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OBJETIVO DOCENTE

* Revisar la clasificacion de las displasias
corticales focales como causa de epilepsia
refractaria al tratamiento tras la revision de la
Liga Internacional Contra la Epilepsia (ILAE) en
2022 (2) de la clasificacion propuesta en 2011
por Blumcke (3).

» Valorar la importancia de la RM en el
diagnostico de las displasias corticales focales.
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REVISION DEL TEMA

| a epllepsia es una enfermedad que se
caracteriza por crisis espontaneas recurrentes,
convulsivas 0 no, y que pueden acompanarse
de consecuencias neurobiologicas, cognitivas,
psicologicas y sociales. Clinicamente, las crisis
epilepticas se clasifican como generalizadas o
parciales, y dentro de estas ultimas
aproximadamente el 30% son refractarias al
tratamiento medico. Dentro del grupo refractario
debemos descartar la presencia de alguna
causa estructural subyacente como las
displasias corticales focales (DCF).

| as DCF son la primera causa de epilepsia
refractaria en la poblacion pediatrica y la
segundal/tercera causa de crisis epilepticas
Intratables en la poblacion adulta, despues de
la esclerosis del hipocampo o los tumores (1,5).
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La RM es la tecnica de eleccion para el estudio
de las epilepsias, especialmente aquellas
refractarias al tratamiento medico, ya que
alteraciones como las DCF en |la TC suelen ser
Inapreciables.

La RM permite detectar la lesion anatomica y
definir su localizacion, extension y relacion con
las areas elocuentes del cerebro, datos
necesarios para la planificacion quirurgica.
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PROTOCOLO ESPECIFICO PARA EPILEPSIA:

Para el estudio de epilepsia por RM es
necesario un protocolo con secuencias
especificas. A continuacion detallamos el que
usamos en nuestro centro:

RM 1.5 T Philips:

~-axial FSE 3D T1

- axial FSE 3D FLAIR

- axial FSE T2

-axial FFE T2

- Coronal centrado en temporales FSE T1 IRy
FSE T2.

- axial DWI (b=1000) con mapas de ADC
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» Las DCF representan un grupo heterogéeneo
de alteraciones de la formacion cortical. Esta

enfermedad ha sido clasificada de distintas
maneras a lo largo de los anos: Taylor (1971),
Palmini (2004 ), Barkovich (2005),
Blumcke(2011), ILAE (2022).

* A continuacion detallamos cada uno de los 3
subgrupos tras la revision de la ILAE en 2022
de la clasificacion propuesta en 2011 por
Blumcke (2,3).


https://radiopaedia.org/articles/taylor-dysplasia?lang=us
https://radiopaedia.org/articles/palmini-classification-of-focal-cortical-dysplasia?lang=us
https://radiopaedia.org/articles/barkovich-classification-of-focal-cortical-dysplasia?lang=us
https://radiopaedia.org/articles/blumcke-classification-of-focal-cortical-dysplasia?lang=us
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Tipo |
* Inicio mas tardio y sintomatologia mas leve.

 Mas frecuente en adultos.

» Cambios presentes en el I6bulo temporal. El tipo
Ib se localiza mas frecuentemente fuera del
|Obulo temporal (es mas dificil diferenciarlo de la
DCF tipo |l).

Hallazgos en RM:
* Hipoplasia segmentaria o lobar, con pérdida

del volumen de sustancia blanca subcortical la
cual puede mostrar un moderado aumento de
senal en secuencias T2/FLAIR y una
disminucion de la senal en secuencia 11.

* Ligera pérdida de la diferenciacion SG/SB

* Anomalias de la rotacion cortical (pueden ser
el unico signo de displasia).

* A veces, tienen poca representacion estructural
en RM (hasta el 33% no muestran alteraciones),
va que los cambios histologicos pueden ocurrir
unicamente en la capa cortical. (5, 8)
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Tipo II
e Sintomas mas graves.

e Mas casos en niNos.

* Mas frecuente en localizaciones extratemporales con
predileccion por el |I6bulo frontal (1), en concreto el area
rolandica u opercular (9).

Hallazgos en RM:

* Engrosamiento cortical.
* Marcada pérdida de la diferenciacion entre SG/SB.

