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Resumen

Introduccion. La epilepsia asociada a multiples lesio-
nes cerebrales requiere una evaluacion prequirirgica
detallada. Se describe el caso de una paciente con 9
malformaciones cavernomatosas asociadas a epilepsia
refractaria al tratamiento médico. Se destaca la impor-
tancia de un detallado analisis neurorradiologico y
electroencefalografico.

Caso clinico. Se trata de una paciente diestra de 56
afios con una historia previa de epilepsia refractaria con
crisis parciales complejas y secundariamente generali-
zadas de 26 aiios de evolucién. Un estudio no invasivo
con video electroencefalografia demostré una zona
epileptogénica temporal anterior izquierda. El estudio
detallado de imagen de RM no revelé alteraciones en la
formacion hipocampica del mismo lado. Se realizé una
lesionectomia extendida de 2 cavernomas adyacentes.
La paciente ha permanecido sin crisis durante 24 meses
posteriores a la cirugia.

Conclusiones. Las crisis epilépticas farmaco-resis-
tentes asociadas a cavernomas multiples pueden ser
diagnosticadas mediante estudios prequirargicos no
invasivos y tratadas mediante procedimientos resecti-
vos unicos.

PALABRAS CLAVE: Hemangiomas cavernosos. Caver-
nomas. Epilepsia. Cirugia.

Multiple supratentorial cavernomas and epilepsy sur-
gery: case report

Summary

Introduccion. Epilepsy associated with multiple
lesions requires a detailed preoperative evaluation.
We report on a patient with 9 cavernous malforma-
tions associated with medically intractable seizures
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who became seizure free after a selective resection of
two adjacent cavernous resection. The importance of
a detailed neuroradiological and electroencephalogra-
phic analysis is stressed.

Case report. The patient was a right-handed 56-year-
old woman with a 26-year history of complex partial and
secondarily generalized seizures. A non-invasive video
EEG monitoring revealed the epileptogenic zone was
temporal anterior on the left. A detailed MRI-analysis
showed an intact hippocampal formation. An extended
lesionectomy of 2 adjacent cavernomas was done. The
patient has been free of seizures for 24 months after
surgery.

Conclusions. Medically intractable seizures asso-
ciated with multiple cavernous malformations can be
diagnosed by non-invasive preoperative monitoring
and controlled by single resective procedures.

KEY WORDS: Cavernous hemangioma. Cavernoma. Epi-
lepsy. Surgery

Introduccion

Los cavernomas cerebrales son malformaciones vas-
culares relativamente habituales® y constituyen una causa
crecientemente reconocida de epilepsias parciales. Las
manifestaciones clinicas mas frecuentes son crisis epilépti-
cas (38-51%), hemorragias (11-32%) y déficit neurologicos
focales (12-45%)8. De 296 casos analizados en una revision
de la literatura, 235 (79%) sufrian de epilepsia aislada o
asociada a otras manifestaciones'?. Se ha sefialado que
aproximadamente un 4% de las epilepsias refractarias a
medicamentos son causadas por cavernomas’.

Los cavernomas muestran una especial predisposicion
a provocar manifestaciones epilépticas. Si se los compara
con otras lesiones cerebrales -como las malformaciones
arterio-venosas y los tumores- con volumenes y localiza-
ciones casi idénticos, los cavernomas presentan el doble de
probabilidad de provocar crisis epilépticas'!. Estas crisis
son también la mayor causa de morbilidad en este grupo de
pacientes*"”. Dentro de ellas se observan todos los tipos de
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crisis epilépticas, incluyendo formas simples, complejas y
secundariamente generalizadas'®?'. La fisiopatologia de las
crisis epilépticas esta relacionada con la irritacion neuronal
ocasionada por el contacto con multiples microhemorragias
que contienen productos de degradacion de la hemoglo-
bina, asi como la reaccion glidtica asociada a ellas'®.

La prevalencia de cavernomas en la poblacion general
no se conoce con certeza, pero estudios post mortem reve-
lan una frecuencia entre 0.02 y 0.5%131% Se ha estimado que
la frecuencia de pacientes con cavernomas multiples es de
cerca del 23% del total™. Las lesiones multiples ocurren
mucho mas comunmente en casos hereditarios'!. Estos
estan sobre-representados en la raza hispanica y en pacien-
tes con historia familiar positiva. Se ha sugerido ademas
que las lesiones multiples son mas comunes en mujeres'.
Genes asociados han sido encontrados en familias hispa-
nas, alemanas y francesas”!®!".

