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PRESENTACION DE CASOS

Sindrome biopercular: presentacion de dos casos y
revision de la literatura

Paula Andrea Millan, Maria Isabel Montes, Carlos Santiago Uribe,
Dagoberto Cabrera, Alejandra Arboleda

Seccion de Neurologia Clinica, Hospital Universitario San Vicente de Padul, Facultad de Medicina,
Universidad de Antioquia, Medellin, Colombia

El sindrome biopercular es una paralisis pseudobulbar cortical causada por lesiones bilaterales
gue comprometen el opérculo cerebral anterior. Se caracteriza por preservacion de la funcion
refleja y de la actividad automatica, sin deterioro mental. Se presentan dos casos clinicos y se
hace una revision de la literatura.

Caso 1. Se trata de una mujer de 73 afios de edad con antecedentes de enfermedad
cerebrovascular hace siete afios sin secuelas. Presentd pérdida subita del conocimiento y en
el examen neuroldgico se le encontrd paresia facial central derecha y anartria, con actos
reflejos como sonreir, parpadear y bostezar —los cuales no se producian al mandato—,
hemiparesia derecha e imposibilidad para la marcha.

En la tomografia cerebral se encontraron signos de lesion isquémica antigua en el territorio de
la arteria cerebral media derecha. Por el compromiso motor derecho, que no se correlacionaba
con los hallazgos de la imagen inicial, se solicité nueva tomografia, en la que se evidenci6
infarto agudo en territorio de la arteria cerebral media izquierda.

Caso 2. Se trata de una nifia de ocho afos con retardo mental y trastorno en el desarrollo del
lenguaje verbal por paquigiria biopercular.

Las pacientes presentan diplejia facio-faringo-gloso-masticatoria y paralisis volitiva selectiva
de musculos oro-faciales. La evaluacién neuropsicolégica evidencié compromiso cognitivo,
emocional y de la interaccion social como parte de un sindrome de la convexidad frontal en el
primer caso y, de retardo mental, en el segundo caso. La fonoaudiologia demostré que las dos
pacientes tenian dificultades en el proceso de masticacién y deglucion, y dificultades graves
en el lenguaje verbal. El pronéstico de recuperacion del lenguaje verbal es pobre, pero muchos
pacientes pueden recuperar la deglucion.

Palabras clave: infarto cerebral, pardlisis seudobulbar, retraso mental, trastornos de la
deglucién, trastornos del lenguaje.

Biopercular syndrome: report of two cases and literature review

The anterior opercular or biopercular syndrome is a cortical pseudobulbar palsy due to bilateral
lesions of the anterior brain operculum. It is characterized by preservation of reflex function and
automatic activity, without mental impairment. Two cases are reported herein and the relevant
literature reviewed.

The first case was a 73-year-old female with a history of a stroke occurring seven years
previously, without sequelae in the interim. She presented with sudden loss of consciousness.
The neurological examination showed a right facial central palsy and anarthria, with reflex acts
such as smiling, blinking and yawning, not elicited by commands; she also had a right
hemiparesis and walking impairment. A brain CT scan showed an old ischemic infarction in the
region of the right medial cerebral artery. Because the right motor involvement did not correlate
with the findings of the initial CT scan, another CT scan two days later showed an acute brain
infarction in the vicinity of the left medial cerebral artery.

The second case was an 8-year-old girl with mental retardation and impairment of verbal
development, caused by of biopercular pachygyria. Facio-pharyngo-glosso-masticatory diplegia
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and volitional selective palsy of the oro-facial muscles was seen in both patients. The
neuropsychological assessment showed cognitive, emotional and social interaction impairment
in both cases -as part of the frontal convexity syndrome in the first case and of mental retardation
in the second. The two patients had difficulty in mastication and swallowing. The prognosis for
recovery of verbal capacity is poor, although generally most patients recover the ability to

swallow.

Key words: cerebral infarction, pseudobulbar palsy, mental retardation, deglutition disorders,

language disorders.

El sindrome opercular anterior o biopercular es
conocido como el sindrome de Foix-Chavany-
Marie, descrito por autores franceses en 1926.
Es una pardlisis pseudobulbar cortical caracteri-
zada por preservacion de la funcion reflejay la
actividad automatica, sin alteracion mental,
labilidad emocional o incontinencia de esfinteres,
gue deja como secuela una grave alteracién del
habla y un compromiso parcial de la deglucién
conriesgo de broncoaspiracion.

