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ORIGINALES 

Atrofia cerebral posterior y epilepsia (Síndrome de Remillard) 

RESUMEN: El síndrome de Remillard asocia epilepsia con dilatación de las astas occipita- 
les de los ventrículos laterales. Aportamos 12 pacientes que presentaban esta situación y 
cuyas manifestaciones clínicas más características incluyen las crisis epilépticas (83,3 %) 
que han sido rebeldes en la mitad de los casos, junto con déficits motores diversos. La 
etiología ha sido variada, predominando los casos relacionados con sufrimiento perina- 
tal. Esta situación no es rara en la práctica, pese a las pocas aportaciones existentes, co- 
mo puede comprobarse con la posibilidad de realizar estudios neuro-radiológicos (TAC 
craneal) en la mayoría de los centros hospitalarios. PALABRAS CLAVE: S~NDROME DE RE- 
MILLARD. DILATACI~N ASTA OCCIPITAL. EPILEPSIA. 

POSTERIOR CEREBRAL ATROPHY AND EPILEPSY. REMILLARD'S SYNDROME. 
(SUMMARY): The Remillard's syndrome associates epilepsy with occipital horns dilatation 
of lateral ventricules. We report 12 patients who showed this syndrome. Their most 
characteristic clinical symptoms were epileptic crises (83.3 %) with bad response to tre- 
atment in a half of the cases, united to several motor deficits. The etiology has been di- 
verse, mainly related to perinatal factors. These problems are common in the 
Rernillard's syndrome in spite of its rarity. Nevertheless they could be proved with the 
increasing ability of CAT techniques in most hospitals. KEY WORDS: REMILLARD'S SYNDRO- 

ME. OCCIPITAL HORN DILATATION. EPILEPSY. 

El hallazgo de lesiones evidencidas en 
los estudios neuro-radiológicos efectuados 
en pacientes afectos de epilepsia, sobre to- 
do si presentan crisis parciales, es un 
hecho observado en la práctica con cierta 
frecuencia. Más difícil es detectar, por exa- 
men clínico, anomalías aisladas de los 1ó- 
bulos occipitales en los primeros años de 
vida, siendo útil en estos casos el registro 
de potenciales evocados visuales (1). 

parte occipital de los ventrículos laterales, 
constituyendo para algunos (3) el denomi- 
nado «síndrome de dilatación quística del 
asta occipital». Suele tratarse de si- 
tuaciones secuelares a etiología tales como 
anoxia (pre-perinatal) , traumatismos , in- 
fecciones meningoencefálicas; los hallazgos 
radiológicos incluyen atrofia y porencefalia 
que, si bien pueden asentar en cualquier 
localización, suelen mostrar una distribu- 
ción en territorios relacionados con el 
riego por arterias concretas. 

Hace unos años se ha destacado (2) la Aportamos nuestra experiencia en este 
asociación de epilepsia con dilatación de la síndrome, comentando los aspectos más 
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destacados y comparándolos con los descri- 
tos en la literatura. 

Hemos estudiado a 12 pacientes de 
ambos sexos que mostraban alteraciones 
en la TAC craneal caracterizadas en todos 
ellos por una dilatación, del sistema 
ventricular, de preferencia en las astas oc- 
cipitales (junto a porencefalias y atrofias 
en otras zonas, en algunos de ellos). En la 
tabla 1 se recogen los aspectos más desta- 
cados de estos pacientes. 

Remillard y cols. (2) describieron esta 
entidad caracterizada por la asociación de 
epilepsia (en especial con crisis parciales) y 
dilatación de la parte posterior de los 
ventrículos laterales; el EEG suele mostrar 
un foco posterior de actividad lenta y la 
TAC craneal evidencia una porencefalia oc- 
cipital, temporal o parietal (en algunos ca- 
sos cerebelosa) (4). 

En la relación a la etiologiá, la mayoría 
de los autores admiten que estas lesiones 
cerebrales (pseudo-porencefalias encefalo- 
malácicas) se deben a trastornos circulato- 
rios en época pre-perinatal (5) o posterior, 
aunque existen discrepancias sobre su pa- 
togenia: origen arterial por trombosis (6) o 
comprensión por hematoma (i),  venoso, 
anoxia neonat al... En algunos casos se 
describen manifestaciones de herniación 
del lóbulo temporal con compresión del 
3." par (8). 