En pacientes con cavernomas supratentoriales Uinicos
en los que se demuestra una buena correlacion entre la
localizacion de la lesion y el origen de las crisis comiciales
identificado mediante estudios neurofisiologicos, la indi-
cacion de reseccion quirtrgica es comunmente aceptada.
Sin embargo, pacientes con dos o mas lesiones potencial-
mente epileptogénicas presentan, desde el punto de vista
del diagndstico pre-quirdrgico, un desafio importante.
Efectivamente, no hay recomendaciones terapéuticas ni
diagnosticas para el manejo de la epilepsia en estos pacien-
tes, cuyas malformaciones vasculares presentan caracte-
risticas evolutivas singulares. Es posible que muchos de
ellos en la actualidad no sean remitidos para evaluacion
pre-quirurgica debido a la reducida experiencia existente
en el tratamiento de epilepsias focales con lesiones multi-
ples en general, y a un eventual escepticismo prondstico en
pacientes con cavernomas multiples en particular.

Nosotros describimos aqui el caso de una paciente con
multiples cavernomas supratentoriales (en el marco de una
cavernomatosis familiar) asociados a epilepsia farmaco-
resistente, que fue exitosamente tratada mediante un tinico
procedimiento resectivo después de realizar un diagnostico
prequirurgico no invasivo.

Caso clinico

Paciente diestra de 56 afios de edad en el momento
del diagndstico pre-quirurgico, que experimentaba crisis
parciales complejas (CPC) y secundariamente generali-
zadas (CSG) desde los 30 afios. Ya en los primeros afios
de enfermedad se comprobo el caracter resistente de la
misma a pesar de las multiples combinaciones de farmacos
antiepilépticos (FAE) utilizados. Una informacion deta-
llada de la semiologia de las crisis no pudo obtenerse ni
por parte de la paciente ni de los familiares en el momento
de la admision. La paciente sufria fundamentalmente CSG.
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A través de una terapia con Levetiracetam (1500 mg/dia)
permanecio sin crisis entre los afios 2001 y 2004. Poste-
riormente reaparecieron las CPC diurnas y nocturnas con
una frecuencia de 1-2/ mes. Posteriormente a las crisis se
observaba una amnesia del episodio y se describian posi-
bles episodios psicoticos postictales recidivantes.

La paciente no presentd antecedentes patologicos
durante el embarazo, parto o desarrollo posterior. En 1998
una ecografia abdominal revel6 un conglomerado de estruc-
turas cisticas en el rifion izquierdo. En la historia familiar,
se describe que la madre presentaba una epilepsia desde la
juventud y que la hija de 37 afos también sufria de crisis
epilépticas asociadas a cavernomas cerebrales multiples,
aunque momentaneamente controlada con medicamentos.

Los FAE utilizados hasta el momento en diferentes
combinaciones han sido: Carbamazepina, Oxcarbazepina,
Valproato, Fenobarbital, Gabapentina, Fenitoina, Viga-
batrina y Clobazam. En el momento de la admision, la
paciente estaba siendo tratada con una combinacion de
Pregabalina 300 mg/dia y Levetiracetam 1500 mg/dia. No
se encontraron alteraciones en el examen neurologico de
rutina.

Diagnostico pre-quirurgico

Imagen de RM: se describen multiples cavernomas
supra e infratentoriales, bi-hemisféricos (fig. 1). Entre los
cavernomas de tamafio no puntiforme se encuentran dos
temporo-mesiales izquierdos, uno caudal al hipocampo y
otro en el giro para-hipocampico; otro en la vecindad del
hipocampo derecho (que muestra signos de sangrado anti-
guo en T2); otro en la cabeza del nucleo caudado izquierdo;
cuatro en las regiones post-centrales bilaterales y al menos
uno en el tronco cerebral. Las formaciones hipocampales
bilaterales, el fornix y los cuerpos mamilares se encontra-
ron radiolégicamente intactas.