» La SB subcortical muestra un aumento de la senal
en FLAIR/T2 y una disminucion de la senal en T1,
apareciendo frecuentemente como una franja de
hiperintensidad T2 orientada radialmente o en forma
de embudo, que se dirige hacia el ventriculo, lo que
se conoce como el "signo del transmanto”. Solo
aparece en este tipo de DCF y es altamente
sugestivo del tipo lIb, aunque no esta presente en
todos los pacientes de este subgrupo.

 Anormalidad de surcos y circunvoluciones. Varia
desde un agrandamiento focal de los espacios
subaracnoideos hasta circunvoluciones corticales
altamente dismorficas.

* Puede haber aumento del espacio perivascular.
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Figura 1. Paciente de 29 anos
diagnosticada de epilepsia a los 16
anos tras crisis de ausencia. RM
adquisiciones axiales T2 (a), T1 (b)
v FLAIR (c) . Se observa extensa
area de displasia en lobulo occipital
izquierdo (circulo rojo, a). Se
visualiza el signo del transmanto
(flecha roja, c): alteracion de senal
en la sustancia blanca subcortical
gque se extiende hasta el asta
occipital izquierada . Hallazgos
compatibles con DCF llb.

| RADICLEGS
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Figura 2. Mujer de 35 anos con clinica migranosa. RM
adquisiciones axiales FLAIR (A)y T1 (B) y coronal y sagital FLAIR
(Cy D). Se observa el signo del transmanto (flecha roja):
hiperintensidad subcortical parietal izquierda que se extiende hacia
el atrio ventricular. Asocia hipoplasia del giro temporal medial
(flecha blanca). Hallazgos compatibles con DCF llb.
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Figura 3. Varon de 13 anos con crisis de epilepsia. RM adquisiciones
axiales T1 (A), T1 conciv(B)y T2 (C) y sagital FLAIR (D). Se observa
lesion de predominio cortical en opérculo parietal que afecta a los giros
supramarginal y angular del parietal (circulo rojo), pérdida de la
diferenciacion entre sustancia gris y sustancia blanca, engrosamiento de
circunvoluciones y remodelacion de la tabla interna del diploe. Es
hiperintensa en T2 y FLAIR e hipointensa en T1. No presenta captacion
de contraste, Hallazgos compatibles con DCF |I.
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DCF TIPO I VS TIPO I

PREVALENCIA CLINICA | OCALIZACION
DCF | Adultos + Leve Temporal
DCF 2 NINoS + Grave Extratemporal
(frontal)

Figura 4. Tabla comparativa de las caracteristicas de las DCF tipo
| vs tipo Il.

SENAL SB: ENGROSAMIENTO BORRAMIENTO SIGNO ANORMALIDAD
T2 HIPER T2 CORTICAL INTERFASE TRANSMANTO GIROS
HIPO SG/SB
DCF llb [FUERTE S S S Sl
(CARACTERIS
TICO)
DCF lla IMENOS S Sl MENOS Sl
FUERTE FRECUENTE
DCF| |+/-SUTIL  |NO SUTIL NO Sl

Figura 5. Tabla modificada de N.colombo et al.(8) que compara las
caracteristicas por RM de las DCF tipo | vs las Tipo Il.
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Tipo il

* Se asocia con otras anomalias adyacentes
cuyos hallazgos radiologicos seran los que
analizaremos en la RM.

e llla: esclerosis del hipocampo.
* lllb: tumor glioneuronal (DNET, ganglioglioma).
e lllc: malformacion vascular.

e llid: lesion epileptdogena en la primera infancia:
gliosis, infarto pre o perinatal, sangrado,
encefalitis.
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Figura 6. Varon de 38 con cefalea holocraneal de un mes de evolucion que no
mejora con tratamiento. TC corte axial (A). Se observa una lesion hipodensa
temporal izquierda.

