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Sindrome de
Foix-Chavany-Marie secundario
a encefalitis por virus herpes
simple tipo 2

The Foix-Chavany-Marie syndrome due to
herpes symplex virus encephalitis type 2

Sr. Editor:

El sindrome de Foix-Chavany-Marie (SFCM) o sindrome
opercular anterior hace referencia a la paralisis de la
musculatura orofacial y faringea para los movimientos
voluntarios, con preservacion de los movimientos automa-
ticos y reflejos', secundario a lesiones bilaterales de la
corteza opercular anterior, si bien se han descrito casos con
afectacion unilateral o lesiones bilaterales subcorticales?.
La etiologia mas frecuente es la vascular’, pero tam-
bién puede tener un origen infeccioso, desmielinizante,
traumatico, neoplasico, epiléptico o neurodegenerativo®.
Describimos un caso secundario a encefalitis por virus herpes
simple tipo 2 (VHS-2).

Mujer de 27 afos, diestra, con antecedente de tiroiditis
autoinmune sin tratamiento, que present6 cuadro progre-
sivo de 2 dias de evolucidon de debilidad facial bilateral
superior e inferior de predominio izquierdo, asi como impo-
sibilidad para el habla por anartria e hipofonia graves y
dificultades deglutorias, con disfagia mixta severa y sia-
lorrea. Durante las 24 h previas presentd 3 episodios de 5 min
de duracion sugestivos de crisis epilépticas focales: el pri-
mero consistio en rigidez tonica de extremidades superiores
precedido de un ronquido durante el suefo; el segundo,
rigidez mandibular y sensacion de ocupacion faringea; y el
tercero, clonias faciales izquierdas.

La exploracion general no aportd datos de interés. En
la exploracion neurologica destaco una paralisis de la mus-
culatura facial, lingual y faringea para los movimientos
voluntarios, conservando el reflejo de amenaza visual, la
mimica facial automatica y el reflejo nauseoso y tusigeno,
compatible con SFCM.

El analisis sanguineo completo resulté normal, inclu-
yendo serologia de VIH y estudio de poblaciones linfocita-
rias. Los electroencefalogramas (EEG) seriados mostraron
actividad epileptiforme en regiones frontotemporales dere-
chas junto con signos focales de lentificacion. Durante un
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video-EEG, la paciente presentd crisis generalizada tonico
clonica con patrén de punta-onda generalizado precedido de
un ritmo reclutante temporal derecho (fig. 1). La resonan-
cia magnética (RM) cerebral mostro lesiones hiperintensas
en secuencias T2 y FLAIR, sin captacion de contraste, en
ambos cortex insulares, giros temporales superiores, cingulo
y circunvoluciones pre- y poscentrales (fig. 2). El analisis de
liquido cefalorraquideo (LCR) mostré una proteinorraquia de
0,81g/dL, con 121 células (94% linfocitos), siendo la PCR
positiva para VHS-2. El resto de estudios microbiologicos,
incluyendo PCR del resto de virus del grupo Herpes, Citome-
galovirus, Parechovirus, Enterovirus, deteccion de antigeno
y PCR de Criptococo, tincion Gram y cultivo de bacterias,
PCR de S. pneumoniae, N. meningitidis y L. monocytogenes,
asi como los anticuerpos anti-NMDAR, fueron negativos.

Se instauro tratamiento con aciclovir intravenoso durante
21 dias y tratamiento antiepiléptico con lacosamida, con
negativizacion de PCR de VHS-2 en estudio LCR de control.
Una RM cerebral de control realizada a los 20 dias mostro
necrosis quistica en regiones frontales bilaterales (fig. 2).

La paciente presenté mejoria en la movilidad facial,
siendo capaz de realizar mimica facial, oral y lingual de
manera voluntaria, aunque persistieron disartria, disfonia
y disfagia, siendo necesaria nutricion por sonda nasogas-
trica durante 3 meses, pudiendo retirarse posteriormente.
No volvib a presentar crisis epilépticas.

