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Resumen

La plasticidad neuronal representa la facultad del
cerebro para recuperarse y reestructurarse, esto le
permite reponerse a trastornos o lesiones y reducir
los efectos de alteraciones estructurales ya sean
congénitas o adquiridas. La agenesia del cuerpo
calloso es una malformacién del sistema nervioso
central que se produce por falta del desarrollo o del
entrecruzamiento de los axones provenientes de la
corteza cerebral, lo que puede asociarse a otras
malformaciones o ser producto de lesiones
destructivas con atrofia. Desde el punto de vista
clinico son frecuentes las afectaciones neuroldgicas
como retraso psicomotor, del aprendizaje, trastornos
motores, visuoespaciales y convulsiones. Se
presenta el caso de un paciente de sexo masculino,
que inicié con epilepsia a los 17 afios con hallazgo
en resonancia magnética de agenesia total del
cuerpo calloso y paquigiria, con desarrollo
psicomotor y cognitivo normal y evolucidn clinica
favorable. La neuroplasticidad como mecanismo
fisiolégico adaptativo permitié se establecieran
alternativas de comunicacién interhemisférica y por
consiguiente manifestaciones clinicas poco floridas y
buena evolucién de la epilepsia, conservando estado
neurocognitivo normal. Se presenta este reporte con
el objetivo de describir la forma clinica inhabitual de
la agenesia del cuerpo calloso asociado a epilepsia y
la participacién del mecanismo de plasticidad
neuronal en esta forma oligosintomatica, en un
adolescente.

Palabras clave: plasticidad neuronal, agenesia del
cuerpo calloso, epilepsia, adolescente

Abstract

Neural plasticity represents the brain's ability to
recover and restructure itself, allowing it to recover
from disorders or injuries and reduce the effects of
structural alterations, whether congenital or
acquired. The agenesis of the corpus callosum is a
malformation of the central nervous system that
occurs due to lack of development or crossing of
axons from the cerebral cortex, which can be
associated with other malformations or be the
product of destructive lesions with atrophy. From a
clinical point of view, neurological disorders such as
psychomotor retardation, learning, motor,
visual-spatial disorders and seizures are frequent.
The case of a male patient, who began with epilepsy
at 17 years of age, with a magnetic resonance
imaging finding of total agenesis of the corpus
callosum and pachygyria, with normal psychomotor
and cognitive development and favorable clinical
evolution. Neuroplasticity as an adaptive
physiological mechanism allowed the establishment
of interhemispheric communication alternatives and
consequently little flowery clinical manifestations
and a good evolution of epilepsy, maintaining a
normal neurocognitive state is presented. The
objective of this research is to describe the unusual
clinical form of agenesis of the corpus callosum
associated with epilepsy and the participation of the
neuronal plasticity mechanism in this
oligosymptomatic form, in an adolescent.
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INTRODUCCION

La plasticidad cerebral o neuroplasticidad es la
propiedad que permite a las neuronas
regenerarse tanto anatémica como
funcionalmente y formar nuevas conexiones.
Representa la facultad del cerebro de
recuperarse y reestructurarse y es este potencial
adaptativo es el que le permite reponerse a
trastornos y lesiones y de esta forma reducir los
efectos de las alteraciones estructurales tanto
congénitas como adquiridas.

Durante mucho tiempo se consideré al sistema
nervioso como una estructura neuro-funcional
libre de cambios estructurales y de la capacidad
de reparacién, se crefia que el nimero de
neuronas y sistemas determinados al nacery
durante el desarrollo de la vida, era incapaz de
sufrir cambios ante los diferentes eventos. En la
actualidad estas nociones han perdido fuerza
gracias al amplio cuerpo de evidencias que
indican que la plasticidad cerebral es un proceso
activo durante las diferentes etapas de vida de
un individuo.®

En los nifios intervienen factores diversos en este
proceso de neuroplasticidad, donde influyen los
genéticos y ambientales que van a generar
cambios anatémicos, bioquimicos, funcionales y
a una reorganizacion por la plasticidad neuronal
y sinaptica que llevan a la recuperacién como
proceso fisiolégico adaptativo. Este proceso de
plasticidad cerebral se pone de manifiesto en
afecciones congénitas como las malformaciones
y en trastornos secundarios; puede necesitar
intervenciones y rehabilitacién para conseguir
una recuperacién funcional pero también puede
manifestarse de forma espontdnea.***