En nuestra serie, 7 pacientes (58 %) 
habían presentado anoxia y sufrimiento 
perinatal (en 2 de ellos hubo ictericia que 
requirió práctica de exanguinotransfusión, 
y en 1 además un hematoma subdural), 
en 2 (16,6 %) se recogía antecedente de 

meningitis '(en 1 de ellos recidivante por 
defecto anatómico), 1 (8,33 %) había 
sufrido un accidente de tráfico con presen- 
tación de hematoma subdural y en 2 casos 
no pudo concretarse el origen del cuadro. 

Los partidarios de la teoría basada en 
un trastorno arterial se apoyan en que la 
topografía de la lesión cerebral se corres- 
ponde con un territorio de distribución ar- 
terial (en especial de la cerebral media o 
de la posterior), si bien los hallazgos ra- 
diológicos muestran que la extensión de la 
lesión sobrepasa, en la mayoría de los pa- 
cientes, un territorio concreto; la atrofia 
témporo-occipital es el resultado de la 
comprensión de la arteria cerebral poste- 
rior, lo que puede efectuarse por una ma- 
sa hernisférica (hematoma, edema) (9). La 
radiología muestra dilatación ventricular, 
de predominio occipital, en todos nuestros 
casos, con porencefalia en 3 de ellos. En 
las figuras 1 y 2 se recogen aspectos de las 
lesiones observadas en nuestros pacientes; 
no hemos efectuado estudio angio-gráfico 
al tratarse de situaciones secuelares a 
patología pievia en las que la TAC craneal 
permite valorar de forma adecuada la 
topografía y extensión de las lesiones. 

En resumen, parece probable que di- 
versos factores etiológicos pueden ser res- 
ponsables del cuadro que nos ocupa, ac- 
tuando probablemente por medio de un 
mecanismo vascular -trombosis o com- 
presión- o en relación con estados de 
mal convulsivo (10). 

Las manzfestaciones clinicas más 
características son las crisis epilépticas, los 
déficits motores y los trastornos visuales. 
Por lo que respecta a las crisis, estuvieron 
ausentes en 2 casos (16,6 %) presentándo- 
se en los 10 restantes (83,3 %), siendo 
parciales en 8 (80 % de los que tuvieron 
crisis, en 1 en forma de estado de mal) y 
en forma de espasmos en 2 (20 %); en 5 
de los pacientes (50 %) las crisis fueron 
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rebeldes al tratamiento, persistiendo pese 
a diversos intentos terapéuticos, hecho 
sobre el que llama la atención Remillart. 
Aunque como señala Aicardi (3) las crisis 
no tienen, necesariamente, que eviden- 
ciarse en épocas precoces, cercanas al mo- 
mento de actuación de los factores etioló- 
gicos, pudiendo existir un intervalo libre, 
la mayoría de nuestros pacientes con pato- 

(58,3 %) tenían déficits motores (de ellos 
6 hemiparesia, 50 % del total -frente al 
72 % y 25 O/O de otras series- y 1 tetra- 
paresia) y en sólo 2 (16,6 %) se refería 
arnbliopía en contraste al 87,5 % y 63 % 
referido por otros autores (2) y (5). 

En adultos (de edad avanzada) se ha 
descrito (11) un cuadro radiológico como 
el que comentamos pero con manifestacio- 

Fic. l .  TAC craneal rno.r~rando la dilataczón v e n t n  FIG. 2 .  Aspecto de las rnanifestacione~ radiológkas 
cular en su porcton occzpital en otro paciente 

logía perinatal iniciaron las convulsiones en 
las proximidades de este período; incluimos 
a dos enfermos con los hallazgos radiológi- 
cos pero sin crisis por la posibilidad de que 
se presenten tras este intervalo libre. Con 
frecuencia estos pacientes asocian retraso 
mental y trastornos del comportamiento. 

En la exploración física los hallazgos 
más frecuentes son los déficits motores y 
visuales (en especial hemianopsia homóni- 
ma y nistagmus optoquinético); 7 casos 

nes clínicas diferentes (entre las que desta- 
can: alexia, agrafia y agnosis visual), con 
normalidad del estudio angiográfico; su 
significado es distinto especulándose si 
puede ser una variante clínica de la enfer- 
medad de Alzheimer o alguna nueva enti- 
dad no descrita previamente. 

El EEG muestra hallazgos variables, 
predominando las alteraciones focales, ha- 
biéndose recogido un trazado de hipsarrit- 
mia en dos de nuestros casos. 
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Sin duda esta entidad no es tan excep- de disponer de TAC craneal en la mayoría 
cional en la práctica clínica como parecen de los centros hospitalarios contribuirá, sin 
darlo entender las escasas aportaciones que duda, a un mejor conocimiento de la rnis- 
se recogen en la literatura; la posibilidad ma. 
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