Ademas, se considera un trastorno del movimiento
voluntario y se presenta como un cuadro de
disociacién automatica-voluntaria, por paralisis
volitiva selectiva de los musculos faciales.

El sindrome biopercular casi siempre es causado
por lesiones bilaterales que comprometen la
cortezay la sustancia blanca del opérculo anterior
y raramente ha sido reportado después de una
lesion en el hemisferio dominante (1-4).

Se presentan dos casos clinicos: una paciente
de 73 afios con antecedentes de enfermedad
cerebrovascular isquémica recurrente y una nifia
de ocho afios con retardo mental, microcefalia'y
trastorno en el desarrollo del lenguaje verbal con
paquigiria biopercular; ambas pacientes
presentaban un cuadro clinico de diplejia facio-
faringo-gloso-masticatoria y paralisis volitiva
selectiva de musculos faciales. Ademas, se hace
una revisién de la literatura sobre los aspectos
neuroanatémicos y clinicos, posibles causas y
prondstico del sindrome.
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Casos clinicos

Caso 1. Se trata de una mujer de 73 afios, diestra,
quien ingreso al Servicio de Neurologia del Hospital
Universitario San Vicente de Pall, el 18 de agosto
de 2005 con un cuadro clinico caracterizado por
mareo, nauseas y vomito, con posterior pérdida
de conocimiento de 20 minutos de duracién, por
lo cual fue llevada a urgencias. Tenia antecedentes
de: hipertensién arterial de larga data, en
tratamiento con captopril; enfermedad cerebro-
vascular isquémica hace siete afios en territorio
de la arteria cerebral media derecha, sin secuelas
funcionales; poliomielitis en la infancia con pie
equino varo derecho como secuela; fumadora de
medio paquete al dia por més de 15 afios.

En el examen fisico se encontrd: frecuencia
cardiaca de 90 latidos por minuto, tension arterial
de 180/100 mm Hg y 90 pulsaciones por minuto;
ademads, cataratas bilaterales, babeo, ausencia de
soplos carotideos, auscultacion cardio-pulmonar
y abdomen normales, y pie equino varo derecho.

En el examen neurolégico se observé conciente
y alerta, obedecia érdenes sencillas, paresia facial
central derecha, reflejo nauseoso disminuido, sin
ascenso del velo del paladar ni protrusion de la
lenguay anartria; presentaba actos reflejos, como
sonreir, parpadear y bostezar, los cuales no se
producian al mandato; hemiparesia derecha
(fuerza de 3/5 en los miembros superior e inferior
derechos) con hiperreflexia del hemicuerpo derecho,
imposibilidad para la marcha, signo positivo de la
glabela, respuesta plantar flexora bilateral;
sensibilidad conservada. No habia movimientos
anormales y los esfinteres eran normales.

Los resultados de los exdmenes al ingreso fueron:
glucemia, 91 mg/dl; creatinina, 1 mg/dl; tiempo
de protrombina, 10,4 s; tiempo parcial de
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tromboplastina, 25,5 s; perfil lipidico: colesterol
total, 234 mg/dl, triglicéridos, 208 mg/dl, colesterol
HDL, 47 mg/dl, LDL 145 mg/dl; sodio, 142 mmol/
I; potasio, 4,2 mmol/l; cloro, 104 mmol/l; tirotropina
(TSH), 1,62 Ul/ml, T4 libre, 1,1 ng/dl; VDRL no
reactivo.

La placa de térax fue normal, y el electrocardio-
grama no presentaba cambios significativos. En
la tomografia computadorizada (TC) de craneo
simple se observaba un infarto antiguo en el
territorio de la arteria cerebral media derecha
(figura 1). Se practicé TC de craneo de control
dos dias después, y se evidencio un infarto agudo
en territorio de la arteria cerebral media izquierda
(figura 2).

En el estudio cardiovascular, en la ecocardiografia
transtoracica se informé: ateromatosis adrtica,
leve insuficiencia tricuspidea, moderada hiper-
tensién pulmonar y fraccion de eyeccién normal.
En la ecografia Doppler de las arterias carétidas
se observaron vasos permeables sin imagenes
en su interior que sugierieran trombos.

Por el cuadro clinico y los hallazgos en las
imagenes de las tomografias, se hizo el diagnds-
tico de sindrome biopercular de origen vascular.