Dentro de las malformaciones del sistema
nervioso en su proceso de desarrollo desde la
etapa embrionaria se encuentran las
malformaciones de la induccién ventral y entre
ellas las anomalias del cuerpo calloso.®

El cuerpo calloso es la comisura interhemisférica
mas importante, su funcién fundamental es el
intercambio de informacién para que ambos
lados del cerebro trabajen de forma coordinada,
se deriva de la ldmina terminalis en la regién del
neuroporo anterior del tubo neural cefdlico; su
formacién se produce a partir de las 11 a 15
semanas de gestacién.®”

La agenesia del cuerpo calloso puede ocurrir de
forma aislada o en asociacién con otras

alteraciones sistémicas o del sistema nervioso
central (SNC), con una prevalencia estimada de 1
en 4 000 nacidos vivos. Se describe que esta
presente en el 0,3-0,7 % de la poblacién general.®©
Desde el punto de vista clinico se puede
presentar con retardo del neurodesarrollo,
trastornos motores, visuoespaciales,
convulsiones que pueden formar parte de
diferentes tipos de epilepsias que en algunos
casos tienen un dificil control. También pueden
cursar de manera asintomatica, pero son mucho
menos frecuentes.®® En los pacientes con pocos
sintomas o asintomaticos es indispensable el
diagndstico por imagenes entre ellos la
resonancia magnética (RM) tiene una gran
importancia.

El objetivo de esta investigacion fue describir el
caso de un adolescente con una forma clinica
poco habitual de agenesia completa del cuerpo
calloso asociada a epilepsia y la participacién de
la plasticidad neuronal como mecanismo
fisiolégico adaptativo en su forma de
presentacién oligosintomatica.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de un adolescente de sexo
masculino, de 17 afios de edad con antecedentes
prenatales de madre adolescente (18 afos), de
una segunda gestacién, que presentd anemia en
el tercer trimestre del embarazo que requirié
tratamiento con hierro parenteral; a las 34
semanas hizo rotura prematura de membranas
que logré llegar al término del embarazo con
parto eutécico a las 40 semanas con feto
macrosémico con llanto al nacer y desarrollo
psicomotor y escolar normal.

Fue llevado a consulta de neurologia por haber
presentado dos eventos convulsivos durante el
suefio con seis meses de diferencia entre ellos,
de inicio focal, motor de hemicuerpo izquierdo
gque se hizo bilateral y con componente
ténico-clénico con salida de espuma por la boca,
sin relajacion de esfinteres y duracién alrededor
de un minuto con periodo postictal breve,
decidiéndose su ingreso para estudio.

Al examen fisico neuroldgico se encontrd al
paciente consciente, orientado en tiempo,
espacio y persona, con lenguaje claro y
coherente, intelecto normal.

Se constaté un perimetro cefalico aumentado
60,9 cm correspondiente a una macrocranea.
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No se constatd trastorno motor con sensibilidad
conservada, los reflejos osteotendinosos eran
normales sin alteracion de los pares craneales,
con fondo de ojo normal.

En el examen fisico general a nivel de la piel se
encontré una mancha Unica color café en la
regidn del térax en su cara posterior de 1,5 cm
de didmetro.

Se indicé electroencefalograma que informo
actividad de base organizada con gradiente
anteroposterior de frecuencia y amplitud normal,
ritmo alfa posterior, simétrico, bien modulado,

reactivo a la apertura de los o0jos. No se registré
actividad paroxistica anormal ni actividad lenta
anormal, sin asimetrias. Se realizaron maniobras
de activacién de apertura y cierre de los ojos,
fotoestimulacién, hiperventilacién normales.

Se realizé resonancia magnética (RM) encefalica
en la que se encontré agenesia total del cuerpo
calloso con ventriculos laterales separados,
colpocefalia bilateral asociada a astas
temporales dilatadas mas evidentes del lado
derecho y disminucion de los giros cerebrales
parietooccipitales a predominio derecho con
aspecto de paquigiria. (Figs. 1 y 2).

Fig. 1. EMN encefalica sin contraste: Secuencia

TIT1 corte axial:
laterales a mivel

Dilatacién de ventriculos
de

astas temporales v

occipitales (colpocefalia) a predominio derecho,

con astas frontales

mas estrechas.