Video-EEG continuo: durante los 7 dias de registro con
electrodos esfenoidales, se observd un enlentecimiento rit-
mico theta-delta intermitente a nivel de la region temporal
anterior izquierda y en forma independiente también tem-
poral anterior derecha. La actividad interictal mostré sharp-
waves (sw) en Spl y T3 (temporal anterior izquierdo) con
una distribucion 98% y 1% respectivamente. De forma
aislada también se observaron sw en la zona temporal dere-
cha con maximo en T4. Se registraron 7 crisis epilépticas
(tanto diurnas como nocturnas), observandose una activi-
dad ritmica theta temporal izquierda previa al comienzo
de la primera manifestacion clinica con propagacion
temporal derecha a partir de 6 segundos (fig. 2). En el ana-
lisis semioldgico se describe un comienzo con taquicardia,
automatismos orales, mirada fija y automatismos manuales
izquierdos o bilaterales, seguidos de generalizacion secun-
daria con clonias de comienzo en el brazo derecho. En el
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Fig. 1. En la imagen RM (T2) prequirurgica se demuestran multiples cavernomas supratentoriales bilaterales potencial-

mente epileptogénicos.

Fig. 2. Imagen de RM (T2) prequirurgica: RM coronal y axial muestra los cavernomas epileptogénicos en el darea temporal
mesial izquierda.

periodo postictal se observo una desorientacion de larga
duracion.

Estudio Neuropsicologico: disminucion difusa de fun-
ciones corticales sin caracter localizador o lateralizante.

Examen psiquiatrico: psicosis postictales recidivante de
dias de duracion y remision espontanea.

Perimetria de Goldmann: examen perimétrico in-
tacto.

Recomendacion del estudio prequirtrgico: como resul-
tado de la evaluacion anterior se indico la reseccion de los
cavernomas temporomesiales izquierdos (fig. 3). Ademas,
se recomendo respetar la estructura hipocampica izquierda
adyacente ya que un eventual sangrado espontaneo de
los cavernomas temporales derechos hubiera significado
para la paciente un riesgo elevado de sufrir un sindrome
amneésico irreversible.
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Fig. 3. Comienzo de actividad ictal electroencefalogrdfica 2 segundos posterior al comienzo de la primera manifestacion
clinica. Se observa una actividad ritmica theta con mayor amplitud temporal anterior izquierda (Sp1).

Cirugia de la epilepsia

A través de una trepanacion fronto-lateral y bajo nave-
gacion ultrasonica se obtuvieron imagenes tridimensionales
(3D) en las que se visualizaban los 2 cavernomas y las
estructuras adyacentes. El anterior se localiza en el giro
para-hipocampico izquierdo y el posterior, inmediatamente
caudal a la parte posterior del hipocampo del mismo lado.

Se procedio a la apertura del asta temporal izquierda a
través de la cisura de Silvio y a la lesionectomia del primer
cavernoma junto con la amigdala contigua. Posterior-
mente se procedié a la reseccion del segundo cavernoma
localizado en la cara postero medial del hipocampo,
respetando la formacion hipocampal en su totalidad. En
ambas resecciones se utiliza una técnica de lesionectomia
extendida, extirpandose también el tejido cerebral gliotico
y depositos de hemosiderina que rodean al cavernoma y
que pudieron visualizarse/palparse de forma directa por
el neurocirujano durante el acto quirurgico. Debido a que
el primer cavernoma se encontraba en la parte basal de la
amigdala adyacente, se procede a la reseccion de la misma
ante la imposibilidad anatomica de su exclusion.

Estudio anatomopatologico
Se describen estructuras constituidas por dilataciones

vasculares con tejido cerebral en los bordes. Se observan
calcificaciones y fibrosis de los vasos con signos de hemo-
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rragias antiguas. Diagndstico: angioma cavernoso.
Control post-quirurgico y pronostico

Durante los controles realizados a los 3, 6 y 24 meses
posteriores a la cirugia, la paciente no experimento crisis
epilépticas (Engel Ia, Wiesser 1), permaneciendo con su
tratamiento antiepiléptico.

Discusion

En el caso presentado describimos el tratamiento qui-
rargico satisfactorio de una paciente con epilepsia resis-
tente de 26 afios de evolucion que presentaba 8 cavernomas
supratentoriales, todos ellos potencialmente epileptogenos.
Esta constelacion representa un caso particular de epilepsia
focal en el marco de lesiones cerebrales multiples ocasio-
nadas por una enfermedad de origen hereditario. En el caso
de la epilepsia intratable asociada a una lesion cavernoma-
tosa Unica, si se demuestra una buena correlacion entre los
hallazgos de la actividad comicial electroencefalografica,
la semiologia de las crisis y la localizacion del cavernoma,
la lesionectomia extendida (reseccion del cavernoma mas
el area perilesional con depositos de hemosiderina y gliosis
reactiva) puede ser el tratamiento de eleccion®.

