Capitulo 7. Agenesia del cuerpo calloso

- Ausencia total o parcial del cuerpo calloso
- Trastorno de migracidon = Generalmente en el 22 Ttre gest.
- Relativamente comun - 3-7 de cada 1.000 nacimientos

- Solo o en sindromes (tabla 7-1) y habitualmente acompafiado de epilepsia = En el 85% acompafiado de otras anomalias cerebrales

- 10% anomalias cromosdmicas
Causa - 15% sindromes genéticos

- 75% sin causa definida

- Apenas aparecen sintomas de desconexidn interhemisf = mecanismos compens de reorg neuronal = Comisura anterior

- El tratamiento precoz favorece la reorganizacion

Recuadro 7 — 1 Neuroanatomia del cuerpo calloso

- Hasta la 42 - conexiones entre los I6bulos frontales
- CC 7 secciones - 52 (cuerpo medial posterior) = lébulos temporales superiores y parietales
- 62 (itsmo) > dreas asociativas del I6bulo temporal superior

- 72 (esplenio o rodete) = l6bulos temporales inferiores y occipitales
- CC se desarrolla 12-18 s.g. del centro y bidireccional (predom anteroposterior) = contintda mielinizdndose hasta adulto
- En circunvolucién del cingulo
- Microestructura anormal - Dilatacidn de las astas occipitales de los ventriculos laterales (colpocefalia)
- Fasciculos longitudinales de Probst
Recuadro 7 - 2 Lateralizacion
- Fendmeno gradual, no absoluto => hemisferio predomina

- Asimetria anatomica y funcional del Planum Temporale 9' Hl ya en feto (especieliz en leng) = Si lesidn en HI, puede invertirse

- Need coop interhemisf en tareas complejas - Conex interhemisf pueden ser inhibitorias o excitatorias



Recuadro 7 — 3 Aspectos Neuropsicolégicos

- Sintomatologia heterogénea = De cuadros sutiles a muy graves = Cuando Polimicrogiria / Paquigiria / Hetrotopias
- Generalmente en agenesias primarias = Cl bajo pero dentro de pardmetros de normalidad
- Alteraciones mas frecuentes = Relacionadas con complejidad => necesidad de cooperacidn interhemisférica :
- Razonamiento abstracto
- Resolucion de problemas
- Dificultades de aprendizaje - Competencia social deficitaria
- Problemas socioemocionales: - Pobre juicio social
- Inmadurez afectiva
- Falta de comunicacién emocional

- Habilidades verbales

Aceptables Dificultades
- Capacidad de denominacion - Procesamiento fonoldgico
- Lenguaje receptivo - Comprensidn sintaxis compleja
- Lectura global - Habilidades pragmaticas
- Autismo
- Alteraciones estructurales en CC se relacionan con - TDAH

- Esquizofrenia

- Trastorno bipolar



Capitulo 8. Epilepsia infantil

- Uno de los trastornos neurolégicos mas frecuentes 2 2 — 10 % de la poblacidn infantil
- 20 — 30 % Remision espontanea
- Prondstico - 20— 30 % Remision con tratamiento

- 30— 40 % Epilepsias refractarias

Historia
- Grecia y Roma = Morbo sacro 2 Hipdcrates (s IV) el primero en considerar que tenia su origen en el cerebro
- Edad Media = Demonios = San Isidoro de Sevilla “lunaticus”
- S XVIII (las luces) = Declive hipdtesis demoniacas 2 “telele” y “tembleque”
Castracion
- S XIX (puritanos) = Degeneracién moral y onanismo = Llevd a practicas como - Ooferoctomia

Clitoridectomia

- Kale (1997) = 4.000 afios de ignorancia supersticion y estigma, seguidos por otros 100 afios de conocimiento, supersticion y estigma

Definiciones y conceptos basicos

Crisis epiléptica > Ocurrencia transitoria de signos y/o sintomas de actividad neuronal anormal, excesiva o sincrona
Epilepsia > Trastorno cerebral por predisposicion duradera a generar crisis epilépticas
Diagndstico > Posible con 1 sola crisis si EEG acorde

Sindrome epiléptico > Grupo de signos y sintomas que generan un cuadro epiléptico Unico

Encefalopatia epiléptica Sindrome epiléptico benigno

- Crisis => Deterioro profresivo de funciones cerebrales - Crisis => Facil/ tratables que pueden remitir espon con el tiempo

Epilepsia refractaria - Tras 2 farmacos en monoterapia y la asociacion de 2 farmacos de 12 linea a dosis maximas durante 2 afios



