitad de los casos, junto con déficits motores diversos. La
etiologia ha sido variada, predominando los casos relacionados con sufrimiento perina-
tal. Esta situacidon no es rara en la prictica, pese a las pocas aportaciones existentes, co-
mo puede comprobarse con la posibilidad de realizar estudios neuro-radiolégicos (TAC
craneal) en la mayoria de los centros hospitalarios. PALABRAS CLAVE: SINDROME DE RE.
MILLARD. DILATACION ASTA OCCIPITAL. EPILEPSIA.

POSTERIOR CEREBRAL ATROPHY AND EPILEPSY. REMILLARD’S SYNDROME.
(SUMMARY): The Remillard’s syndrome associates epilepsy with occipital horns dilatation
of lateral ventricules. We report 12 patients who showed this syndrome. Their most
characteristic clinical symptoms were epileptic crises (83.3 %) with bad response to tre-
atment in a half of the cases, united to several motor deficits. The etiology has been di-
verse, mainly related to perinatal factors. These problems are common in the
Remillard’s syndrome in spite of its rarity. Nevertheless they could be proved with the
increasing ability of CAT techniques in most hospitals. KEY WORDS: REMILLARD’S SYNDRO-
ME. OCCIPITAL HORN DILATATION. EPILEPSY.

INTRODUCCION

El hallazgo de lesiones evidencidas en
los estudios neuro-radioldgicos efectuados
en pacientes afectos de epilepsia, sobre to-
do si presentan crisis parciales, es un
hecho observado en la practica con cierta
frecuencia. Mis dificil es detectar, por exa-
men clinico, anomalfas aisladas de los 16-
bulos occipitales en los primeros afios de
vida, siendo atil en estos casos el registro
de potenciales evocados visuales (1).

Hace unos afios se ha destacado (2) la
asociacidn de epilepsia con dilatacién de la

parte occipital de los ventriculos laterales,
constituyendo para algunos (3) el denomi-
nado «indrome de dilatacién quistica del
asta occipital». Suele tratarse de si-
tuaciones secuelares a etiologfas tales como
anoxia (pre-perinatal), traumatismos, in-
fecciones meningoencefilicas; los hallazgos
radiolégicos incluyen atrofia y porencefalia
que, si bien pueden asentar en cualquier
localizacién, suelen mostrar una distribu-
cibn en tetritorios relacionados con el
riego por arterias concretas.

Aportamos nuestra experiencia en este
sindrome, comentando los aspectos mis
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destacados y comparindolos con los descri-
tos en la literatura.

MATERIAL Y METODOS

Hemos estudiado a 12 pacientes de
ambos sexos que mostraban alteraciones
en la TAC craneal caracterizadas en todos
ellos por una dilatacién, del sistema
ventricular, de preferencia en las astas oc-
cipitales (junto a porencefalias y atrofias
en otras zonas, en algunos de ellos). En la
tabla I se recogen los aspectos mis desta-
cados de estos pacientes.

COMENTARIOS

Remillard y cols. (2) describieron esta
entidad caracterizada por la asociacién de
epilepsia (en especial con crisis parciales) y
dilatacibn de la parte posterior de los
ventriculos laterales; el EEG suele mostrar
un foco postetior de actividad lenta y la
TAC craneal evidencia una porencefalia oc-
cipital, temporal o parietal (en algunos ca-
sos cerebelosa) (4).

En la relacién a la eiologia, la mayoria
de los autores admiten que estas lesiones
cerebrales (pseudo-porencefalias encefalo-
malécicas) se deben a trastornos circulato-
rios en época pre-perinatal (5) o posterior,
aunque existen discrepancias sobre su pa-
togenia: origen arterial por ttombosis (6) o
comprensién por hematoma (7), venoso,
anoxia neonatal... En algunos casos se
describen manifestaciones de herniacion
del 16bulo temporal con compresiéon del
3.° par (8).

En puestra serie, 7 pacientes (58 %)
habian presentado anoxia y sufrimiento
petinatal {en 2 de ellos hubo ictericia que
requirid practica de exanguinotransfusion,
y en 1 ademids un hematoma subdural),
en 2 (16,6 %) se recogia antecedente de

meningitis (en 1 de ellos recidivante por
defecto anatémico), 1 (8,33 %) habia
suftido un accidente de trifico con presen-
tacién de hematoma subdural y en 2 casos
no pudo concretarse el origen del cuadro.

Los- partidarios de la teorfa basada en
un trastorno arterial se apoyan en que la
topografia de la lesion cerebral se corres-
ponde con un territorio de distribucién ar-
terial (en especial de la cerebral media o
de la postetior), si bien los Aallazgos ra-
diologicos muestran que la extension de la
lesién sobrepasa, en la mayotia de los pa-
clentes, un tetritorio concteto; la atrofia
témporo-occipital es el resultado de la
comprension de la arteria cerebral poste-
rior, lo que puede efectuarse por una ma-
sa hemisférica (hematoma, edema) (9). La
radiologia muestra dilatacién ventricular,
de predominio occipital, en todos nuestros
casos, con porencefalia en 3 de ellos. En
las figuras 1 y 2 se recogen aspectos de las
lesiones obsetvadas en nuestros pacientes;
no hemos efectuado estudio angio-grifico
al tratarse de situaciones secuelares a
patologia ptevia en las que la TAC craneal
permite valorar de forma adecuada la
topogtafia y extensién de las lesiones.