En pacientes con varias lesiones, se debe determinar si
una o mas de ellas estan involucradas en la generacion de
las crisis epilépticas, aunque no debe descartarse a priori la
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posibilidad de que la epilepsia sea un fendémeno indepen-
diente de las lesiones observadas.

Desde el punto de vista radiologico debe determinarse
qué lesiones demuestran sefiales compatibles con depdsitos
de hemosiderina por su reconocida mayor epileptogenici-
dad. Sin embargo, esta informacion debe ser considerada
solo como factor de riesgo relativo. El tamafio de la lesion,
en esta paciente, tampoco parecid ser relevante. Los ca-
vernomas parietales tenian un didmetro mayor que los tem-
porales pero no demostraron caracter irritativo.

La localizacion probablemente tenga una mayor
importancia. Si bien en este caso existian 8 diferentes
lesiones, solo aquellas localizadas en la cara mesial
del lobulo temporal izquierdo demostraron ser las
generadoras de las crisis. No obstante, también se
detectd actividad irritativa interictal en el 16bulo tem-
poral derecho donde se encontraba otro cavernoma con
signos de sangrado antiguo.

Por esto, es posible que la potencialidad de un
cavernoma para generar crisis epilépticas dependa tam-
bién del 16bulo comprometido y su singular cito-arqui-
tectura. Otro elemento que no debe ser soslayado en el
analisis radiologico es la evaluacion detallada de las
estructuras hipocampicas. En este caso pudo respetarse
el hipocampo adyacente y asi evitar posibles secuelas
neuropsicologicas. También debe considerarse especial-
mente la posibilidad del desarrollo de una patologia dual
en el transcurso del tiempo debido a un fenémeno de
kindling. Es decir, la existencia de una esclerosis hipo-
campal asociada a otras lesiones temporales®. En general,
los pacientes con cavernomas deben ser sometidos a un
protocolo de Imagen de RM que incluya secuencias T1,
T2, FLAIR y echo gradiente. El objetivo primordial del
mismo es mostrar todas las lesiones existentes, el tamafio,
la localizacion, sefnales de sangrado antiguas o recientes y
por ultimo descartar la presencia de patologia dual.

Desde el punto de vista neurofisiologico, puede
ser de ayuda la diferenciacion del tipo de patron
electroencefalografico observado al comienzo de la
actividad ictal®. Se ha descrito que en la esclerosis hipo-
campica el comienzo de crisis en el EEG se caracteriza
por una actividad theta ritmica, mientras que en lesio-
nes corticales, por una actividad de alta frecuencia y
baja amplitud, LAFA (Low Amplitud Fast Activity). Sin
embargo esta diferenciacion so6lo es util cuando se logra
detectar el comienzo de la crisis electroencefalografica
en una etapa temprana. No puede descartarse que en
lesiones vasculares profundas se produzca primero una
propagacion hacia estructuras mesiales. En nuestra expe-
riencia, se puede observar actividad theta-delta ritmica
como comienzo de crisis en lesiones cavernomatosas
que no se distinguen de las de origen hipocampico. En
el caso de patologia dual confirmada y epilepsia tempo-
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ral, debe considerarse la necesidad de monitorizacion
electroencefalografica invasiva con electrodos subdurales
si es que una reseccion de ambas estructuras supusiera un
riesgo cognitivo elevado. La actividad interictal en este
tipo de patologia no posee un caracter definitivo debido a
la presencia de multiples lesiones. El rol pronostico de la
actividad irritativa en cavernomas remanentes no ha sido
estudiada.

En este aspecto, el uso intraoperatorio de ECoG para
comprobar la completa reseccion del foco irritativo es
una opcion a considerar en cirugia de la epilepsia, espe-
cialmente en casos de lesiones extensas como malforma-
ciones arterio-venosas, tumores o displasias corticales.
Sin embargo, debido a la delimitacion de las lesiones
cavernomatosas, su uso se hace innecesario en la mayor
parte de los casos. Por otra parte, el uso de electrodos
de foramen oval, preconizado por el grupo de Ziirich,
no ofrece, segun nuestra experiencia y en concordancia
con la escuela de Bonn, ventajas diagnosticas relevantes
en comparacion con la capacidad discriminativa de los
electrodos esfenoidales. Al contrario, la posibilidad de
complicaciones peri/post operatorias y la incomodidad de
la misma para el paciente hacen de esta una técnica poco
ventajosa desde el punto de vista del analisis riesgo-bene-
ficio.

