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CASOS CLINICOS

Sindrome biopercular producido
por lesion unilateral

MARGARITA-MARIA GIRALDO-CHICA', JUAN-DIEGO RAMIREZ?,
CLARAMONIKA URIBE'#, FRANCISCO LOPERA'

Biopercular syndrome caused by unilateral
ischemia. Report of one case

Biopercular syndrome is a labio-facio-pharyngeal-laryngeal-gloso-masticatory
diplegia, with automatic dissociation of movements. Ischemia is the most common
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etiology when it occurs bilaterally in the opercular area, but it has been also described

in patients with bilateral subcortical lesions. There are few cases described with unilat-
eral lesions. We report a 76-year-old woman who developed a biopercular syndrome
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caused by unilateral ischemic lesion of the right middle cerebral artery confirmed by

magnetic resonance imaging and cerebral SPECT.
(Rev Med Chile 2010; 138: 341-345).
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o sindrome biopercular (SB) fue descrito

como una diplejia labio-facio-faringo-
laringo-gloso-masticatoria, con disociacién auto-
miatica del movimiento. Los pacientes que padecen
este sindrome presentan alteracién del habla
(disartria o anartria), disfagia y no pueden abrir
la boca, cerrar los parpados o protruir la lengua
por voluntad propia, pero pueden sonreir, llorar
y bostezar automdticamente. La etiologia mads
frecuente en la edad adulta es la isquémica, a nivel
opercular bilateral. Presentamos un caso clinico
de una paciente con enfermedad cerebrovascular
isquémica de la arteria cerebral media derecha
con pardlisis pseudobulbar. Lo més llamativo de
este caso clinico es que una lesién unilateral del
opérculo, demostrada por resonancia magnética
(RM) de encéfalo y tomografia estandarizada de
emision de fotén inico (SPECT) cerebral, produz-
ca compromiso bilateral de los pares craneanosV,
VIL IX, Xy XII.

l E | sindrome de Foix-Chavany-Marie (FCM)

Caso clinico

Mujer de 76 afios, diestra, con antecedentes
de hipertension arterial, dislipidemia e hipotiroi-
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dismo, quien sufrié enfermedad cerebrovascular
(ECV) isquémica de la arteria cerebral media dere-
cha. En la evaluacién neuroldgica realizada a los 12
meses del evento, se observo facies inexpresiva, ba-
beo, anartria, sin alteraciones en la esfera mental,
obedecia 6rdenes sencillas, expresaba sus deseos
por escrito, sin déficit motor de las extremidades,
con dificultades para la deglucion, reflejo nauseoso
disminuido, sin ascenso del velo del paladar, ni
protrusién de lalengua y anartria con actos reflejos
(sonrisa, llanto y bostezo) espontaneos pero no por
orden verbal. Los reflejos osteotendinosos estaban
exaltados en el lado izquierdo con respuesta plan-
tar flexora bilateral.

Los exdmenes de sangre realizados al ingreso
(hemoleucograma, glicemia, VDRL, TSH, BUN,
creatinina, ionograma, pruebas de coagulacion)
fueron normales. La ecografia duplex carotidea y
vertebral mostré ateromatosis sin estenosis signi-
ficativa, la ecocardiografia evidencid insuficiencia
trivial adrtica y tricuspidea con fraccién de eyec-
cién de 75%. El Holter mostré ritmo sinusal con
importante bradicardia.

En la tomografia computada (TC) de crdneo
(Figura 1) se observé un infarto en el territorio
irrigado por la arteria cerebral media derecha.
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Figura 1. Imagen de TC simple de crdneo que muestra hi-
podensidad en el area de la arteria cerebral media derecha,
el dia del ingreso de la paciente.

Figura 3. SPECT cerebral realizado con
la técnica *"TC-HMPAO que muestra
gran zona de hipoperfusion sobre el
opérculo frontal, temporal y parietal,
solo en el lado derecho, sin compromiso
aparente del lado izquierdo.

En la resonancia magnética del encéfalo (Figura
2), realizada a los 18 meses del evento, se observd
encefalomalacia y gliosis en territorio de la arte-
ria cerebral media derecha después de la unién
m2-m3, con dilatacion del sistema ventricular en
forma compensatoria, sin hallazgos sugerentes
de lesién en la regién izquierda. En la tomografia
estandarizada por emisién de fot6n tinico (con la
técnica *"TC-HMPAO) (Figura 3) se mostrd un
drea hipoperfusional importante que compro-
metia la region frontal media, posterior y regién
parietal inicamente del hemisferio derecho.
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Figura 2. Resonancia magnética de encéfalo, secuencia de
T2 en el plano coronal 18 meses después del infarto cerebral,
donde se observa hiperintensidad de los lébulos temporal
y parietal derechos, con dilatacion del sistema ventricular.

