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Resumen

Presentamos un paciente con un sindrome opercular con sintomas y signos pseudobulbares bilaterales; la mayoria de casos
presentan afectacion de ambos hemisferios cerebrales, nuestro paciente tuvo afectacion unilateral. Caso Clinico: Varon de 65
afios, diestro, con antecedente de Hipertension arterial, con un tiempo de enfermedad de un afio y un mes de evolucion,
caracterizado por presentar en forma stibita monoparesia en miembro superior derecho, asimetria facial, anartria con compromiso
pseudobulbar bilateral. En Resonancia Magnética se evidencid lesion isquémica del area opercular izquierda. Discusién: El
sindrome opercular o biopercular conocido también como sindrome de Foix-Chavany-Marie, es una entidad poco frecuente
caracterizada por la afectacion del area opercular cerebral bilateral, que compromete la via cortico-bulbar/protuberancial, es
importante la presencia de la disociacion motora automatica-voluntaria y cuya etiologia mas frecuente en adultos es isquémica,
como en nuestro caso. Se desconoce el motivo por el que una sola lesién puede producir afectacion bilateral pseudobulbar, se
postula una predominancia del haz cortico protuberancial/bulbar del hemisferio dominante. En los casos publicados el prondstico
no es favorable desde el punto de vista del lenguaje, pero en nuestro paciente hubo mejoria de la anartria, la deglucion, masticacion
y fuerza muscular; recibid terapia fisica con buena evolucion.
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Abstract

We present a patient with an opercular syndrome, with bilateral pseudobulbar symptoms and signs; most cases present
involvement of both cerebral hemispheres, our patient had unilateral involvement. Clinical Case: A 65-year-old man, right-
handed, with hypertension history, referred to a disease period of one year and one month of evolution, characterized by sudden
monoparesis in the right upper limb, facial asymmetry, anarthria with bilateral pseudobulbar involvement. Magnetic resonance
imaging showed ischemic lesion of the left opercular area. Discussion: The opercular or biopercular syndrome, also known as
Foix-Chavany-Marie syndrome, is a rare entity characterized by involvement of the bilateral cerebral opercular area, which
compromises the cortico-bulbar/protuberancial pathway. An important feature is the presence of the automatic-voluntary motor
dissociation and the most frequent etiology in adults is ischemic, as in our case. The reason why a single lesion can produce
bilateral pseudobulbar involvement is unknown, it is postulated a predominance of the protuberancial/bulbar cortical beam of the
dominant hemisphere. In the published cases the prognosis is not favorable from the point of view of the language, but in our
patient there was improvement of the anartria, swallowing, mastication and muscular strength, he received physical therapy with
good evolution.
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Introduccion El area opercular estd compuesta por la parte del
cerebro que cubre el lobulo insular. Segin Penfield y

El sindrome opercular (SO) descrito inicialmente en ~Rasmussen, se compone del opérculo frontal (roléqdico) (areas

1926 es una forma de paralisis pseudobulbar caracterizada por 44y 45), el opérculo temporal que pertenece al giro temporal
una diplejia fasciolabiofaringoglosomasticatoria con superior (area 22) y el opérculo parietal que contiene la garte

disociacion automético voluntaria del movimiento”. La distal del giro pre y pos central, supra’marglnal y angular, -El
etiologia vascular isquémica es lamas frecuente®. tercio inferior del giro precentral esta conectado a través del

'Médicos Neurélogos del Departamento de Enfermedades Neurodegenerativas del Instituto Nacional de Ciencias Neuroldgicas.
’Médico Residente de Neurologia UPCH.’ Médico Residente de Neurologia UNMSM.
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tracto corticobulbar/protuberancial con los nucleos de los pares
craneales V, VII, IX, X, XI y XII bilateral, en cambio unilateral
al ntcleo inferior del VII, IX-X (del elevador del velo del
paladar) y XII (para el miisculo geniogloso)™”.

Presentamos un paciente con enfermedad cerebrovas-
cular isquémica dependiente del territorio de la arteria cerebral
media izquierda de un afio de evolucion, con paralisis
pseudobulbar y compromiso bilateral de los pares craneales V,
VII, IX, X y XII; con mejoria clinica durante la evolucion y la
RM cerebral mostrd un infarto tinico opercular motivo por el
cual presentamos el caso.

