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RESUMEN

El sindrome de Foix-Chavany-Marie o sindrome biopercular fue descrito como una diplejia
labio-facio-faringo-laringo-gloso-masticatoria, con disociacién automatica del movimiento.
Los pacientes que padecen este sindrome presentan alteracion del habla (disartria o anartria),
disfagia y no pueden abrir la boca, cerrar los parpados o protruir la lengua por voluntad
propia, pero pueden sonreir, llorar y bostezar automaticamente. La etiologia mas frecuente

en la edad adulta es la isquémica, a nivel opercular bilateral. Se presenta el caso clinico de
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un paciente con enfermedad cerebrovascular isquémica de la arteria cerebral media derecha
con parélisis pseudobulbar con conversion hemorragica por mecanismo cardioembdlico, con

trastorno de la deglucién. Tuvo una evolucion favorable.

Palabras clave: Sindrome biopercular; enfermedad cerebrovascular isquémica; mecanismo

cardioembélico.

ABSTRACT

Foix-Chavany-Marie syndrome or biopercular syndrome was described as a lip-facio-
pharyngo-laryngeal-glosso-chewing diplegia, with automatic dissociation of movement.
Patients with this syndrome have speech impairment (dysarthria or anarthria), dysphagia and
cannot open their mouths, close their eyelids or protrude their tongue freely, but they can
smile, cry and yawn spontaneously. The most frequent etiology in adulthood is ischemic, at
the bilateral opercular level. We report a clinical case of a female patient with ischemic
cerebrovascular disease of the right middle cerebral artery with pseudobulbar paralysis,
hemorrhagic conversion by cardioembolic mechanism, and swallowing disorder. She

evolved favorably.

Keywords: Biopercular syndrome; ischemic cerebrovascular disease; cardioembolic

mechanism.
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INTRODUCCION

El sindrome de Foix-Chavany-Marie (FCM), también conocido como sindrome biopercular
(SB) fue descrito por primera vez en 1926 por los franceses Charles Foix, JA Chavany y
Julien Marie, refiriéndose a una diplejia facio-faringo-glosomasticatoria con disociacion de
movimientos voluntarios y automaticos.) Estos autores platearon una sola condicion clinica
caracterizada por paralisis supranuclear (pseudobulbar), causada por lesiones operculares
anteriores; la etiologia de estas pueden ser congénitas o adquiridas, y de presentacion
persistente o intermitente, aunque la causa mas frecuente en adultos y forma clasica es de

etiologia vascular isquémica.®34

Los pacientes que padecen este sindrome presentan anartria o disartria severa, disfagia,
babeo y diplejia facial y lingual, son incapaces de abrir la boca, guifiar un ojo o protruir la
lengua por voluntad propia, en cambio conservan la funcion refleja y pueden llorar, sonreir y

bostezar de forma automatica.®®

La etiologia més frecuente en el adulto es la isquémica con afecciéon de ambos opérculos. Se
describen dos tipos de sindrome opercular: a) anterior, por la lesion de la parte frontal del
opérculo con afeccion predominantemente motora, anartria y, en ocasiones, asociado a

afasia, y b) posterior, por afeccion de la zona opercular parietal, con clinica sensitiva.(:®)

El sindrome de Foix-Chavany-Marie es causado por lesiones bilaterales perisilvianas
anteriores, con compromiso de ambas cortezas motoras primarias y opérculos frontales. Se
produce una interrupcion bilateral de las vias de conexidn entre las areas de la corteza
motora y los nucleos de los pares craneanos V, VII, IX, X y XII del troncoencéfalo.®19 Lo
anterior explica la parélisis pseudobulbar cortical, con indemnidad de la musculatura bulbar.
El fenémeno de disociaciéon “automatico voluntaria” refleja que los impulsos motores
voluntarios y emocionales que controlan la musculatura craneofacial se originan en areas
corticales y subcorticales diferentes, y que ademas siguen vias encefalicas independientes.
El circuito motor, que comprende corteza primaria, area premotora y sus proyecciones
corticopontinas y corticobulbares es esencial en la programacion, iniciacion y ejecucion del
movimiento. Mientras que el control automatico es mas dependiente de estructuras

subcorticales, como los ganglios basales.(?3456.7:8910.11)
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Se presenta un caso con sindrome Foix-Chavany-Marie por lesion isquémica antigua en
operculo derecho y reciente en opérculo izquierdo, con fibrilacion auricular como factor de

riesgo cardioembolico mayor.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente HRG, masculino, blanco de 66 afios de edad con antecedentes de hipertension
arterial esencial que lleva tratamiento regular, fibrilacion auricular cronica y enfermedad
cerebrovascular previa sin secuelas. Acude al hospital refiriendo que en horas de la
madrugada comenzo6 con pérdida de la fuerza muscular del lado derecho, trastorno del
lenguaje, desviacion de la comisura labial a la izquierda e imposibilidad para la deglucién y

protrusion de la lengua, por lo que se ingresa para estudio.

Examen fisico neuroldgico al ingreso

— Consciente, Escala de Glasgow 11/15 AO:4/4 RV: 1/5 RM: 6/6

— Anartria, diplejia facial central a predominio derecho por secuela previa
— Pardlisis de la lengua, amotilidad del velo del paladar

— Paresia braquial derecha 3*/5

— ROT- hiperreflexia osteotendinosa generalizada

— Funciones psiquicas no exploradas por trastorno del lenguaje, pero comprension

conservada.