En la evaluacién neuropsicoldgica se encontrd
una paciente andrtrica, con labilidad afectiva, co-
laboradora, con lentitud psicomotora, se comuni-
caba por escrito, lograba expresar sus inquietudes
y deseos, orientada en tiempo, espacio y persona,
sin alteracién en la comprensién, con agnosia
espacial unilateral izquierda la cual se evidencié
cuando comenzd a escribir en la parte derecha de
la hoja y al copiar el reloj sélo escribi6 los nime-
ros de la derecha. A los 18 meses, habia mejoria
la lentitud psicomotora, el estado animico y la
agnosia espacial.
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En la evaluacién por fonoaudiologia de las
caracteristicas motoras de su habla a través de
la observacién directa se encontrd: Buena com-
prensién del lenguaje a nivel conversacional con
comunicacién adecuada mediante la escritura.
Anartria: ausencia de lenguaje expresivo oral por
Incapacidad motora para realizar de manera vo-
luntaria movimientos con lengua y labios. Boca en
apertura permanente y babeo constante. Lengua
recogida y bastante limitada en movimiento. Debi-
lidad espéstica. Ausencia de protusion. Respiracion
Oral. Debilidad en el soplo y de corta duracion,
afectando la coordinacién neumofénica con baja
capacidad respiratoria. Hipofonia y resonancia
nasal. Movilidad de 6rganos fonoarticulatorios
(labios, lengua y velo palatino) severamente com-
prometida tanto para el habla como para las acti-
vidades alimenticias. Succién débil con pitillo pero
las bebidas ofrecidas en recipiente, simplemente
las vierte en la boca. Alimentacién de consistencia
blanda basicamente. La mordida es débil y no hay
movimiento masticatorio: ablanda los alimentos
con la saliva y con cortos movimientos de lengua.
Disfagia con riesgo frecuente de broncoaspiracion.
Sensaciéon de ahogamiento. Tos débil. Desauto-
matizacién de la fase voluntaria de la deglucién.

La paciente asisti6 a varias sesiones de terapia
articulatoria impartida por fonoaudiologia, en-
caminada a mejorar las condiciones alimentarias
para disminuir los riesgos de la broncoaspiracién
y sensacion de ahogamiento, mejorar su capacidad
respiratoria y coordinacién neumofdnica, estimu-
lar la actividad de los musculos involucrados en
el habla y alimentacion, ejercitar puntos y modos
articulatorios. Se ha logrado mejorar el control del
cierre bucal, la intensidad y duracién del soplo y de
la fonacién con prolongaciones vocilicas, la fun-
cionalidad de la actividad motora para la alimen-
tacién disminuyendo la frecuencia de los ahogos;
ha mejorado un poco el patrén de la degluciéon
pero no se halogrado automatizar, ha disminuido
el babeo, sin mejoria de la anartria, ha logrado
apretar y soltar dientes pero sin el movimiento
asociado de apertura labial, algo de movilidad as-
cendente de lengua, puede mantener el cierre bucal
completo (labios y dientes) mientras escribe lo que
se le dicta o produce de manera esponténea (antes
escribia con la boca abierta permitiendo la salida
abundante de la saliva). Se han logrado algunos
fonemas mas claros (/ a—e — m —1). La paciente
contintia comunicdndose por escrito.
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Discusiéon

Semiolégicamente, la paralisis de pares cra-
neales bajos por lesién supranuclear, que afecta
a las fibras corticobulbares y corticopontinas, se
conoce como parilisis supra o pseudobulbar. El
sindrome de Foix-Chavany-Marie (FCM) o sin-
drome biopercular fue descrito como una diplejia
labio-facio-faringo-laringo-gloso-masticatoria,
con disociacién automdtica del movimiento, sin
alteracién mental ni incontinencia esfinteriana"2.
Los pacientes que padecen este sindrome presen-
tan alteracion del habla (disartria o anartria), dis-
fagia y no pueden abrir la boca, cerrar los parpados
o protruir la lengua por voluntad propia, pero
pueden sonreir, llorar y bostezar automaticamente.

