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Hamartoma hipotalamico

Grupo de neuronas, glia 0 manojos de fibras nerviosas, que perdieron su camino en el momento de la
migracién celular embrionaria, ubicandose en estructuras donde normalmente no deberian estar.

Por tanto se trata de una lesidn no neoplasica y congénita.

Puede formar parte del sindrome de Pallister Hall.

El hipotalamo, concretamente el tuber cinereum es tradicionalmente uno de lo sitios donde se
encuentran, aunque puede ser parahipotalamico o intrahipotalamico.

Epidemiologia

Son lesiones raras

Clasificacion

Valdueza y col clasificaron a los hamartomas del hipotdlamo en 4 subgrupos, de acuerdo con su

topografia y datos clinicos:

Tipos la y Ib: son pequefios o medianos, pediculados, originados en el tuber cinereum o cuerpos
mamilares, no desplazan el hipotalamo y son asintomaticos o producen pubertad precoz. Se tratan
con analogos de accion prolongada de hormona liberadora de hormona luteinizante, la cual detiene la
pubertad precoz y maduraciéon esquelética y solo ocasionalmente con cirugia. Estos 2 tipos no
producen epilepsia gelastica.

Los tipos lla y llb, son medianos o grandes, (1,5 a 4 cms.), sésiles, se originan en el tuber cinereum o
cuerpos mamilares, producen desplazamiento leve o marcado del hipotdlamo y causan epilepsia
gelastica y en ciertos casos, otros tipos de crisis convulsivas, alteraciones de conducta y muy
ocasionalmente, pubertad precoz. (Valdueza clasificd como de tipo Il, a los h-h sésiles y mas grandes;
a: sin efecto de masa y b: con efecto de masa.)

Delalande clasifica en funcién del tamafo, lateralidad y conexion al hipotalamo (Delalande et Fohlen
2003).

Aunque existen diferentes clasificaciones (Dorfer et al. 2011).

Anatomia patoldgica

Las neuronas del hamartoma pueden ser normales o displasicas y en este Ultimo caso habria mayores
posibilidades de desarrollar epilepsia geldstica pues estas podrian hacer conexiones aberrantes o
tener epileptogenicidad intrinseca.
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Clinica

Es usualmente asintomatico y mas comuin en los varones.

Comprende la triada clinica epilepsia gelastica, retraso en el desarrollo intelectual, y pubertad precoz
central.

Tipos de epilepsia

Epilepsia gelastica

Presente hasta en el 92 % de los casos .

En la actualidad se piensa que dichas crisis se originan en el interior del hamartoma, por lo que el
mejor tratamiento para ellos seria la extirpacion de éste. Sin embargo, como muchos hamartomas no
son pediculados, la cirugia podria causar serias complicaciones por lesiones hipotalamicas o de las
estructuras cerebrales adyacentes y se han reportado casos de diabetes insipida,
panhipopituitarismo, lesiones dpticas y de vias motoras.

Muchas manifestaciones clinicas de los seres humanos podrian tener un origen convulsivo, pero no
fue facil en el pasado, reconocer que la risa podia tener un origen epiléptico. En efecto, esta se puede
observar en pacientes con sindrome de West y mas comidnmente, en crisis parciales complejas de
origen temporal o frontal. Sin embargo, las tipicas crisis gelasticas se distinguen de la risa epiléptica
asociada a las crisis convulsivas focales temporales por su comienzo, frecuencia y caracter, e incluso
se puede afirmar que con el tipico cuadro clinico practicamente no hay que hacer diagndstico
diferencial al observar la tipica lesion hipotaldmica en la RM.

Encefalopatia epilética

Crisis parcial compleja
Crisis de caida subita (drop-attacks)
Crisis tonica

Crisis tonico-clonica

Pubertad precoz

Se cree debida a la liberacién de GnRH en las células del hamartoma ?..

Retraso intelectual

Algunos nifilos pueden desarrollar retraso intelectual leve o grave, severos problemas de conducta y
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otros tipos de crisis convulsivas.

Una opinion predominante ha sido que los trastornos cognitivos y de comportamiento adquiridas
observados en los nifios con este sindrome son un efecto directo de la actividad convulsiva. Una
revision de la literatura reciente sugiere que este dictamen debe ser revisado, ya que esta sélo
parcialmente apoyado por los datos. El tamafio de la HH y su fijacién anatdmica / ubicacién, ademas
de la historia de convulsiones, parecen contribuir a los trastornos cognitivos y conductuales en nifios
con HH.

