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Resumen

La prevalencia de Cavum septum pellucidum (CSP) y Cavum vergae (CV) es desconocida. Bruyn et al, observaron que
el 30-50 % de los sujetos con CSP tenian crisis epilépticas y manifestaron algun grado de psicosis, demencia o trastornos de
la personalidad. La presencia de CSP fue mas elevada en pacientes con epilepsia extra-temporal que en la epilepsia del l6bulo
temporal y ademas mas alta en pacientes con trastorno de la migracién neuronal que sin la misma.

Se presenta el caso de una mujer con epilepsia focal desde la infancia, que reinicia crisis en la edad adulta, sin anteceden-
tes familiares para epilepsia, cuyo hijo con cromosomopatia 18 fallecié a los 21 dias del parto. La Resonancia Magnética (RM)

craneal mostré un CSP y un CV, el EEG (Electroencefalograma) confirmoé un foco temporal izquierdo y la epilepsia se
controlo con eslicarbazepina 800 mg/dia.

Podemos concluir que la presencia de CSP y CV no es una simple variacién anatémica, sino que puede estar relacionada
con la ocurrencia de epilepsia siendo a una anomalia del desarrollo que puede contribuir en la epileptogénesis, asi como un
marcador de mal control de las crisis epilépticas. Alertamos a los clinicos de tener presente esta malformacion en los casos de
una incertidumbre diagndstica. Ademas, un CSP amplio justificaria un examen ecografico mas detallado y un asesoramiento
genético en los fetos con trisomia 18.

Palabras clave: Anomalia del desarrollo; Cavum septum pellucidum; Cavum vergae; Epileptogénesis; Mal control de
crisis epiléptica.

Abstract

The prevalence of Cavum septum pellucidum (CSP) and Cavum vergae (CV) is unknown. Bruyn et al, observed that 30-50
% of subjects with CSP had epileptic seizures and manifested some degree of psychosis, dementia or personality disorders. The
presence of CSP was higher in patients with extra-temporal epilepsy than in temporal lobe epilepsy and also higher in patients
with neuronal migration disorder than without.

We present the case of a woman with focal epilepsy since childhood, who restarted seizures in adulthood, with no family
history of epilepsy, whose son with chromosomopathy 18 died 21 days after birth. Cranial MRI showed a CSP and a CV, EEG
(electroencephalogram) confirmed a left temporal focus and epilepsy was controlled with eslicarbazepine 800 mg. We can
conclude that the presence of CSP and CV is not a simple anatomical variation but may be related to the occurrence of epilepsy
being a developmental anomaly that may contribute to epileptogenesis, as well as a marker of poor seizure control. We alert
clinicians to be aware of this malformation in cases of diagnostic uncertainty. In addition, a wide CSP would justify a more
detailed ultrasound examination and genetic counseling in trisomy 18 fetuses.
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Introduccion

El cavum vergae (CV), el ventriculo de Verga, limita
con el cuerpo calloso y es una dilatacion del espacio que
existe posteriormente al cavum septum pellucidum (CSP)
con el que puede estar comunicado.!

El septum pellucidum (SP) estd formado por dos
laminas neurales separadas, que se funden después del
nacimiento. Cuando no existe la fusion completa persiste
el cavum embriologico dando lugar al CSP y CV. El CV
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cuando se asocia con CSP se conoce conjuntamente como
cavum septum pellucidum et vergae (CSPV)? Los estu-
dios muestran que la persistencia de CSP y CV son indi-
cadores importantes de anomalias del neurodesarrollo y
estan relacionados con la incidencia de alteraciones del
comportamiento, predisposicion a la adiccion, trastornos
del estado de animo y alteraciones de la marcha. La per-
sistencia de estas cavidades puede dar lugar a la aparicion
tardia de trastornos neuropsiquiatricos, como la esquizo-
frenia atipica y la psicosis? Por otra parte, alteraciones en
la region septal pueden conducir a la epilepsia? El obje-
tivo del trabajo es presentar el caso clinico en cuestion.

Caso clinico

Presentamos una mujer de 57 afios emigrante de Brasil
que acude a nuestra consulta por epilepsia no controlada.

Antecedentes de ansiedad, histerectomia a los 50
aflos y sin historia familiar de epilepsia. Un hijo con cro-
mosomopatia 18 falleci6 a los 21 dias.

Revisando la historia clinica de nuestra paciente, a
los 2 afos de edad inicid crisis focales (CF) con cons-
ciencia alterada sin manifestaciones observables y CF a
bilaterales tonico-clonicas. Fue medicada con fenobar-
bital 100 mg al acostar y topiramato 100 mg dos veces al
dia, mostraba errores en el lenguaje y tuvo fracaso escolar
hasta los 9 afios. Al estar los siguientes 3 afios sin crisis,

Figura 1. RM craneal: Ay B: T2 axial. C: T1 coronal.

a los 12 afios le fueron retirados los farmacos anticrisis y
completo los estudios de secundaria. A los 40 afios reinicio
la misma sintomatologia excepto que las CF fueron prece-
didas de aura epigastrica. Fue medicada con lamotrigina
100 mg dos veces al dia y topiramato 75 mg dos veces al
dia. Al tener un buen control de las crisis, fue suspendida
la medicacion a los 5 afios después.

