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Este raro síndrome debe tenerse en cuenta ante la presencia de un

paciente con asimetrías ya sea en calota craneal o región facial,

hemiparesia o asociado a condiciones neurológicas como

convulsiones. El rol de las imágenes juega un papel fundamental para

el diagnóstico preciso siendo similar la sensibilidad de la tomografía y

resonancia, con mayor especificidad de ésta última..

PRESENTACIÓN CLÍNICA
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Paciente femenina de 59 años con antecedentes de retraso

madurativo, hemiparesia braquio-crural derecha y epilepsia;

que consulta con neurología por incremento de crisis

convulsivas, por lo cual se realiza TC y posterior RM.

TC DE CEREBRO SIN CTE:

Signos de hiperostosis en la calota craneana, con 

engrosamiento a predominio de región fronto-parieto-temporal 

izquierda. Disminución de volumen encefálico a nivel del 

hemisferio cerebral izquierdo, con tracción del sistema 

ventricular homolateral. Hiperneumatización de los senos 

frontales izquierdos.

RM CEREBRAL CON CTE:

Disminución de volumen del hemisferio cerebral izquierdo con 

leve tracción del ventrículo homolateral. Profundización de 

surcos y cisuras de la convexidad a predominio izquierdo con 

dilatación focal de los espacios subaracnoideos en la 

convexidad en frontal derecha, fronto-medial y anteromedial

temporal izquierda. Asociado a hiperintensidad de señal en T2 y 

FLAIR a nivel temporal e hipocampal. Disminución de tamaño y 

cambios de señal en T2 y FLAIR del cuerpo calloso y tálamo 

izquierdo.
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DISCUSIÓN

Esta patología es una condición infrecuente sin una clara incidencia 

reportada, clínicamente se presenta con convulsiones, asimetría facial 

y discapacidad intelectual. En tomografía y resonancia los hallazgos 

sin típicos e incluyen hiperostosis de calota, hiperneumatización de 

los senos frontales izquierdos, atrofia hemicerebral, dilatación del 

sistema ventricular homolateral así como también cambios de señal 

intrínsecos en T2 y FLAIR a nivel del parénquima cerebral 

comprometido.