RM adquisiciones axiales T2, FLAIRy T1 (B, C y D), coronal FLAIR y axial T2*
(E vy F). En sustancia blanca subcortical y yuxtacortical del giro temporal medio
Izquierdo se observa un area de alteracion de la senal de morfologia triangular
con apex medial, “signo del transmanto” (flecha roja). Adelgazamiento del
hipocampo izquierdo con aumento de la senal en su margen medial, (circulo
rojo), interpretado como esclerosis temporal. Hallazgos compatibles con DCF
ll1a.
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Tipo lllb — DCF + DNET (tumor neuroepitelial
disembrioplasico):

e Es el 2° tumor mas comun en casos de convulsiones
epilepticas intratables resecados quirurgicamente.

e Esta incluido dentro del grupo de tumores asociados a la
epilepsia a largo plazo (LEAT).

e Se encuentra frecuentemente en el |6bulo temporal.

e Surge de la sustancia gris cortical o profunda y a menudo

es concomitante con DCF.
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Tipo lllb — DNET: Hallazgos en RM:

- Lesion predominantemente cortical y bien delimitada, con
hiperintensidad en imagenes potenciadas en 12, intensidad
mixta en imagenes FLAIR y con apariencia “en burbujas’.

- Aunque no es verdaderamente quistico, su apariencia es
similar a la de un quiste.

- No hay edema perilesional ni efecto masa.

- Se puede observar realce focal, depdsitos de hemosiderina y
calcificacion.

- Puede mostrar expansion de |la calota adyacente y el signo del
borde brillante en imagenes FLAIR.

Figura 7. DNET sin DCF asociada. Varon de 55 anos con cefalea
holocraneal. RM adquisiciones axiales T2y T1 (Ay B). En topografia
frontal izquierda, se observan pequenas lesiones quisticas
subcorticales (circulo rojo) distribuidas a lo largo del surco.
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Figura 8. DNET con DCF asociada (DCF tipo llib). Varon de 38 anos con
segunda crisis comicial de inicio focal izquierdo. RM adquisiciones
axiales T2y T1 (Ay B)ycoronales T2y FLAIR (C y D). En I6bulo
temporal izquierdo se identifica engrosamiento cortical en giro temporal
superior izquierdo (flecha roja), perdida de la diferenciacion de la
sustancia gris-sustancia blanca y alteracion en la morfologia del giro
temporal medio izquierdo. Asocia la presencia de lesion quistica con
finos tabiques en su interior (cabeza de flecha roja).
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TIPO llilb — DCF + GANGLIOGLIOMA.

e Tumor glioneuronal de bajo grado frecuentemente localizado en el
lobulo temporal, sobretodo en uncus, circunvolucion
parahipocampal y amigdala.

e Hallazgos en RM:
- Masa quistica con un nodulo mural hasta en el 40% de los

casos. No es infrecuente observar una masa solida.
- El realce de la porcion solida es variable y la calcificacion esta

presente en el 30% de los casos.
- Poco efecto masa o edema vasogenico.
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Figura 9. Ganglioglioma sin DCF. Varon de 16 anos con
crisis generalizadas tonicoclonicas. Actividad irritativa focal
temporal izquierda en EEG. RM adquisiciones axiales T2 (A)
y coronales T2, FLAIRy T1 (B, C y D).Se identifica lesion
focal subcortical temporal anterior izquierda, quistica con un
nodulo solido central, que no muestra realce tras la
administracion de contraste, con leve edema en sustancia
blanca adyacente (circulo rojo).
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DISPLASIA HISTOLOGIA GENETICA

DCF 1 1A Microcolumnas - Hipoplasia segmentaria/lobar +
péerdida volumen SB subcortical

(hiper en T2/FLAIR e hipoen T1)

IB Disp|asia horizontal - Pérdida de la diferenciacion SG/SB
arquitectural - No # entre subtipos
IC Anormalidades
verticales y
horizontales
DCF 2 lla Neuronas dismorficas mTOR Engrosamiento cortical, pérdida
diferenciacion SG/SB, patron
b Neuronas dismorficas anormal de giro/surco
+ “balloon cells” lla + signo del transmanto
DCF 3 HE Delaminacion cortical
+ esclerosis del
hipocampo
b Delaminacion cortical Caracteristicas de DNET y
+ tumor cerebral ganglioglioma
llic Delaminacion cortical
+ malformacion
vascular
lid Delaminacion cortical Caracteristicas de gliosis, infarto,
+ |lesion en edad sangrado, encefalitis...
temprana
Sustancia mMCDS con
Blanca exceso de
heuronas
heterotopicas Pérdida de la diferenciaciéon SG/SB
MOGHE SLC35A2
DCF no
definida en

histopatologia

Figura 10. Tabla resumen de los nuevos subtipos de las DCF segun Najm |, et al (2).
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En el consenso de las DCF de la ILAE del 2022 (2) se propone un
estudio multidisciplinar en 3 capas:

e CAPA 1: DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO
e CAPA 2: GENETICA