En el caso de que la lesion cavernomatosa se encuentre
en un area elocuente, es decir, en aquélla en que se espera la
localizacion de funcion motora y/o de lenguaje, la implan-
tacion de electrodos invasivos subdurales para la delimita-
cion de las mismas, es ineludible.

Desde el punto de la técnica quirurgica, si existe mas
de un cavernoma en el area epileptogena, debe realizarse
la lesionectomia extendida de todas las lesiones si es que
no hay areas elocuentes comprometidas. Con EEG de
superficie (no invasiva) se ha demostrado que la capacidad
de discriminacion espacial del area irritativa es de aproxi-
madamente 6 cm®. Por lo tanto, no es posible determinar
mediante esta técnica la epileptogenicidad individual de
cavernomas adyacentes. En nuestro caso, se procedio a
la reseccion de 2 cavernomas contiguos junto a la amig-
dala por motivos de técnica quirrgica, aunque ésta se
encontraba intacta en el diagnostico neurorradiologico.
Esta decision fue favorecida por la falta de evidencia de
un rol neuropsicoldgico significativo de esta estructura, a
diferencia de la formacion hipocampica. Si bien no puede
descartarse completamente un rol de la amigdala extirpada
en la generacion de las crisis epilépticas, la falta de alte-
racion estructural y/o volumétrica del complejo amigadlo-
hipocampico junto a los signos de sangrado antiguo del
cavernoma adyacente, hacen esta posibilidad muy poco
probable.

En relacion al pronéstico post quirtrgico en este grupo
de pacientes, es posible que sea tan bueno como el de
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Fig. 4. Imagen de RM (T1 con Gadolinio) postquirurgica: en el control de rutina, 3 meses posterior a la lesionectomia, se
observa la zona de reseccion temporomesial izquierda.

cavernomas unicos. Nuestra paciente en particular ha per-
manecido libre de crisis hasta los 24 meses posteriores a
la reseccion quirdrgica, demostrandose asi la exactitud del
procedimiento diagnostico y quirargico (fig. 4).

La posibilidad de la generacion de nuevos cavernomas
(de novo) ha sido demostrada especialmente en casos con
predisposicion genética®. Esta debe ser considerada y
discutida con los pacientes en el momento de evaluar una
opcion quirurgica, asi como la posibilidad de que otras
lesiones tomen un caracter epileptogénico en el transcurso
del tiempo. Al menos desde el punto de vista tedrico, la
probabilidad de permanecer libre de crisis seria algo menor
en comparacion con otras formas de cirugia de la epilepsia
con lesiones mas estables. Por otra parte, no debe olvidarse
el hecho de la comorbilidad familiar y de que otros 6rganos
puedan presentar también malformaciones cavernomatosas.
Por esto, se recomienda la realizacion de una RM cerebral
en familiares asintomaticos “en riego” una vez alcanzada la
pubertad. En caso de sospecha de cavernomatosis familiar,
el consejo genético deberia llevarlo a cabo un especialista
versado en el tema'’.

Como conclusion, se demuestra que en el caso de
cavernomas multiples es posible detectar con fiabilidad la
lesion responsable de la generacion de crisis epilépticas y
que ésta puede ser exitosamente tratada mediante cirugia.
Un estudio invasivo no fue necesario y probablemente
no lo sea en la mayoria de estos casos. Por lo tanto, un
diagnostico prequirrgico deberia considerarse siempre en
etapas tempranas en todo paciente con cavernomas multi-
ples y epilepsia refractaria.
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Comentario al trabajo Cavernomas supratentoriales
multiples y cirugia de la epilepsia: caso clinico de R.
Rocamora y cols.