Tamafos de muestra pequefios y la imposibilidad de utilizar escalas de pruebas neuropsicoldgicas
estandar en pacientes con HH mas gravemente afectadas complican el estudio de la causalidad. La
literatura actual, sin embargo, sugiere que los multiples factores que contribuyen a los problemas
cognitivos y de comportamiento de estos nifios.

Diagndstico

Estd usualmente unido a los cuerpos mamilares o al tuber cinereum.

En la TC e IRM se lo observa justamente por delante del mesencéfalo. Algunos son pediculados y
otros no, y pueden ejercer cierto efecto de masa sobre el hipotalamo y el Ill ventriculo o insinuarse
hacia la cisterna interpeduncular.

No captan contraste isointenso en T1, levemente hiperintenso o isointenso en T2.

Tratamiento

Posibilidades:
Reseccién microquirdrgica
Reseccién endoscépica

La reintervencion debe ser considerada en pacientes seleccionados en los que la cirugia inicial no
reduce la epilepsia (Pati et al. 2011).

Lesiones por radiofrecuencia

Braquiterapia intersticial
Radiocirugia
Es una modalidad de tratamiento emergente, que proporciona excelentes resultados (Romanelli et al.

2008).

Se recomienda una dosis marginal mayor o igual a 17 Gy y la planificacién parcial de la dosis cuando
sea necesario, para evitar la lesion de las estructuras circundantes (Régis et al. 2000).

En general, cuando la lesidn es suficientemente pequefa, ofrece una tasa de control de las
convulsiones comparable a la microcirugia pero con un riesgo mucho menor. La desventaja de la

Neurocirugia Contemporanea ISSN 1988-2661 - http://www.neurocirugiacontemporanea.com/



Last update: 2019/09/26

22:16 hamartoma_hipotalamico http://www.neurocirugiacontemporanea.com/doku.php?id=hamartoma_hipotalamico

radiocirugia es su accion retardada. Un seguimiento mas prolongado es obligatorio para una
evaluacion fiable 7.

Complicaciones

De 153 pacientes, 4 (2,6%) presentaron alteraciones dramaticas en los valores de sodio sérico.

La hipernatremia puede estar causada por la diabetes insipida (DI), mientras que la hiponatremia a
un sindrome de secrecién inadecuada de hormona antidiurética, la pérdida de sal, o la administracién
excesiva de la desmopresina (DDAVP). La respuesta trifasica también puede explicar las variaciones
en los pardmetros de sodio en estos casos (Abla et al. 2011).

Historia

La primera cirugia exitosa fue la reportada por North Field y Russell en 1967 en un paciente con
pubertad precoz y retardo mental, que frecuentemente se reia, lo cual no fue reconocido como
manifestacion epiléptica. Posteriormente, Takeuchi, Sato, Machado, Nishio y Valdueza reportaron
otros casos exitosos con la extirpacion completa del harmartoma, la cual curaba la epilepsia gelastica
e incluso los otros tipos de crisis convulsivas que frecuentemente se asociaban a esta.

Ponsot y Plouin sugirieron, en 1983, que las crisis geldsticas podrian originarse en las neuronas del
hamartoma, pero el reconocimiento definitivo lo hizo Munari en 1995 al realizar un estudio
electroencefalografico con electrodos profundos colocados incluso en el interior del hamartoma. Se
comprobd que las crisis de risa estaban estrictamente relacionadas con descargas letales que se
iniciaban y permanecian localizadas en el hamartoma. Los otros tipos de crisis que se asociaban a las
gelasticas representaban epileptogénesis secundaria y tenian origen en los I6bulos cerebrales. De alli
que Cascmo y colaboradores hayan reportado en 1993 que las cirugias focales corticales frontales o
temporales eran un fracaso y no debian realizarse.

De esta manera qued6 aparentemente claro que este peculiar sindrome epiléptico intratable que se
iniciaba en la infancia con crisis gelasticas y era seguido en los afios siguientes por otros tipos de
crisis convulsivas acompafadas frecuentemente de deterioro intelectual, tenia su origen primario en
las neuronas del hamartoma y que el tratamiento debia enfocarse alli.