La paciente recibi6 tratamiento con enoxaparina,
lovastatinay aspirina. Se inicid fluoxetina durante
la hospitalizacién por importante anhedoniay poco
contacto con el medio.

La evaluacion por fonoaudiologia demostro falta
de patrén deglutorio funcional para liquidos, sin
ascenso laringeo y con gran riesgo de bronco-
aspiracion; alteracion del movimiento de la lengua,
labios y paladar blando para actividad voluntaria
y durante la alimentacion.

Por las necesidades nutricionales de la paciente
fue indispensable realizar gastrostomia
endoscépica (sin complicaciones) y por la actitud
positiva frente a la alimentacion, se entrené a la
familia para darle alimentacioén oral asistida y
fraccionada, sin ser ésta la fuente principal de
nutricion.

Durante los veinte dias de hospitalizacion, la
paciente presenté mejoria parcial de la hemi-
paresia derecha, principalmente en el miembro

Sindrome biopercular

Figura 1. Caso 1: imagen de TC simple de craneo que
muestra area hipodensa fronto-parietal derecha antigua (18
de agosto de 2005).

inferior derecho (fuerza de 4/5). Sin embargo,
persistia la anartria, la disociacion automatica-
voluntaria, la disfagia para liquidos y la cara
inexpresiva. Debido a las dificultades para la
comunicacioén y al estado de animo de la paciente,
no se realizd evaluacion neuropsicoldgica en ese
momento.

Dos meses después habia mejorado su estado
depresivo, se torné mas reactiva y expresiva, y
persistian la hemiparesia derecha (miembro
superior, 3/5, y miembro inferior, 4/5) y las
caracteristicas del sindrome biopercular. Aln se
encuentra con la sonda de gastrostomiay, con el
apoyo de la familia, se inici6 la dieta oral en poca
cantidad.

Posteriormente, al realizar la evaluacién
cognoscitiva se encontré una paciente alerta,
anértrica y dispuesta a colaborar con la realizacién
de diferentes tareas no verbales. La evaluacion
se dificulté debido a que la paciente es analfabeta
y no se pudo utilizar la lectura como estrategia de
expresion.

Para conocer el nivel de comprension del lenguaje
oral se le aplico la subprueba de comprension del
test de Boston para el diagnéstico de las afasias
(cuadro 1). Esta prueba tiene valores de normalidad
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Cuadro 1. Test de Boston para el diagnéstico de las afasias.

Biomédica 2008;28:183-90

Comprensién

Puntuaciones

Valores de normalidad*

Discriminacion de palabras 12/72
Identificacion de partes del cuerpo 17/20
Ordenes verbales 11/15
Material de ideacién complejo 0/12

(67,8 + 4,4)
(17,3 + 1,9)
(13,7 + 1,3)
(7,8 £1,8)

*Se tiene en cuenta la edad y el nivel de escolaridad de la paciente

parala poblacién colombianay tiene baremos para
personas con nivel de escolaridad entre 0y 9 afios
(5). Los resultados mostraron bajas puntuaciones
en la discriminacion de las palabras, las érdenes
verbales y el material de ideacién complejo, a
pesar de considerar la edad y el nivel de
escolaridad de la paciente. También se observaron
apraxias de la construccién y oro-linguo-faciales
espontaneas e imitativas.

Esta puntuacion puede estar influenciada,
ademas, porque la paciente presenta caracteristicas
del sindrome de la convexidad frontal (apatico)
por lesiones de la corteza frontal lateral que esta
en estrecha correlacion con estructuras motoras,
produciendo alteraciones del movimiento y de la

Figura 2. Caso 1: imagen de TC simple de craneo con
areas hipodensas y pérdida de la diferenciacion cortico-
subcortical que compromete la topografia de las arterias
cerebrales medias en forma bilateral, izquierda, 30%-40%,
y, derecha, 50% (20 de agosto de 2005).
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funcion ejecutiva; ademaés, son frecuentes los
trastornos cognitivos, emocionales y de la
interaccion social, como en este caso.

Este sindrome se caracteriza por apatia,
indiferencia, estado pseudodepresivo, retardo
psicomotor, perseveracion, pérdida de la iniciativa,
discrepancia entre la conducta verbal y la motora,
déficit en la programacién motora, pobre
generacion de palabras, pobre abstraccion y
categorizacion (6,7).