Los cavernomas cerebrales constituyen tal vez uno
de los ejemplos paradigmaticos de la patologia neuro-
quirurgica, caracterizada por la extrema dificultad que
supone realizar una aproximacion pronostica individual
y una toma de decisiones diagnosticas y terapéuticas casi
unica para cada paciente, dada la complejisima combina-
cion de variables que van a influir en la evolucion de estas
lesiones. Pero dentro de las multiples posibilidades de
presentacion clinica y patologica de los angiomas caver-
nosos, la coexistencia de cavernomatosis cerebral multiple
y epilepsia farmacorresistente representa quizas el mayor
de los desafios para el neurocirujano, que debe enfren-
tarse al objetivo de la abolicion de las crisis comiciales
mediante una técnica quirdrgica Unica, que combine los
requisitos de minima invasividad junto con la necesidad de
identificacion del foco epileptogeno y su reseccion com-
pleta, muchas veces en la proximidad de areas cerebrales
elocuentes. ;/Qué grado de invasividad en la evaluacion
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prequirurgica debe exigirse para definir prequirargicamente
el foco epileptogeno con la maxima precision? ;Qué estu-
dios funcionales deben practicarse para preservar las areas
cerebrales elocuentes adyacentes al foco epileptogeno? Y
finalmente, ;qué tipo de abordaje y reseccion quirtirgica
ha de realizarse para eliminar la sintomatologia comicial?
El trabajo de los doctores Rocamora, Mendivil y Schulze-
Bonhage, del Centro de Epilepsia y Departamento de
Neurocirugia de la Universidad de Freiburg, nos propor-
ciona muchas de las claves necesarias para abordar con
éxito este desafio, mediante una exposicion logica y per-
fectamente argumentada de la toma de decisiones realizada
en un paciente con cavernomatosis cerebral y epilepsia del
l6bulo temporal. En este caso el tratamiento quirurgico
satisfactorio se baso6 en una aplicacion individual de estu-
dios diagnosticos progresivos, que se realizaron segin el
principio de minima agresividad y maxima eficiencia en
la informacion obtenida. Por ello todos los neurocirujanos
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tenemos mucho que aprender de casos individuales como
el aqui descrito.

(Sobre qué conocimientos fundamentales, tanto neuro-
fisiologicos como de la neurociencia basica, debemos
apoyarnos los neurocirujanos para abolir las crisis epilép-
ticas de un paciente con cavernomatosis cerebral? Aunque
el mecanismo exacto que induce las crisis comiciales
farmacorresistentes asociadas a un cavernoma cerebral
no se conoce todavia con precision, si se sabe que el
principal causante son los depositos de hemosiderina que
microhemorragias de repeticion (clinicamente silentes)
producen en el tejido nervioso adyacente al cavernoma.
Ya estudios clasicos experimentales de las décadas 60 y
70 demostraron en modelos de epileptogénesis animal que
el hierro es un i6n con propiedades muy epileptogénicas
y éste es un constituyente principal de la hemosiderina*'®.
Se ha observado que el hierro produce una inhibicion de la
recaptacion del glutamato (neurotransmisor excitotoxico)
liberado en las sinapsis, una funcion llevada a cabo prin-
cipalmente por las células gliales, y puede que éste sea
el mecanismo epileptogénico fundamental'. El hecho es
que muy recientemente se ha comprobado que junto a la
extirpacion de la lesion cavernomatosa (lesionectomia), la
reseccion quirurgica del anillo de tejido nervioso glidtico
infiltrado de hemosiderina que rodea a los cavernomas cau-
santes de epilepsia farmacorresistente supone un prondstico
de abolicion de crisis a largo plazo mucho mas satisfacto-
rio®. Esta técnica quirdrgica, denominada lesionectomia
extendida, consiguid incrementar el porcentaje de pacien-
tes sin crisis a los 2 afios de la intervencion quirurgica en un
35%, lograndose la remision de las crisis en un 59% de las
lesionectomias extendidas frente a solo el 24% de los casos
intervenidos mediante lesionectomia simple.