El opérculo cerebral comprende una region
que cubre la insula. Segtin Penfield y Rassmusen, se
distinguen tres partes’: el opérculo frontal, (dreas
44 y 45) extremidad caudal de la circunvolucién
frontal inferior; el opérculo parietal, base de la
circunvolucién precentral y poscentral que abarca
parte del drea suplementaria sensitiva y motora, y
el opérculo temporal, parte rostral de la circunvo-
lucién temporal superior (drea 22) que mantiene
conexiones con los opérculo frontal y parietal, la
insula y el drea 46. En el sindrome biopercular se
interrumpen, en forma bilateral, las conexiones
entre las dreas de la corteza motora y los nucleos
de los pares craneales V, VII, IX, X y XII del tallo
cerebral, lo que origina la diplejia oro-facial sin de-
nervaciéon®®. La disociacién automdtica voluntaria
que caracteriza a este sindrome ha sido explicada
por la diferenciacién anatémica de las vias volun-
tarias y emocionales del control del movimiento
de la musculatura facial.

Los musculos faciales y orales tienen dos
controles centrales, un control voluntario que
requiere de una corteza motora intacta y el control
emocional que involucra estructuras profundas
del sistema extrapiramidal, tdlamo e hipotalamo.
La base anatomofisioldgica de la disociacion
automadtica-voluntaria, radica en que las proyec-
ciones cortico-bulbares conducen los impulsos
para la motilidad facial voluntaria mientras que
los impulsos para los movimientos emocionales
se transmiten al nacleo facial a través del sistema
extrapiramidal y diencefalico®®.

La etiologia mas frecuente en la edad adulta
es la isquémica, a nivel opercular bilateral, pero
también se ha descrito en pacientes con lesiones
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subcorticales bilaterales’ infecciosas®* ' con lesio-
nes tumorales'!, epilépticas'>"’ o en trastornos de
la migracién neuronal***¢. Se han descrito formas
del sindrome con pardlisis facial, lingual y braquial
unilateral por lesiones tinicas contralaterales''. Son
pocos los casos informados de sindrome bioper-
cular con lesiones unilaterales”".

La mayorfa de los pacientes informados en
la literatura con sindrome biopercular han sido
documentados con TC de craneo. Son pocos los
pacientes con este sindrome documentados con
resonancia magnética de encéfalo’” en quienes se
comprobd lesiéon unilateral exclusivamente. Pero
la resonancia magnética también ha fallado para
mostrar el compromiso bilateral demostrado por
SPECT"8. En esta paciente, no sélo la resonancia
magnética mostro6 la lesion unilateral derecha sino
que SPECT mostr6 hipoperfusion en un solo lado
(el derecho). A pesar de esto, no es posible, con
los métodos diagnésticos usados, descartar defi-
nitivamente una lesion ya sea isquémica o de otro
tipo en el lado contrario. En algunos estudios, la
sensibilidad y especificidad de la técnica de SPECT
para enfermedades neurodegenerativas con danos
cerebrales difusos estd alrededor de 80%, siendo
estas patologias conocidas por la disminucién del
flujo sanguineo regional®. Sin embargo, varios
estudios han demostrado la superioridad del
SPECT frente a la RM para detectar las lesiones
estructurales y funcionales'®. En nuestro medio
no contamos con tomografia por emisién de po-
sitrones (PET) el cual podria informarnos si en
esta paciente hay hipometabolismo en el opérculo
izquierdo a pesar de no observar lesiones en la
resonancia magnética de encéfalo o alteracién en
la perfusion con la SPECT.

Con las herramientas diagndsticas usadas en
esta paciente, se sugiere entonces la posibilidad
de existencia del sindrome biopercular con lesién
unilateral. La razén por la cual una lesiéon unila-
teral puede producir una parélisis bilateral de la
musculatura facial-labial-masticatoria-faringea y
laringea no ha sido explicado porque las aferencias
a los ntcleos motores de los pares craneales V,
VI, IX, X, XI, XII son generalmente bilaterales y
cuando hay una lesion opercular, la corteza con-
tralateral suple la funcién de la corteza danada.

Una hipdtesis seria la planteada por Moragas-
Garrido y col’, al establecer la posibilidad de la
existencia de una variante anatémica en ciertos
individuos de manera que la representacion del
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fasciculo geniculado fuese predominantemente
unilateral y que la lesiéon de la corteza mads in-
volucrada en la inervacién motora de los nicleos
de los pares craneanos produjese manifestaciones
bilaterales. A la luz de los conceptos anatomofi-
sioldgicos actuales es inexplicable la existencia de
un sindrome biopercular por lesién unilateral.
Futuras investigaciones con nuevas herramientas
de trabajo como la resonancia magnética funcional
o la tractografia nos podrian ayudar a comprender
la razén de esta particular, escasa e interesante
forma de presentacién del sindrome descrito casi
un siglo atrds.
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