* CAPA 3: HALLAZGOS POR IMAGEN

- Si hay una anormalidad focal, especificar como ha sido hallada:
analisis visual, postprocesado, etc...

- Describir la localizacion anatomica (lobulo, giro), sus
caracteristicas (cambios en la morfologia de los giros y surcos,
hipersenal T2/FLAIR cortical/subcortical, signo del transmanto,
borramiento de la interfase SG/SB, engrosamiento cortical ...),
Incluir la potencia del campo magnetico de la RM vy el protocolo
de imagen usado.
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“CHECK LIST” sobre el diagnostico de DCF propuesto por
N.Colombo, N.Bargallo y N.Redaelli (8):

* Alteraciones de senal corticales (focales o difusas)

» Cambios en la senal de la sustancia blanca (subcortical o
profunda/periventricular; focal o difusa).

» Grosor cortical (aumentado o disminuido, focal o difuso).

» Perdida de la diferenciacion sustancia gris/blanca.

 Anomalias de los giros (focales o difusas).

» Atrofia cortical-subcortical (focal, difusa o hemisferica).

* Hipertrofia de un area focal del cerebro, de un I6bulo o de todo
un hemisferio cerebral.

* Presencia de calcificaciones o hemorragia.

 NUmero de lesiones: unicas o multiples.

» Topografia de la lesion: unilobar/multilobar/hemisférica; indicar
el lobulo/lobulos involucrados.

» Ubicacion de la lesion: cortical, cortical-yuxtacortical,
subcortical, periventricular, en la corona de la circunvolucion y
en lo profundo del surco.

» Establecer si |la lesion estructural es congruente con la zona
epileptogenica definida en base a los datos electroclinicos.

» Establecer si existe algun hallazgo incidental o inesperado que
no sea congruente con el electroencefalograma,
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“RED FLAGS” propuestas por N.Colombo, N.Bargallo y
N.Redaelli (8) que deberian hacernos sospechar que NO

estamos ante una displasia cortical focal:

» E|l edema citotoxico transitorio (que restringe a la difusion)
iInducido por convulsiones en la fase postictal puede simular
una lesion estructural debido al aumento de senal en
secuencias T2W/FLAIR.

* Los pacientes menores de 3 anos con mielinizacion
Incompleta pueden mostrar zonas terminales de mielinizacion
subcortical (en Iobulo frontal y temporal) que puede simular
una lesion estructural.

 La presencia de efecto masa, edema perilesional y la
captacion de contraste va en contra del diagnostico de DCF.
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TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

 La reseccion quirurgica del area epileptogenica refractaria de las
DCF generalmente conlleva un buen control de las convulsiones.

» La causa mas frecuente de tratamiento quirurgico fallido son las
lesiones desapercibidas en la RM o ubicadas dentro de
estructuras vitales y neurologicamente importantes (sensomotoras
o relacionadas con el habla).

 Ademas, el area del cerebro afectada puede ser mayor que la

visible por RM. Por esa razon, se requieren otros metodos de
seleccion preoperatoria precisa de los pacientes (1). Entre ellos
se incluye: FDG-PET, Magnetoencefalografia, EEG intracraneal,;
y dentro de la RM, la técnica DTI, la perfusion dinamica, funcional
v el analisis computarizado de las alteraciones de la materia
blanca y gris.
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CONCLUSIONES

» Conocer las clasificaciones y ultimas actualizaciones.
» Realizar un estudio y protocolo especificos de epilepsia.

» Describir detalladamente los signos radiologicos para |la correcta y
actualizada clasificacion de las DCEF.
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