Bien, sabemos que una lesionectomia extendida puede
permitirnos una eliminacion de las crisis farmacorresis-
tentes producidas por un cavernoma con mucha mayor
efectividad, pero ¢existen otros factores reconocidos que
influyan en el prondstico postquirargico de las crisis epi-
Iépticas? Si, y el mas importante de todos es el tiempo de
evolucion de las crisis farmacorresistentes: cuanto mayor
haya sido el tiempo en que el paciente haya sufrido crisis
farmacorresistentes asociadas a lesién/es cavernomatosas
cerebrales, menores son las posibilidades de abolicion de
las crisis con el tratamiento quirtrgico®!'. Este hecho apoya
la hipotesis de Morrell, que establece la existencia de una
epileptogénesis secundaria, mediada por las alteraciones
causadas a distancia por la actividad epiléptica de un foco
inicial o primario, que con el tiempo conducirian al desa-
rrollo de focos epileptogenos secundarios e independientes
a distancia del primero''. En consecuencia, la evaluacion
prequirtrgica y el tratamiento quirtrgico del paciente con
crisis farmacorresistentes y cavernoma/s cerebrales deberia
realizarse de forma precoz.
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En el caso de un paciente que presente una caverno-
matosis cerebral multiple con crisis parciales complejas
farmacorresistentes, cuyo origen aparente sea uno de los
lobulos temporales segun los estudios neurofisioldgicos
no invasivos (video-EEG scalp) y en el que existan justo
en este 16bulo una o varias lesiones cavernomatosas,
bien a nivel cortical o adyacentes a estructuras mesiales
(complejo amigdalo-hipocampico), ;qué tipo de estu-
dio neurofisiolégico y abordaje quirtrgico seria el mas
apropiado? Aqui nos hallamos ante el reto de determinar,
previamente a cualquier intervencion quirurgica, si existe
una lesion dual, es decir, si ademas de un foco epileptogeno
situado en el area gliotica e infiltrada de hemosiderina
que rodea al cavernoma, las crisis farmacorresistentes
han inducido con el tiempo el desarrollo de otro foco
epileptoégeno secundario a nivel de las estructuras mesiales
(amigdala, hipocampo, cortex entorrinal y cortex parahi-
pocampico), que impidan un prondstico insatisfactorio de
las crisis, aun realizando una lesionectomia extendida del
cavernoma/s. Ante esta disyuntiva, de especial compleji-
dad, debemos recurrir a una evaluacion diagnostica y a
estrategias quirtrgicas propias de la cirugia de epilepsia, y
el paciente requeriria, en circunstancias ideales, ser remi-
tido a una unidad especializada en este tipo de cirugia, no
por el hecho de que estas unidades impliquen una técnica
quirurgica mas depurada o exquisita, sino porque aportan
un estudio neurofisiologico, neuropsicologico y funcional
cerebral mucho mas exhaustivo y experto, y es este estudio
el que debe guiar la reseccion quirdrgica. Por otro lado y
ya desde una perspectiva de interés cientifico, (que desgra-
ciadamente parece apartada de los objetivos asistenciales
prioritarios de los servicios neuroquirurgicos de nuestro
pais), los pacientes con afectacion funcional del lobulo
temporal que puedan requerir estudios neurofisiologicos
invasivos o intraoperatorios representan una fuente de
conocimiento extremadamente valiosa sobre las relaciones
entre estructura, funcion y manifestaciones psiquicas del
cerebro, el campo de investigacion mas apasionante de
la futura ciencia médica. Jamas deberia perderse la opor-
tunidad de aprender sobre el cerebro que proporcionan
casos individuales neuroquirurgicos, aunque ello suponga
realizar exploraciones preoperatorios mas exhaustivas,
estudios intraoperatorios que alarguen el tiempo quirtr-
gico o recurrir a neurocientificos de diversos campos
que evaluen la importancia de los hallazgos histologicos,
neurofisiologicos, clinicos o psicoldgicos del paciente, per-
mitiendo asi implicar realmente a la cirugia cerebral en la
adquisicion de conocimiento del cerebro humano.

La lesionectomia simple de los cavernomas cerebrales
ha sido clasicamente el tratamiento quirirgico estandar
para lograr unos resultados aceptablemente satisfactorios
del control de las crisis comiciales farmacorresistentes.
Sin embargo, cuando se analizan los resultados de la
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lesionectomia en funcion de la localizacion del cavernoma,
los resultados han sido desalentadores: menos del 25% de
los pacientes con cavernomas localizados en el 16bulo tem-
poral y extirpados mediante lesionectomia simple logran
una remision completa de las crisis®. Se ha comprobado
que cuando las resecciones de lesiones tumorales del
l6bulo temporal se realizan incluyendo una evaluacion y
en su caso reseccion del complejo epileptogeno asociado,
guiada neurofisiolégicamente mediante registros EEG,
bien prequirrgicos mediante electrodos invasivos o bien
intraoperatorios con electrocorticografia, el control de las
crisis a largo plazo es superior al 90%?®. No se ha podido
dilucidar todavia si el fallo del control de las crisis tras
lesionectomia simple de una lesion del lobulo temporal
se debe a una pérdida de neuronas inhibitorias a nivel
del hipocampo como efecto secundario de las crisis epi-
Iépticas, manifestandose estas alteraciones clinicamente
después de la intervencion, o si la alteracion sinaptica es
un evento ya responsable de las crisis farmacorresistentes,
de forma independiente a la lesion, antes de la cirugia. Un
estudio reciente sugiere que la hemosiderina depositada
alrededor de las lesiones cavernomatosas induce una alte-
raciones de la actividad sinaptica que conduciria a un dafio
neuronal permanentel5. De lo que si hay claras evidencias
clinicas es que con la extirpacion quirtrgica del hipocampo
se logra un eficaz control de las crisis en muchas lesiones
temporales, incluso cuando éstas no pueden ser extirpadas
en su totalidad, debido a su localizacion posterior en areas
elocuentes®'*.

