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PRESENTACION DEL CASO:

Masculino de 19 anos con diagnostico de epilepsia refractaria a los 12 anos,
actualmente empeoramiento de frecuencia habitual de crisis aumentando a 1-2 por
dia. Evaluar posibilidad de colocar estimulador vagal.

Presenta ademas hipoacusia neurosensorial y paralisis facial izquierda, como asi
también retraso madurativo.



HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS:

|
FIBRA PONTINA DORSAL ECTOPICA |

5

Protuberancia ventral aplanada
con una cubierta tegmental.
Protrusion curva de la
protuberancia dorsal desde el
tercio medio del tegmento hasta
el cuarto ventriculo.

Hipoplasia de vermisy
hemisferios cerebelosos

HIPOPLASIA CEREBELOSA

HIPOPLASIA CAI

Hipoplasia del conducto auditivo
interno izquierdo



DISCUSION:

La displasia del tegmento pontino (DTP) en gorra es una malformacion congénita poco
frecuente del SNC, que se caracteriza por un patron especifico de malformaciones que
afectan la fosa posterior, tanto la protuberancia, bulbo, cerebelo y nervios craneales.

Genera retraso del desarrollo, anormalidades cerebelosas y piramidales, y disfuncion
de nervios craneales, conduciendo a pérdida auditiva, trastornos deglutorios y paralisis
oculomotora.

Como hallazgos imagenoldgicos se destacan: fibra pontina transversa dorsal ectopica
que se proyecta desde el tegmento hacia el cuarto ventriculo, hipoplasia/aplasia de
pedunculos cerebelosos, signo del “diente molar” mesencefalico caracterizado por

lateralizacion del pedunculo cerebeloso superior y anomalias de pares craneales.



CONCLUSION:

La DTP se caracteriza por un retraso en el desarrollo, disfuncion de los pares craneales
y una inconfundible malformacion del romboencéfalo, caracteristica en imagenes,
distinguiéndola del resto de las malformaciones de fosa posterior. El reconocimiento
precoz es fundamental para proporcionar un tratamiento adecuado, como la
colocacién de implantes cocleares y/o vagales, entre otros.
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