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Resumen

El sindrome de Morgagni-Stewart-Morel es una rara
enfermedad que se caracteriza por hiperostosis
frontal interna bilateral asociada a alteraciones
metabdlicas, psiquidtricas, hipertensién arterial y
disfuncién de pares craneales de etiologia no
definida. Se presenta el caso de una paciente de 77
afos con historia de diabetes mellitus tipo 2,
hipertensién arterial sistémica y trastorno
psiquiadtrico, que ingres6é en el Servicio de
Neurologia del Hospital General Universitario Dr.
Gustavo Aldereguia Lima de Cienfuegos con cuadro
de disartria y hemiparesia derecha. Se realizaron
estudios de diagnéstico por imagen de craneo donde
se observé la presencia de hiperostosis frontal
interna extensa, atrofia cortical y un infarto taldmico
izquierdo. Durante su estancia hospitalaria se
documento6 la presencia de obesidad grado I,
hirsutismo e hipercolesterolemia. La paciente
cumpliéo con los criterios del sindrome de
Morgagni-Stewart-Morel al manifestar la presencia
de hiperostosis frontal interna con manifestaciones,
endocrinoldgicas y neuropsiquiatricas. Se presenta
el caso con el objetivo de evidenciar el diagndstico
de una enfermedad de baja incidencia en pacientes
cerebrovasculares isquémicos con la presencia de
una sintomatologia que incluye varios factores de
riesgo vasculares bien documentados.
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Abstract

Morgagni-Stewart-Morel syndrome is a rare disease
characterized by bilateral internal frontal
hyperostosis associated with metabolic and
psychiatric disorders, arterial hypertension, and
dysfunction of the cranial nerves of undefined
etiology. The case of a 77-year-old patient with a
history of type 2 diabetes mellitus, systemic arterial
hypertension and psychiatric disorder, who was
admitted to the Neurology Service of the Dr.
Gustavo Aldereguia Lima University Hospital in
Cienfuegos with dysarthria and right hemiparesis is
presented. Diagnostic skull imaging studies were
performed where the presence of extensive internal
frontal hyperostosis, cortical atrophy and a left
thalamic infarction was observed. During his hospital
stay, the presence of grade | obesity, hirsutism and
hypercholesterolemia was documented. The patient
met the criteria for Morgagni-Stewart-Morel
syndrome by manifesting the presence of internal
frontal hyperostosis with endocrinological and
neuropsychiatric manifestations. The case is
presented in order to demonstrate the diagnosis of a
low incidence disease in ischemic cerebrovascular
patients with the presence of symptoms that include
several well-documented vascular risk factors.
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INTRODUCCION

El sindrome de Morgagni-Stewart-Morel o
hiperostosis frontal interna (HFI) es una
enfermedad descrita inicialmente por los
hallazgos encontrados en una autopsia realizada,
por Giovanni Batista Morgagni y Giovanni
Doménico Santorini en el afio 1719, en la que se
correlacionaba la aparicién de hiperostosis
frontal interna, obesidad e hirsutismo en una
paciente. Con posterioridad en 1928, Stewart
agrega la presencia de alteraciones psiquiatricas
al cuadro sintomatico y Ferdinand Morel en 1930
realiza el reporte del primer paciente vivo con
este padecimiento.*?

El sindrome de Morgagni-Stewart-Morel es una
condicién caracterizada por engrosamiento del
hueso frontal del craneo (hiperostosis frontal
interna) como también obesidad e hipertricosis
en algunos individuos. Otros signos y sintomas
pueden incluir convulsiones, dolores de cabeza,
diabetes insipida y trastornos de las glandulas
sexuales. La causa del sindrome de
Morgagni-Stewart-Morel no se entiende por
completo. Se han comunicado algunos casos de
herencia dominante, pero no se sabe si es
autosémica dominante o ligada al cromosoma X.*!