Caso clinico

Varén de 65 afios, diestro, con hipertension arterial de
dos afios de evolucion en tratamiento irregular, con un tiempo
de enfermedad de un afio y un mes caracterizado por presentar
en forma subita debilidad en miembro superior derecho,
asimetria facial derecha, pérdida del habla, dificultad para
deglutir la saliva y alimentos, dificultad para cerrar el ojo
derecho asociado a lagrimeo constante y disminucion del
gusto, la apertura bucal permanente, salivacion constante,
lengua contraida con limitacion para el movimiento. Movilidad
de los organos fonoarticulatorios (labios, lengua y velo palati-
no) severamente comprometida tanto para el habla como para
la alimentacién. El cierre de la boca era débil y no habia
movimientos masticatorios, desautomatizacién de la fase
voluntaria de la deglucion. Niega cefalea, nauseas y vomitos
durante el evento. En los siguientes dias es incapaz de
pronunciar palabras, necesitaba escribir para comunicarse y
requeria utilizar un sorbete para alimentarse. En la evaluacion
de las caracteristicas motoras del habla a través del relato el
paciente presentaba ausencia de lenguaje expresivo, buena
comprension del lenguaje a nivel conversacional, con
comunicacion adecuada mediante la escritura a pesar de déficit
motor en miembro superior derecho. El cuadro persistié por
tres meses y en forma lenta y progresiva recupera la
masticacion y mejora la deglucion, ya podia alimentarse con
alimentos solidos, a los cuatro meses reinicia progresivamente
el lenguaje oral, quedando hasta el momento con la dificultad
para pronunciar con claridad.

Al examen fisico PA: 128/93mmHg, pulso 80/, FR:
16/, afebril, en aparente regular estado general, piel tibia,
hidratada, elastica, sin edemas ni adenopatias, murmullo
vesicular pasa bien en ambos hemitérax, ruidos cardiacos
ritmicos de buena intensidad, no se encuentran soplos
cardiacos, ni carotideos, abdomen plano con ruidos hidroaéreos
presentes, blando, depresible, no doloroso. En el examen
neuroloégico facies inexpresiva (asimétrica), lenguaje
disartrico, sin alteraciones en la esfera mental, obedecia
ordenes sencillas y complejas, con fuerza muscular 5/5 en
cuatro extremidades, tono y trofismo conservados, marcha sin
alteraciones, ROT +++/++ simétricos, reflejos de liberacion
piramidal ausentes, sensibilidad (superficial, algésica y
vibratoria) disminuida en la regién medial de la hemicara
derecha, resto del cuerpo con sensibilidad conservada, ausencia
de signos meningeos, equilibrio y coordinacion sin
alteraciones, en el examen de nervios craneales se evidencia
disminucion de la fuerza en la masticacion y atrofia de los
musculos temporal y masetero derechos, dificultad para la
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divulsion con reflejo maseteriano incrementado, paralisis
facial central derecha, alteracion de la percepcion del sabor
dulce y salado en la hemilengua derecha, disminucion de la
sensibilidad posterior faringea y del reflejo nauseoso a
predominio derecho, caida del velo del paladar izquierdo,
dificultad para deglutir saliva, con disminucién leve de la
fuerza de lalengua hacia el lado derecho.

Los examenes de sangre realizados al ingreso
(hemograma, glicemia, VDRL, TSH, BUN, creatinina,
ionograma, pruebas de coagulacion) fueron normales. La
ecografia doppler carotidea y vertebral y la ecocardiografia no
mostraron alteraciones. En la resonancia magnética del
encéfalo, realizada a los trece meses del evento, se observo
hiposefial en T1 e hipersefial en T2 (Fig. 1,2 y 3) en territorio de
la arteria cerebral media izquierda después de la union M2-M3,
con dilatacion del sistema ventricular en forma compensatoria,
sin hallazgos sugerentes de lesion en la region izquierda.

El paciente asistio a varias sesiones de terapia,
encaminada a mejorar las condiciones alimentarias, estimular
la actividad de los musculos involucrados en el habla, ejercitar
puntos y modos articulatorios. Después de trece meses del
evento logré mejorar el control del cierre bucal, la fun-
cionalidad de la actividad motora para la alimentacion; ha
mejorado el patrén de la deglucion pero no se logré mejorar la
disociacion automatica-voluntaria (Imagen 1), ha disminuido
el babeo, mejoria de la anartria a disartria, vocaliza palabras y
frases coherentes, ha logrado movilidad completa de lengua,
puede mantener el cierre bucal completo (labios y dientes). Se
ha logrado algunos fonemas mas claros (a-e-m-s-1). El paciente
refiere mejoria con terapia.

Discusion

El Sindrome Opercular (SO) descrito inicialmente en
1926 por Foix, Chavany y Marie” se caracteriza por la
afectacion del area opercular, que estd conformada por tres
porciones dependientes de los lobulos frontal, temporal y
parietal, que cubren la insula™, es el componente frontal mas
importante, por ese motivo a veces llamado sindrome opercular
frontal® (Esquemal).