La encefalitis herpética es la causa mas frecuente de
encefalitis esporadica a nivel mundial, siendo la infec-
cion por VHS-1 mas frecuente en adultos y por VHS-2 en
neonatos®. La encefalitis asociada a VHS-2 en adultos es
excepcional y se ha descrito asociada a infartos isquémi-
cos y/o hemorragicos®, o a cuadros similares a encefalitis
por VHS-1°,

La causa mas frecuente de SFCM en adultos son lesiones
vasculares por afectacion simultanea o secuencial de ambas
cortezas operculares o de sus conexiones subcorticales>>.
Raramente se ha descrito asociado a una lesion opercu-
lar unilateral’. Dentro de las causas infecciosas destaca la
encefalitis por VHS-1%?, debido a su alta prevalencia y su
predileccion por los lobulos frontales®. La forma de pre-
sentacion mas tipica es la de una encefalitis con fiebre,
afectacion del nivel de conciencia y crisis epilépticas (fun-
damentalmente crisis focales motoras) en las que los signos
del sindrome opercular forman parte del cuadro clinico, aun-
que también existen casos en los que aparece de forma
aislada o Unicamente asociado a crisis focales motoras'®.
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Figura1 Videoelectroencefalograma. A) Registro intercritico en el que se aprecia focalidad frontotemporal derecha formada por
grafoelementos complejos de presentacion periddica con frecuencia inferior a 1 Hz y con propagacion variable a otras areas. B)
Registro ictal con patron punta onda generalizada que fue precedido de ritmos reclutantes en region temporal derecha, con rapida

propagacion.

Figura 2 RM cerebral realizada en la fase aguda (1) y 20 dias después, tras la finalizacion del tratamiento antiviral (2). Ay
B) Cortes axial y coronal con secuencia T2-FLAIR que muestra lesiones hiperintensas que se extienden por corteza insular, giros
temporales superiores hacia las circunvoluciones pre- y poscentrales y cingular de predominio derecho. C) Secuencia DWI en la que
se aprecia moderada restriccion de la difusion en las lesiones descritas. A y B) Cortes axial y coronal con secuencia T2-FLAIR en la
que se aprecian areas de gliosis con necrosis quistica con distribucion insular, opercular y frontotemporal bilateral de predominio
derecho. C) Secuencia SWI en la que se aprecian depositos de hemosiderina de predominio en region insular derecha compatible

con siderosis superficial residual a encefalitis.

En estos casos, la aparicion de crisis focales recurrentes,
incluso en ausencia de fiebre, cefalea u otros datos suges-
tivos de meningoencefalitis, especialmente en pacientes
sin factores de riesgo vascular, deben obligarnos a des-
cartar una infeccion del sistema nervioso central. El resto
de microorganismos (Citomegalovirus, virus de Epstein-Barr,

toxoplasma, tuberculosis o virus JC) son tremendamente
infrecuentes'' 4,

Otras causas descritas son traumatismos craneoence-
falicos, lesiones desmielinizantes, neoplasias cerebrales,
trastornos del desarrollo en la infancia, enfermedades neu-
rodegenerativas, estatus epiléptico’'>.
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Nuestra paciente empez6 con crisis de origen focal, sin
alteracion del lenguaje ni del nivel de conciencia fuera de las
crisis, y sin presentar cefalea, fiebre ni elevacion de reac-
tantes de fase aguda. Posteriormente desarrollo anartria,
disfagia y paresia facial bilateral con preservacion de la res-
puesta automatica y emocional (sonrisa, llanto, bostezo),
tipica de la afectacion opercular anterior bilateral. Esta
disociacion automatico-voluntaria se debe a la conservacion
de las vias corticobulbares indirectas’.

En resumen, la encefalitis por VHS-2 puede ser causa de
SFCM en un paciente adulto inmunocompetente, hecho no
descrito previamente en la literatura.
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