La hiperostosis frontal interna (HFI) es un patrén
morfoldgico del hueso frontal que usualmente se
presenta en su forma simple o como nédulos
bilaterales multiples sobre la Idmina interna,
respetando la diploe y la linea media. La
literatura reporta una prevalencia postmorten
alrededor de 11,9 %. La incidencia de esta
condicién ha venido en incremento a través de
los Ultimos siglos. La HFI afecta principalmente a
las mujeres y su severidad tiende a
incrementarse a través de los afios.®

Se reporta un caso de una paciente que llegé al
Servicio de Neurologia del Hospital General
Universitario Dr. Gustavo Aldereguia Lima de
Cienfuegos con manifestaciones de enfermedad
cerebrovascular aguda y se observaron
caracteristicas compatibles con un sindrome de
Morgagni-Stewart-Morell. Se presenta este caso
con el objetivo de evidenciar el diagndstico de
una enfermedad de baja incidencia en pacientes
cerebrovasculares isquémicos a pesar de
presentar una sintomatologia que incluye varios
factores de riesgo vasculares bien documentados.

PRESENTACION DE CASO

Se presenta el caso de una paciente de 77 afios

de edad, de color de piel blanca, la cual
presentaba antecedentes patoldgicos personales
de hipertensién arterial de mas de 25 afios, para
lo cual se medicaba regularmente con enalapril
40 mg diarios repartidos cada 12 horas e
hidroclorotiazida 25mg diarios. Padecia ademas
de diabetes mellitus tipo 2 desde hacia 8 afios
para lo cual llevaba tratamiento que consistia en
glibemclamida 5 mg en desayuno, almuerzo y
comida; asociado a metformin 500mg también
en desayuno almuerzo y comida. Presentaba
ademads trastornos psiquidtricos desde la
juventud y fue evaluada varias veces por
psiquiatria por episodios de ansiedad y depresion
compatibles con un trastorno neurdtico.
Presentaba historia de cefaleas inespecificas con
frecuencia.

Esta paciente acudié al area de emergencia del
Hospital General Universitario Dr. Gustavo
Aldereguia Lima de Cienfuegos con cuadro
matutino de debilidad hemicorporal derecha y
lenguaje difuso. La paciente fue valorada por el
personal médico donde se constaté que
presentaba disartria y una hemiparesia derecha
flacida directa y proporcional 2/5. Ante este
cuadro se sospechd una enfermedad
cerebrovascular aguda y se realizé protocolo de
actuacion de emergencia.

Los complementarios de urgencia mostraron:

Hemoglobina: (Hb) 12g/I.

Glucemia: 8mmol/l.

Sodio: 145mmol/l. Potasio: 3.2mmol/L.
Hematocrito: (Hto) 0.40.

Creatinina: 83mmol/I.

Cloro: 98mmol/L.

Leucocitos: 8x10°/c.

Tiempo de sangrado: 1 min. Tiempo de
coagulacién: 9 min. Plaquetas: 200 x 10°.

Esta paciente era obesa con peso de 85 kg y talla
de 1,65m para un indice de masa corporal (IMC)
31kg/m2, ademas de hirsutismo sobre todo a
nivel de la barbilla.

Diagndstico por imagenes:

El electrocardiograma (ECG) mostré signos de
sobrecarga diastdlica de cavidades izquierdas.
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La tomografia axial computarizada (TAC) de
craneo de urgencia mostré la presencia de

engrosamiento de la tabla interna frontoparietal,
con un grosor de 23mm, no se evidenciaron
lesiones isquémicas ni hemorrdgicas. (Fig 1).

Fig. 1. TAC de craneo simple evidencio
hiperostosis frontal

La paciente se ingresd en unidad de ictus con el
diagnostico de wun ictus isquémico
aterotrombotico de ACMI. La paciente evoluciond
de forma favorable con mejoria del lenguaje y el
defecto motor, lograndose un mejor examen
fisico con la evolucion de los dias.

Se le continuaron los estudios mostrando estos,
en quimica sanguinea cifras elevadas de
colesterol total y LDL-colesterol. Los demas

pardmetros se mantuvieron normales.