El SO es una enfermedad rara, con una prevalencia <
1/1.000.000 casos. Hasta la fecha se han descrito alrededor de
150 casos. Se distingue por pardlisis cortico-subcortical
suprabulbar de los pares craneales (V, VII, IX, X y XII),
disfunciones del lenguaje, disfunciones de la masticacion,
disfagia, sialorrea y pérdida del tono de los musculos faciales
bilateral. La gravedad de la disartria va desde dificultad para
articular sonidos (disartria) hasta mutismo completo (anartria).
Los pacientes presentan disociacion automatico-voluntaria y
falta de interaccién emocional activa, como en el sindrome
pseudobulbar.

Estos pacientes tienen un nivel normal de conciencia,
obedecen correctamente ordenes verbales y pueden comuni-
carse adecuadamente con gestos o por escrito. La sialorrea se
produce como resultado de la preservacion de los movimientos
autonomicos. Los pacientes son incapaces de realizar cualquier
movimiento voluntario que dependa de los musculos bulbares,
la lengua esta flacida y sin atrofia o fasciculaciones, el reflejo
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Figura 1. Imagen parasagital de Resonancia Magnética en secuencia T1. Se
observa lesién hipointensa en area opercular frontal y parietal izquierda.

Figura 2. Imagen coronal de Resonancia Magnética en secuencia T2. Se
observa lesion hiperintensa en area opercular parietal izquierda.

mandibular se vuelve hiperactivo, los musculos faciales estan
hipoténicos y no se pueden contraer voluntariamente, pero
pueden sonreir, llorar o bostezar involuntariamente.

El cuadro clinico se presenta con la disociacion auto-
matica-voluntaria del movimiento que se caracteriza por

Figura 3. Imagen transversal de Resonancia Magnética en secuencia FLAIR.
Se observa lesion hiperintensa en area opercular frontal y parietal e insular
izquierda.

b) Cerrando los ojos alaorden

a) Sonriendo espontaneamente

Imagen 1. Disociacién motora automatica-voluntaria.

incapacidad de realizar movimientos faciales y orales cuando
se le pide al paciente que los haga voluntariamente; en cambio,
el paciente si los realiza de forma espontanea como una
expresion del estado emocional. Esto se explica porque la via
cortico-bulbar y/o cortico-protuberancial se encuentran
alteradas pero no las vias profundas de los nucleos grises
basales y porciones del talamo, hipotalamo y extrapiramidal .
En el caso de nuestro paciente se evidencio la presencia de
disociacion automatica-voluntaria: cuando se le pidi6 que reali-
ce movimientos voluntarios de sonrisa presentaba una clara
asimetria facial central derecha pero durante la conversacion
sonreia espontaneamente no evidenciando la asimetria facial
descrita anteriormente.
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Esquema 1. Identificacion del area opercular con sus tres porciones: Frontal, Parietal y Temporal.

La etiologia mas frecuente descrita en adultos es la
enfermedad cerebrovascular isquémica, también se han
comunicado procesos infecciosos®” tumorales®, inflamato-
rios, epilépticas, degenerativas y trauméticas”. Lamayor parte
de los casos descritos implican el compromiso de ambos
hemisferios cerebrales tanto del area cortical como de la
subcortical contigua, llamandose sindrome biopercular
propiamente dicho. Sin embargo ya se han descrito casos en
donde es suficiente la afectacion de un solo lado”*'”, quedando
hasta el momento la falta de explicacion de dicho hallazgo. La
duda es porque siendo el dafio unilateral hay afectacion
bilateral. Se han mencionado algunas hipotesis como la
presencia de lesiones microscopicas en el lado opuesto de la
lesion central asi como la dominancia del haz geniculado® e
incluso dominancia del haz cortico bulbar/protuberancial "’

Con respecto a la evolucion favorable que se evidencid
gracias a la terapia fisica durante los siguientes meses, recuperd
el hablay quedd con un lenguaje disartrico, asi como mejoria en

la deglucidn y la pardlisis facial, sin embargo en otros reportes
refieren que el prondstico no es bueno con respecto al lenguaje
pues quedan con anartria y diplejia facial®, tampoco han sido
buenos los resultados con respecto a la deglucion, pues muchos
casos quedan con severa disfagia"? y requieren gastrostomia
percutanea™"®, atin siendo la lesién unilateral®™.

El prondstico es desfavorable principalmente cuando la
lesion es bilateral, pero en eventos unilaterales el prondsti-
co es mejor  como en nuestro caso. Creemos que la mejoria se
puede deber al proceso de neuroplasticidad cerebral que crea
nuevas conexiones neuronales en corteza contigua o del lado
no afectado, y es acelerada con la rehabilitacion permanente en
la que particularmente tuvo nuestro paciente, el prondstico con
respecto al lenguaje, masticacion y deglucion dependen en
gran parte de este proceso y la terapia debe ser intensa para
lograr mejores resultados.
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