La tinica neuroimagen que realiz6 la paciente fue una
RM (Resonancia Magnética) craneal de 1.5 Teslas (1.5T) a
los 50 afios, que fue informada de la presencia de una CSP.
A los 58 afios, se confirma nuevamente la recurrencia de
CF similares a las descritas en la edad adulta.

El examen neurologico en la consulta fue normal.

En nuestro centro la RM craneal de 1.5T con pro-
tocolo de epilepsia mostré un CSPV, sin displasia, sin
esclerosis del hipocampo ni otras anomalias estructurales
potencialmente epileptogenas (ver Figura 1).

El EEG (Electroencefalograma) de suefio de 2h de
duracion reveld brotes de actividad delta polimorfa tem-
poral anterior izquierda (F7-T3) con presencia de puntas
en la misma localizacion precipitada por la somnolencia
(ver Figura 2).

No fueron realizados otros estudios complementarios
como PET-scan o SPECT-scan. Fue introducido acetato de
eslicarbazepina hasta 800 mg/dia con buen control de crisis.

A. Cavum del septo pelucido (flecha). B. Cavum vergae (flecha). C. Hipocampo simétrico, sin displasia y sin esclerosis, ni otras anomalias

estructurales potencialmente epileptégenas.
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Figura 2. Fase 2 de Sueiio no REM: complejos K frecuentes (flecha fina) en region
fronto-central, sin husos. Presencia de puntas (flecha gruesa) en F7-T3.
ECG: Bradicardia sinusal. EOG: Ausencia de movimentos oculares.

Discusion

La prevalencia de la CSP y CV es desconocida. En
personas sanas varia entre el 1.1-84.8 % en la RM? En
un estudio fueron encontrados la CSP en un 8.2% de los
pacientes con epilepsia del 16bulo temporal (ELT) y en un
1.6 % en el grupo control (p<0.01)?

Akiyama et al. observaron CSP en 71 pacientes
(2,6%) mediante el analisis de TC de 2722 pacientes. De
los que se observo que tenian CSP, 16 pacientes (22,5%)
eran los que mostraban sintomas de crisis epiléptica y 22
pacientes (31,0%) eran los que no tenian sintomas, pero
mostraban hallazgos anormales en el EEG.*

Bruyn et al, observaron que el 30-50 % de los sujetos
con CSP tenian crisis epilépticas y manifestaron algiin
grado de psicosis, demencia o trastornos de la personalidad’
La presencia de CSP fue mas elevada en pacientes con epi-
lepsia extra-temporal que en la ELT y ademds mas alta en
pacientes con trastorno de la migraciéon neuronal que sin la
misma?’ También Parca N. et al., relacionan las variaciones
anatomicas del SP con la actividad convulsiva emergente?

En la serie de 5 casos en edad infantil de Iannetti P. et
al, en que la RM demostr6 un CSP y férnix no fusionados,
durante el periodo de seguimiento que dur6 de 18 a 36
meses, todos los pacientes mostraron un EEG con punta
focal temporal y ondas con propagacion secundaria’

En relacion con los mecanismos de epileptogénesis, el
septo mantiene las redes del hipocampo dentro de su fun-
cionamiento normal, disminuyendo los estados anormales
de excitabilidad. A través de este mecanismo, el septo pre-
viene la aparicion de descargas epilépticas, de esta manera
las alteraciones septales pueden provocar epilepsia?

Ademas, la degeneracion de las neuronas septales puede
tener un papel en el aumento de la actividad epiléptica’
Igualmente, seglin Iannetti P. et al, estas estructuras de la
linea media juegan un papel en la epileptogénesis limbica’

Podemos concluir que la presencia de CSPV no es
una simple variacién anatomica, sino que puede estar
relacionada con la ocurrencia de epilepsia siendo una ano-
malia del desarrollo que puede contribuir en la epilepto-
génesis? asi como un marcador de de mal control de las
crisis epilépticas.® Estos hallazgos deberian fomentar un
mayor conocimiento de la CSP durante la evaluacién ini-
cial del paciente y la clasificacion de la epilepsia, y podrian
indicar la necesidad de una recomendacién mas temprana
para la monitorizacion de video-EEG en pacientes en los
que existe incertidumbre diagnostica.

Por otra parte, Abele et al., descubrieron que el 92%
de los fetos con trisomia 18 tenian una anchura CSP supe-
rior al percentil 95 con respecto a los fetos euploides.!! Por
esta razon, un CSP amplio justificaria un examen ecogra-
fico mas detallado y un asesoramiento genético.?

Conclusion

La persistencia del Cavum septum pellucidum et
vergae se concibe como un espectro clinico heterogéneo
con edad variable de aparicion. Aunque existe fundamen-
tacion clinica, la posible asociacion del CSPV con la epi-
leptogénesis necesita ser confirmada con mas estudios
de casos-control. Alertamos a los clinicos de tener pre-
sente esta malformacion del desarrollo en los casos de una
incertidumbre diagnostica.
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