Surcos

cerebrales en regién parnietooccipital escasos v

anchos: paquigiria (flechas azules).
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Fig. 2. T1 corte sagital: Ausencia completa de

cuerpo calloso. Colpocefalia. Paquigina.

Se establecié como diagndstico definitivo una
epilepsia con crisis focal motora bilateral
ténico-clénica de etiologia estructural por
agenesia completa del cuerpo calloso vy
paquigiria bilateral a predominio derecho.

Se inicié tratamiento con farmaco antiepiléptico
en este caso carbamazepina a razén de 400 mg
fraccionada en dos tomas al dia y tratamiento
rehabilitador con estimulacién cognitiva con una
evolucién satisfactoria y control de las crisis.

DISCUSION

En el fendmeno de plasticidad cerebral
intervienen factores genéticos y ambientales;
mientras mas pequefio es el nifo con mayor
facilidad se pueden producir cambios
neuroanatdémicos, neuroquimicos y funcionales
que lleven a una reorganizacién por plasticidad,
que en algunos casos facilita la recuperacién y
adquisicion de funciones afectadas lo que seria la
plasticidad fisiolégica o adaptativa. Este proceso
incluye el crecimiento de nuevas sinapsis y su
reorganizaciéon estableciéndose nuevas vias lo
que se conoce como plasticidad sindptica.*?

La neuroembriogénesis es la secuencia de pasos
que dan origen al sistema nervioso donde
distintos neurotransmisores entre ellos la
serotonina, noradrenalina, acetilcolina, &cido
gamma aminobutirico y dopamina actan como
seflales requladoras de la neurogénesis. Este
proceso incluye los estadios induccién,

proliferacién neuronal, migracién neuronal y
mielinizacién, procesos que continlan después
del nacimiento hasta alrededor de los 20 afios
como es el caso de la mielinizacién de la corteza
frontal promotora.®?

El desarrollo neuronal es un proceso organizado,
temporal y espacialmente, mediante periodos
criticos. Incluye el periodo embrionario (primeras
ocho semanas de la gestacién) y el periodo fetal
(semana 9 a la semana 38), los cuales son de
suma importancia para el desarrollo del sistema
nervioso.“?

El cuerpo calloso es la comisura interhemisférica
mas importante, su funcién fundamental es el
intercambio de informacién para que ambos
lados del cerebro trabajen de forma coordinada,
se deriva de la ldmina terminalis en la regién del
neuroporo anterior del tubo neural cefalico; su
formacién se produce a partir de las 11 a 15
semanas de gestacion. Hasta el cuarto mes de
gestacién solo se forma la parte mas rostral del
cuerpo calloso, la porcién caudal lo hace después
del quinto mes y la maduracién continta en el
periodo postnatal con aumentos de tamafo
observados en la edad adulta temprana y la
mielinizacidon se completa durante la pubertad.®”

Entre los trastornos del cuerpo calloso se
encuentran a) la agenesia completa: cuando no
existe ninguna conexion entre ambos hemisferios
cerebrales, b) la agenesia parcial o disgenesia:
trastorno de su desarrollo con ausencia parcial
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de sus partes, empezando por el rostro y el
esplenio, ya que son las ultimas en formarse y c)
la hipoplasia: tiene todas las conexiones, pero
son muy finas.®

Desde el punto de vista genético, las alteraciones
del cuerpo calloso se presentan
mayoritariamente de forma esporadica pero
también pueden ser autosémica dominante,
autosémica recesiva o dominante ligada a X
(sindrome de Aicardi, solo presente en nifias).”
La forma de presentacién en este caso fue
esporadica.

La agenesia del cuerpo calloso puede ocurrir
como un defecto aislado o en combinacién con
otras anomalias del encéfalo, como la
malformacion de Arnold-Chiari (defectos en la
base del cerebro y del cerebelo), el sindrome de
Dandy-Walker (que afecta al cerebelo y las
cavidades o espacios rellenos de liquido que lo
rodean), o la holoprosencefalia (en que el
cerebro no se divide como deberia), puede
asociarse ademas a otros trastornos de la
migracién neuronal como esquizencefalia (surcos
o hendiduras en el tejido cerebral), lisencefalia:
corteza con giros ausentes (agiria) o amplios
(paquigiria), polimicrogiria (giros pequefios),
heterotopias neuronales (neuronas en la
sustancia blanca subcortical).®*

En el caso de este paciente la agenesia del
cuerpo calloso se asocié a paquigiria, que
representa una disgenesia cortical menos severa
en la que se pueden observar algunos surcos
primarios y secundarios. Los giros cerebrales son
relativamente escasos y amplios, vinculados a
una placa cortical adelgazada.”