En resumen, parece probable que di-
versos factores etiolégicos pueden ser res-
ponsables del cuadro que nos ocupa, ac-
tuando probablemente por medio de un
mecanismo vascular —trombosis o com-
presion— o en relacién con estados de
mal convulsivo (10).

Las manifestaciones clinicas mais
caractetisticas son las crisis epilépticas, los
déficits ‘motores y los trastornos visuales.
Por lo que respecta a las crisis, estuvieron
ausentes en 2 casos (16,6 %) presentindo-
se en los 10 restantes (83,3 %), siendo
parciales en 8 (80 % de los que tuvieron
crisis, en 1 en forma de estado de mal) y
en forma de espasmos en 2 (20 %); en 5
de los pacientes (50 %) las crisis fueron



345

ATROFIA CEREBRAL POSTERIOR Y EPILEPSIA (SINDROME DE REMILLARD)

Ny erxouy  “dmoo-durgy ugmelefi(q ersoredruraf] i NYX sefordwoo safedred e Q1 g A
N smiuruopy -droo-todwyn uoeIE[Iq TeunoN P NY sopeored serolol wy W 1T
‘dpoo “derE[I(Y
&? BITEJAOUIIOJ ersoredTWISL] SO[EI0] JBIANY W 9 sojerored serololy ey g 0T
3[320[e3o0UY
“JUBATPIIAT SPISUTUIN rendmo ugnele[ig [e19B] BLFOWSI(] S$3[BI0] DBy W 9 (smaeis)ored sezoloy B¢ I 6
[BINPQNS BUWOIEWIL] rendioo ugperei(q
ewneI], 1001} JAOUaIog [ewioN o-d T80} "Iy B § [ensip-sopepIed SeIol0 TG W 8
NY exouy rexdoo ugrele[r(q ersaredIWSY] SISOIMBWIY S3[EJ0] JBIAN]Y N Y PPEITEA [OTWas SeJOI0W Bl W L
$? uopeIe[Ig erejooomely  eruniresdipy W ¢ sowsedsy ®1 g 9
NY erxouy ‘droo-joduign uopele[iq ersaredruroy ONWOI W ¢
1ud o-d
NY erxouy rexdao uopelrer(q ersaredrurapy sofordwon N ¥ sojepored SEIOIOW B C'T g ¥
Ny ®xouy Tenrdioo uomerei(y ersoredena],  erunuresdry N Y oed clopy csowssedsy w/ W ¢
NY exouy ‘droo-rodwigl uopeleig ersoredIIal] $9]e20] DBy N I sorerored serol0W BRI g ¢
~NHB—Un_Bm wojewoy
NY erxouy -dmoo-rodurgl uoneIe[ig erdornqury [eWION ON 80T 4 1
eidorong o)'AN ugneIo[dxy Faz ! oy 15110 odiy n“MMMOu 0X3g  OSED)

MIVTIINGY 3d FNOIYAN]IS NOD SHINHIOVA SOT HA SVOLISHHIOVIVD I VIAVL



346 R. PALENCIA Y J. ALDANA

rebeldes al tratamiento, persistiendo pese
a diversos intentos terapéuticos, hecho
sobre el que llama la atencion Remillart.
Aunque como sefiala Aicardi (3) las crisis
no tienen, necesariamente, que eviden-
ciarse en €pocas precoces, cercanas al mo-
mento de actuacion de los factores etiol6-
gicos, pudiendo existit un intervalo libre,
la mayoria de nuestros pacientes con pato-

TAC craneal mostrando la dilatacion ventri-
cular en su porcion occiprial

FIG. 1.

logfa perinatal iniciaron las convulsiones en
las proximidades de este petiodo; incluimos
a dos enfermos con los hallazgos radiologi-
cos pero sin crisis por la posibilidad de que
se presenten tras este intervalo libre. Con
frecuencia estos pacientes asocian retraso
mental y trastornos del comportamiento.

En la exploraciéon fisica los hallazgos
mas frecuentes son los déficits motores y
visuales (en especial hemianopsia homoni-
ma y nistagmus optoquinético); 7 casos

(58,3 %) tenian déficits motores (de ellos
6 hemiparesia, 50 % del total —frente al
72 % y 25 % de otras series— y 1 tetra-
paresia) y en sdlo 2 (16,6 %) se referia
ambliopia en contraste al 87,5 % y 63 %
referido por otros autores (2) y (5).

En adultos (de edad avanzada) se ha
descrito (11) un cuadro radiolégico como
el que comentamos peto con manifestacio-

FIG. 2. Aspecto de las manifestaciones radiologicas

en olro paciente

nes clinicas diferentes (entre las que desta-
can: alexia, agrafia y agnosis visual), con
normalidad del estudio angiografico; su
significado es distinto especuldndose si
puede ser una variante clinica de la enfer-
medad de Alzheimer o alguna nueva enti-
dad no descrita previamente.

El EEG muestra hallazgos variables,
predominando las alteraciones focales, ha-
biéndose recogido un trazado de hipsarrit-
mia en dos de nuestros casos.
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Sin duda esta entidad no es tan excep-
cional en la prictica clinica como parecen
darlo entender las escasas aportaciones que

de disponer de TAC craneal en la mayoria
de los centros hospitalarios contribuiri, sin
duda, a un mejor conocimiento de la mis-

se recogen en la literatura; la posibilidad ma.
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