Clasificacion de las crisis epilépticas

- Simple (conciencia total/ conservada)
- Parciales (no pérd total de conc al inicio) - Compleja (conciencia afectada)
X afectacion de la conciencia Secundaria/ generalizadas (12 parc luego gral)
- Generalizadas (pérdida total de conc desde inicio)i— Motoras

- Ausencia (no periodo poscritico)

- Clonias (amplias y en salvas) y Mioclonias (muy breves) = Contracc musc repetidas

(manif clinicas - Motora - Ténicas > Con hipertonia

o sintomas) - Atdnicas = Con pérdida del tono muscular y caida brusca al suelo
Semiologia clinica - Sensitivas = Alteracion de la percepcion o sintomas autonémicos

(puede + de 1) - Psiquicas = Miedo / Depresién / Alucinaciones / “deja vu” / “jamais vu”

- Automatismos = Motodricos, repetitivos y estereotipados

- Aura = Sensacion subjetiva experimentada antes de la crisis



Sindromes epilépticos (need la evol del cuadro) = Principal factor = Edad del nifio

- Espasmos infantiles = Contr ton de 1 seg (abrazo) / salvas de + de 100
(al despertar o acostarse, gral/ antes de 12 m) - Hipsarritmia = EEG loco, sin sincronizacién interhemisférica
- West - Deterioro psicomotor = Incluso pérd sonrisa soc e interés x el entorno

Lactantes y nifios peques

- Lennox-Gastaut - Ausencias atipicas / Crisis tdnicas / Crisis atdnicas
(20% preced x West / inicio 2-8 afios - EEG con patrén punta-onda generalizada
gral/ en suefios / refractarias) - Discapacidad intelectual

- Inicio entre 3 y 12 afios: si < 9 afios = infantil / si > 9 = juvenil

- Epilepsia con ausencia - - Crisis desencad con hiperventil / 40% asoc a crisis ténico-cldnicas graliz
(ant “petit mal) L_- Habitualmente muy buena respuesta al tratamiento

- Sind Ep Benig x excelencia / Inic 3 -13 a / generalmente en suefio

Nifio mayor y adols - Epil parcial benigna — - Crisi muy breves, < 2 m / Semiologia hemifacial, desviacién boca, anartria ...

(parox roland o cent-temp)-- Crisis muy poco frecuentes o Unica / No tratamiento al inicio / Pron excelen
- En vigilia puede EEG como Epilepsia parcial benigna con parox rolandicos
- S Ep con punta-onda suefi<- Cualquier semiol excepto tdnicas / Trast cond, Défi aprend, sint aut, TDAH

(Clasic POCS 80% suefio no REM. Discutido hoy) k= Suelen ser refract / Remision POCS corticosterona meses / control 2-7 afi

Diagnéstico

- Descripcién detallada de crisis, secuencia, progresion, finalizacién...
Andamnesis 4 Cudando aparecen (suefio o vigilia) y factores desencadenantes / Antecedentes personales y familiares
Exploracion fisica— Exploracidn neuroldgica completa y detallada / Presencia de rasgos dismérficos o discromias
- No necesita analitica
Pruebas complementariast—- EEG normal no decarta / patol no need EP // Si en vigilia normal = En privacion suefio y durante suefio

- Neuroimagen de eleccidon en EP = RM / RMfunc en cirugia / PET y SPECT solo en algunas refractarias



Intervencion

- Posicidn de seguridad
Agudo - No forzar la apertura de la boca
- Diazepam rectal o midazolam en mucosa bucal
Tratamiento - Norma general = no tratar hasta la segunda crisis
-Con férmacosZ— Se intenta monoterapia / Con relativa frecuencia combinaciones
Dieta Cetogénica > X similitud con GABA. Need en errores metab
Cronico - No farmacolégicos Estimulador de Nervio Vago = En refractarias sin posib cirugia
Bisturi Gamma - Radiocirugia. En Hamartomas hipot y malf vasc
- Cirugia = En algunas Epilepsias refractarias

- Habitos de vida = Vida normal (no alcoh ni privac suefi)/Con fotosens ojo videoj/ojo natacion

Repercusiones sociales

- Debe seguir una escolarizacion normal

- En gran parte de Asia y Africa se siguen identificando como “poseidos” o “hechizados”

- EEUU > Hasta 1970 no se legalizd su entrada en restaurantes y hasta 1980 se les prohibia el matrimonio

- En India y China es causa de anulacién matrimonial