Se le realiz6 resonancia magnética (RM) de
craneo simple y EV donde se observd lesién
hipointensa en T1 e hiperintensa en T2, con
secuencias de Flair y difusién, de 18mm en
capsula interna izquierda en relacién con lesion
isquémica aguda, no existi6 variacién después de
la administracién de contraste. Hubo presencia
de hiperostosis frontoparietal reportada en TAC.
(Fig 2).
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Fig 2. FM de craneo simple
A: secuencias axiales, T1, T2, flair v difusion, conlesionisquémica en capsulaintemaizquierda
B: secuencia de T1, axial, sagtal v coronal. Hiperostosis frontopanetal

A la paciente se le diagnosticé un sindrome de
Morgagni-Stewart-Morel porque reunia los
criterios clinicos e imagenoldgicos de este
padecimiento. Luego de 7 dias de hospitalizacién,
presentd recuperacién del estado neurolégico,
aunque con persistencia de la hemiparesia
derecha como secuela de la enfermedad vascular
cerebral.

Se le realizé el egreso con tratamiento de
prevencién secundaria del ictus isquémico y
hasta el momento continla en seguimiento por
el Servicio de Neurologia de la Institucion.

DISCUSION

El presente caso se trata de una mujer de la
octava década de la vida con antecedentes de
hipertension arterial, diabetes mellitus, obesidad
y trastornos psiquiatricos de tipo neuroético, en
quien se documentd la presencia de un sindrome
de Morgagni-Stewart-Morel o hiperostosis frontal
interna (HFI). La HFI se caracteriza por la
presencia de uno o multiples nédulos localizados
de forma bilateral en la tabla interna del hueso
frontal, aunque puede extenderse a los huesos
temporales, parietales y occipitales y que
respetan la linea media.” Como se describe en la

literatura revisada el diagnéstico de esta
enfermedad es mas frecuente en edades
avanzadas, la menor prevalencia en los datos
histéricos puede estar parcialmente sesgada por
una menor esperanza de vida de la poblacién.®

La obesidad, la diabetes mellitus, el periodo
postmenopdusico y el sexo femenino de la
paciente han sido reportados como como
factores de riesgo para la HFI confirmado por
estudios realizados en necropsias a pacientes
con estas caracteristicas, en las cuales se
observa las caracteristicas del sobrecrecimiento
nodular del hueso del crdneo en la HFI, no es
visto en otras entidades como la acromegalia, la
enfermedad de Paget, osteomas vy
osteosarcomas.'®

Algunos autores postulan que la HFI es una
entidad independiente con distintas formas de
presentacién, pero con un origen etiolégico
comun. Otros consideran que forma parte del
sindrome de Morgagni-Stewart-Morel que incluye
el sindrome de HFI, virilismo, obesidad e
hirsutismo. Esta patologia ha sido incluida dentro
de un extenso grupo de craneopatias como
hiperostosis frontoparietal, hiperostosis difusa o
nébula frontalis.®
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La HFI usualmente no produce ningln sintoma,
pero si los nédulos 6seos protruyen
extensamente o si son demasiado grandes, el
tejido blando subyacente como la dura o el
cerebro pueden ser comprimidos o afectados.
Algunos estudios han sefialado la presencia de
atrofia cerebral en relacién con la HFI, aunque no
esta claro si la HFI causa atrofia cerebral a través
de la compresion cerebral crénica o si el
crecimiento nodular ocupa el espacio creado por
la degeneracién cerebral. Las manifestaciones
neuroldgicas que han sido relacionadas con la
compresidn cerebral en pacientes afectados por
la HFI incluyen: deterioro cognitivo, cefalea,
afasia motora transcortical, parkinsonismo,
demencia, epilepsia e hipertensién intracraneal.
También se ha asociado a manifestaciones
psiquidtricas tales como: alteraciones de
conducta y depresién. Por otro lado, la presencia
de HFI junto con alteraciones neuropsiquiatricas,
metabdlicas y endocrinoldgicas definen el
sindrome de Morgagni-Stewart-Morel (o sindrome
de Morgagni-Stewart-Morel-Moore).*"®

El tratamiento se orienta para la correccién del
sintoma dominante o de los trastornos
metabdlicos asociados. El curso no es fatal y de
la reparacion quirdrgica de la hiperostosis no se
han reportado resultados exitosos.”

La paciente cumplié con los criterios del
sindrome de Morgagni-Stewart-Morel al
manifestar la presencia de hiperostosis frontal
interna con manifestaciones, endocrinolégicas y
neuropsiquiatricas. Esta patologia a pesar de ser
una enfermedad genética, en sus multiples
manifestaciones condiciona un incremento en el
riesgo de la enfermedad cerebrovascular
isquémica.
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