Existe heterogeneidad entre las manifestaciones
clinicas asociadas a la agenesia del cuerpo
calloso que van desde la presencia de sintomas y
signos sutiles o leves a graves, lo cual estda muy
relacionado a las anomalias cerebrales asociadas;
se describen también formas de presentacién
asintomaticas.**?

La disgenesia del cuerpo calloso que engloba a la
agenesia (completa e incompleta) y la hipoplasia
constituyen la causa de multiples
malformaciones heterogéneas posnatales, con
sintomas tipicos de los sindromes debidos a una
desconexion interhemisférica: retraso mental
severo (60 %), deficiencia visual (33 %),
dificultades para el lenguaje (29 %), disfagia (20
%), deficiencias motoras, hidrocefalia, aumento
del tono muscular (espasticidad), incapacidad

intelectual y epilepsia.®**?

A pesar de que en la mayoria de los casos en los
gue se presenta disgenesia del cuerpo calloso
existen trastornos neuroldgicos desde etapas
tempranas de la vida, como retraso psicomotor,
trastornos motores, del lenguaje, cognitivos,
epilepsia de dificil control; existen reportes de
pacientes que presentan pocas manifestaciones
clinicas e incluso que cursan asintomaticos con
inteligencia normal y que pueden llegar a edad
adulta sin ser diagnosticados. Este
comportamiento se atribuye a la neuroplasticidad
cerebral sin que exista relacion directa en
muchos casos entre la envergadura del nivel de
afectaciéon de la estructura anatémica y las
manifestaciones clinicas.0111213

En todas las formas de presentaciéon el
diagnéstico se confirma a través de estudios por
imagenes, desde la etapa prenatal a través de
ecosonografia prenatal e incluso de resonancia
magnética fetal, y en la etapa postnatal por
resonancia magnética,14

La discrepancia entre el hallazgo en la
neuroimagen y la forma oligosintomatica de este
paciente lleva a la hipétesis de que el trastorno
se estableciéd en una etapa temprana del
desarrollo del cuerpo calloso que permitid, a
través de la plasticidad neuronal y sinaptica de
ese cerebro en desarrollo, que se instaurara el
proceso de regeneracién y reestructuracién del
sistema nervioso, inducido por la accién de
neurotransmisores especificos.

En ese proceso de reorganizacién estructural y
funcional del cerebro se establecieron nuevas
rutas de comunicaciéon alternativas
interhemisféricas que permitieron un desarrollo
neurocognitivo normal e incluso cuando
aparecieron las crisis convulsivas, en la etapa de
la adolescencia, que llevaron al diagnéstico de
epilepsia; su evolucién ha sido favorable sin
repercusion en su capacidad de aprendizaje,
ejecutiva y en las actividades de la vida diaria.

La agenesia del cuerpo calloso no tiene
tratamiento especifico, ya que depende de la
expresién clinica. El abordaje terapéutico enfoca
estrategias desde el punto de vista fisico
(intervencién, estimulacién, rehabilitacién),
farmacoldgico (control de la epilepsia o uso de
farmacos que prolonguen el periodo
neuroplastico) y el cognitivo-conductual (para
mejorar el aprendizaje y las funciones
ejecutivas).t*1>
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La importancia de la intervencién rehabilitadora
radica en que, a pesar de la ausencia congénita
de esta estructura anatémica, los mecanismos de
plasticidad neuronal estan integros y se logre con
ella minimizar el efecto lesional a través de la
reorganizacion estructural y funcional.®4

La agenesia del cuerpo calloso completa incluso
cuando es acompafiada de otros trastornos
malformativos del sistema nervioso (disgenesias
corticales), se puede presentar de forma
oligosintomatica, lo que constituye una evidencia
de la neuroplasticidad como mecanismo
fisiolégico adaptativo que permitié que en este
caso se establecieran alternativas de
comunicacién interhemisférica, y por
consiguiente, manifestaciones clinicas poco
floridas, buena evoluciéon de la epilepsia
conservando estado neurocognitivo normal.
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