Kuzniecky y Arroyo, en 1997 durante las crisis de risa, realizaron SPECT ictal y comprobaron
hiperperfusién en el hamartoma. Posteriormente, Tasen y colaboradores realizaron espectroscopia
por resonancia magnética y demostraron que la relacién NAA/Cr estaba disminuida en el hamartoma
al compararla con hipotadlamos de sujetos normales. En cambio, dicha relacién fue normal a nivel de
los I6bulos temporales.

Es decir, la neuroimagen funcional, los estudios electrofisioldgicos, y las cirugias exitosas del
hamartoma, corroboraron su epileptogenicidad intrinseca.

Se conoce que existen conexiones entre el hipotalamo, la amigdala y la formacién del hipocampo y
este Ultimo estd interconectado con areas de asociacion cortical en el I6bulo temporal, relacionadas
con la memoria y expresion emocional. Por otra parte, el HH, frecuentemente unido a los cuerpos
mamilares podria afectar al haz mamilotaldamico y a su conexion con los nucleos anteriores del
talamo.

Hipodtesis de este tipo son las que podrian explicar los focos epilépticos lobares y los cambios
mentales que se desarrollan secundariamente, tras el inicio de la epilepsia gelastica dentro del propio
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hamartoma.

Como el espectro de la severidad de la epilepsia es variable y en ocasiones tan benigno que no
necesita mayor tratamiento, la RC es una excelente alternativa terapéutica, muchas veces preferida
por los padres de los nifios cuando se les informa acerca de las opciones que existen para intentar
mejorar este tipo de epilepsia intratable. La primera RC fue realizada en el caso de Munari cuando el
paciente tenia 16 afios y quizas fracaso por la baja dosis empleada o por el largo tiempo de evolucién
de la epilepsia.

Hoy incluso se sabe que el procedimiento puede ser repetido. Recientemente, Unger y Regis, han
enfatizado sobre la seguridad y efectividad de la RC a pesar de, que en varios casos, el tamano del h-
h no disminuyd en los controles futuros de neuroimagen, lo cual no significa fracaso terapéutico.

El estudio de Regis correponde a la primera serie de pacientes donde se demostro la efectividad de la
RC en 10 pacientes procedentes de 7 diferentes centros médicos de Francia, Japdn, Austria y EEUU.
Es un estudio retrospectivo, con seguimiento de 12 a 71 meses y todos los pacientes tenian una
epilepsia severa farmacorresistente.

En el momento de la RC, la edad media fué de 13 afios con un rango entre 1 afio y 32 afios y la dosis
administrada varié entre 12 y 20 Gy, observandose que a mayor dosis hubo mejor respuesta clinica.

Todos mejoraron y no se observaron efectos secundarios, 4 estuvieron completamente libres de
crisis, 1 quedd con raras crisis nocturnas, 1 solo con crisis parciales ocasionales, 2 solo con mejoria y
disminucién de la frecuencia de las crisis y alguna crisis generalizada de vez en cuando.

En 2 pacientes, la mejoria fue considerada insuficiente y fueron tratados de nuevo, con desaparicién
completa de los episodios convulsivos. La RC no debe repetirse antes de 36 meses de observacion,
esperando la mejoria.

La cirugia se reservaria entonces para grandes hamartomas hipotalamicos, que producen—ademas
de las crisis gelasticas—otro tipo de crisis y alteraciones de conducta, o en quienes han fracasado
luego del tratamiento con RC. Los pacientes operados légicamente se recuperarian mas rapido que
los sometidos a RC.

En 165 pacientes se practicé la via transcalloso endoscépica, desde la base del crdneo, o multiples.
Veinte y seis pacientes (15,8%) requirieron mas de un tratamiento (Wait et al. 2011).

Como se ha mencionado, los casos mas complicados han sido operados con éxito desde hace afios y
en ellos, la cirugia puede ser la terapia de eleccién en manos expertas,pero la opcién actual de la RC
nos plantea el desafio de individualizar bien los casos para ofrecerles la mejor alternativa terapéutica
posible.

El nimero de pacientes con HH tratados con RC a nivel mundial es adn pequefio y aunque no hay
todavia conclusiones al respecto, esta terapéutica esta siendo usada con éxito en el tratamiento de
diferentes formas de epilepsia, incluida la esclerosis mesial del I6bulo temporal.

Fuente:http://www.medicosecuador.com/espanol/articulos_medicos/388.htm
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