Se recibe en unidad de ictus, se realizan complementarios de urgencia, incluida TAC de
craneo simple (12/2/2018) que muestra estudio con mala técnica, se evidencia calcificacién
fisiolégica de plexos coroides en ventriculos laterales y glandula pineal, dos lesiones
isquémicas antiguas en territorio de arteria cerebral media (ACM) derecha con éarea de

encefalomalacia. Existe una lesion isquémica difusa en territorio de suplencia de arteria
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cerebral media izquierda que compromete opérculo parietal de ese lado, asi como lesién mal
precisada en region mesocéfalo-pontina de aparente etiologia isquémica sin poder definir

fase evolutiva.

Teniendo en cuenta lo anterior se plantea diagndstico de ictus isquémico de territorio de
suplencia de arteria cerebral media izquierda reciente de probable etiologia cardioembolico
por los antecedentes de fibrilacion auricular. Se decide mantener inicialmente

anticoagulantes orales, lo que ya formaba parte del tratamiento del paciente.

Se le realiza hemograma, hemoquimica, ionograma y coagulograma en paradmetros

normales.
Ademas, se le realiza Doppler Carotideo y vertebrobasilar que se informé como normal.

Ecocardiograma funcion sistolica del ventriculo izquierdo normal, hipertrofia septal basal.

Agrandamiento de auricula izquierda. Incompetencia mitral grado | y adrtica ligera.

Presentd una evolucién clinica con tendencia a estabilidad, tratado desde el inicio con
anticoagulantes de tipo heparina de bajo peso molecular por la sospecha de etiologia

cardioembolica teniendo en cuenta antecedentes del paciente y forma clinica de instalacion.

A los 7 dias de evolucion, al realizar TAC craneo control se visualizé area de infarto
isquémico de ACM izquierda reciente con areas hiperdensas en su interior con relacion a
conversion hemorragica grado 3 (Fig. 1), se suspende anticoagulacién y se mantiene

tratamiento sintomatico.

Luego de 14 dias de estadia hospitalaria, se realiza TAC simple evolutiva que muestra area
de sangrado residual en region parietooccipital izquierda asociado a area hipodensa de
aspecto isquémico (Fig. 2).

El paciente presentd una evolucion clinica favorable, egresando el dia 17 de estadia
hospitalaria. Para ese momento se mantiene con sonda levine y comunicacion por la

escritura debido a que mantiene la anartria y se encuentra bajo tratamiento rehabilitador.
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Fig. 1 - Infarto antiguo e infarto reciente con conversion hemorragica con doble flecha.
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Fig. 2 - TAC evolutiva con presencia de mejoria imagenolégica del sangrado.
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DISCUSION

Semioldgicamente, la paralisis de pares craneales bajos por lesion supranuclear, que afecta a

las fibras corticobulbares y corticopontinas, se conoce como paralisis supra o pseudobulbar.

El opérculo cerebral comprende una region que cubre la insula. Segun Penfield y Rassmusen
se distinguen tres partes:® el opérculo frontal, (areas 44 y 45) extremidad caudal de la
circunvolucion frontal inferior; el opérculo parietal, base de la circunvolucion precentral y
poscentral que abarca parte del area suplementaria sensitiva y motora, y el opérculo
temporal, parte rostral de la circunvolucion temporal superior (area 22) que mantiene
conexiones con los opérculo frontal y parietal, la insula y el area 46. En el sindrome
biopercular se interrumpen, en forma bilateral, las conexiones entre las areas de la corteza
motora y los nucleos de los pares craneales V, VII, IX, X y XII del tallo cerebral, lo que
origina la diplejia oro-facial sin denervacion.®+® La disociacion automatica voluntaria que
caracteriza a este sindrome ha sido explicada por la diferenciacion anatomica de las vias

voluntarias y emocionales del control del movimiento de la musculatura facial.®

Los masculos faciales y orales tienen dos controles centrales, un control voluntario que
requiere de una corteza motora intacta y el control emocional que involucra estructuras
profundas del sistema extrapiramidal, tAlamo e hipotdlamo. La base anatomofisiolégica de la
disociacion automatica-voluntaria, radica en que las proyecciones cortico-bulbares conducen
los impulsos para la motilidad facial voluntaria mientras que los impulsos para los
movimientos emocionales se transmiten al nucleo facial a través del sistema extrapiramidal

y diencefélico.®456)

La etiologia més frecuente en la edad adulta es la isquémica, a nivel opercular bilateral, pero
también se ha descrito en pacientes con lesiones subcorticales bilaterales' infecciosas, con
lesiones tumorales, epilépticas o en trastornos de la migracion neuronal.® Se han descrito
formas del sindrome con paralisis facial, lingual y braquial unilateral por lesiones Unicas
contralaterales.*” Son pocos los casos informados de sindrome biopercular con lesiones

unilaterales.("-8910.11)
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El diagnostico diferencial de este sindrome se realiza principalmente con entidades
nosoldgicas que puedan asociarse con paralisis seudobulbar: esclerosis lateral amiotrdfica,
sindrome de Brown Vialetto-van-Laeré, estado lacunar de Pierre-Marie, paralisis

seudocerebelosa. (>34

Se han recogido varios casos en la literatura de presentacion de este sindrome debido a ictus
isquémico de etiologia emboligena, se recoge incluso un estudio de seguimiento Atenas
(Ictus de etiologia emboligena de fuente no determinada, ESUS por sus siglas en
inglés).(8919 Donde se presentd la fibrilacion auricular en 44 %, como es el caso de este

paciente, que la causa probable fue también la etiologia cardioembolica.®?

De modo general es una entidad infrecuente con pronéstico reservado que la piedra angular
del diagndstico, conociendo el tipo de lesidn existente, sea la sospecha por la semiologia
neuroldgica, por lo que es imprescindible el adecuado examen fisico y neuroldgico.
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