El principal problema asociado a la hipocampectomia
quirargica es el hecho ampliamente reconocido de una pér-
dida permanente de los contenidos especificos de memoria
que caracterizan la funcién mnésica hipocampal, ya sea una
reduccion de la capacidad mnésica verbal, en el caso de una
hipocampectomia izquierda, o de capacidad mnésica figu-
rativa en el de la hipocampectomia derecha’. Las secuelas
neuropsicologicas derivadas de una hipocampectomia son
siempre superiores en el caso de que no haya evidencias
neurorradiologicas de esclerosis mesial (alteracion pato-
logica consistente en pérdida de la poblacion neuronal
y gliosis predominante en las regiones CA1 a CA3 del
hipocampo)’. La ausencia de esclerosis mesial en el caso
aqui descrito y el elevado riesgo asociado de una pérdida
de capacidad mnésica verbal en el paciente de haber practi-
cado una hipocampectomia, recomendaban la preservacion
quirargica de esta estructura, tal y como se decidi6 tras
comprobar la ausencia de déficits focales del 16bulo tempo-
ral en el estudio prequirtrgico neuropsicoldgico.

(Con qué grado de invasividad deben estudiarse neu-
rofisiologicamente las estructuras temporales mesiales
para descartar la existencia de una actividad epileptiforme
secundaria o independiente a una lesion o lesiones
cavernomatosas? Este es un aspecto muy dificil de estan-

Neurocirugia
2008 19: 257-266

darizar, en el que debe buscarse un equilibrio individual en
el ratio riesgos versus beneficios de cada técnica, asi como
valorar el grado de experiencia y los resultados obtenidos
con el empleo de cada tipo de estudio. En el caso aqui
descrito el paciente fue estudiado con una técnica semi-
invasiva, empleando electrodos esfenoidales para obtener
un registro especifico de las areas mesiales, sin utilizar
registro electrocorticografico intraoperatorio. Con este
estudio, en combinacion con los datos neuropsicolégicos
y neurorradiolégicos se ha obtenido un excelente pronds-
tico postquirfirgico, con remision completa de las crisis
comiciales sin realizar hipocampectomia, aunque hay
que destacar que ademas de la lesionectomia extendida se
extirpd el complejo amigdalino, lo que puede haber contri-
buido en gran medida a este resultado. Pero no puede gene-
ralizarse un prondstico tan positivo en otros casos similares
sin haber confirmado neurofisioldgicamente la ausencia de
epileptogenicidad hipocampica con técnicas mas discri-
minativas. Un caso muy similar al aqui presentado fue
descrito por Adrian M. Siegel et al, de la Universidad de
Zurich, y en este paciente las crisis epilépticas recurrieron
tras la extirpacion quirurgica de un cavernoma temporal
mesial adyacente al hipocampo izquierdo, a pesar de que
los estudios neuropsicoldogicos y el test de Wada mostraron
una indemnidad funcional de esta estructura. Ello obligd
a realizar una reintervencion con registro electrocorticogra-
fico intraoperatorio, incluyendo una tira de electrodos tem-
poromesial, identificaindose un foco epileptogeno temporal
basal anterior, que fue extirpado, remitiendo asi las crisis.
Si hay dudas sobre la existencia de una lesion dual ante la
presencia de lesiones extrahiopocampicas con hallazgos
electroencefalograficos no totalmente congruentes con
la localizacion de la lesion, un estudio neurofisioldgico
invasivo, preoperatorio y/o intraoperatorio, que incluya las
estructuras temporales mesiales, puede ayudar a delimitar
perfectamente el tipo de reseccion quirurgica que debe rea-
lizarse'.
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