Caso 2. Se trata de una nifia de ocho afios de
edad, indigena, que presenta dificultades en la socia-
lizacion, con episodios de agresividad y labilidad
emocional, trastorno del lenguaje verbal “nunca
ha dicho ninguna palabra” y alteraciones en el
proceso de masticacién/deglucion con babeo
constante.

No se conocen los antecedentes prenatales y los
perinatales son negativos. Nunca ha presentado
convulsiones. Del desarrollo psicomotor, sélo se
tiene informacion de gateo a los ocho meses y
marcha alos 13 meses, no corre, moviliza menos
la mano derecha y presenta dificultades en la
motricidad fina (coger la cuchara, cortar papel y
vestirse), expresa sus necesidades con sefiales,
reconoce los objetos comunes por el nhombre;
hasta el momento no dice monosilabos ni palabras,
intenta imitar algunos sonidos de animales.

En el examen neuroldgico se encontrd: alerta, de
llanto facil, obedecia 6rdenes sencillas, microcefalia
(perimetro cefélico de 48 cm, por debajo de dos
desviaciones estandares para la edad),
seguimiento visual completo, motricidad ocular
normal, simetria facial, babeo constante;
presentaba dificultad para abrir la boca y protruir
la lengua a las 6rdenes dadas; el reflejo nauseoso
estaba disminuido, pobre masticacion y deglucion
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con alimentos solidos; se encontré anartrica;
identificaba algunos objetos pero sin nominarlos;
movilizaba espontaneamente las cuatro extre-
midades, pero se evidenciaba mejor movilidad del
miembro superior izquierdo; habia hipertonicidad
enlos miembros inferiores, hiperreflexia generalizada,
respuesta plantar flexora derecha y extensora
izquierda, marcha con tendencia a la espasticidad
y postura hiperlordética por hipotonia axial. No
presentaba estereotipias.

La evaluacion por fonoaudiologia evidencié ausencia
de la protrusién de la lengua y los labios; durante
la actividad alimentaria present6 derrame del liquido
de la cavidad oral; tenia un patrén de masticacion
incorrecto pero, al parecer, era funcional; existia
dificultad en la segunday tercera fase de la deglucion;
el tono vocal estaba presente en el llanto y la risa.
Se le ensefi6 al acudiente de la paciente arealizar
ejercicios pasivos, con el fin de mejorar la fuerzay
la movilidad de la orofaringe. En los controles pos-
teriores, se dieron instrucciones para el estimulo
en la adquisicion de sonidos vocales y, finalmente,
de todos los componentes del lenguaje verbal.

En los examenes paraclinicos se encontro:
potenciales evocados auditivos normales; TORCH:
IgG positivo para citomegalovirus y rubéola, y el
resto negativo; VIH negativo y VDRL no reactivo.
En la TC simple de craneo se observo engrosa-
miento cortical perisilviano bilateral, compatible con
paquigiria biopercular (figura 3).

En conclusion, es una paciente con retardo mental
moderado y microcefalia. Ademas, presenta
trastorno grave en el desarrollo del lenguaje verbal,
dificultades en la masticacion y la deglucion, babeo
permanente y cara poco expresiva, compatible con
una diplejia facio-faringo-gloso-masticatoria
disociada, ya que en forma refleja puede lograr
funciones como tragar, masticar y sonreir. Por lo
tanto, el cuadro clinico y las imagenes sugieren
un sindrome biopercular por paquigiria.

Discusién

Las lesiones perisilvianas que explican el sindrome
biopercular son las situadas en la corteza motora
primaria y en las zonas anteriores del opérculo

cerebral, formado por la corteza fronto-parieto-
temporal y la sustancia blanca subyacente (2,3).

Sindrome biopercular

Figura 3. Caso 2: imagen de TC simple de craneo que
muestra engrosamiento de surcos corticales perisilvianos,
bilateralmente.

El opérculo cerebral comprende una pequefia
region que cubre la insula. Segun Penfield y
Rassmusen, se distinguen tres partes (8): el
opérculo frontal, extremidad caudal de la
circunvolucién frontal inferior (dreas 44 y 45); el
opérculo parietal, base de la circunvolucién
precentral y poscentral que abarca parte del &rea
suplementaria sensitiva y motora, y el opérculo
temporal, parte rostral de la circunvolucion
temporal superior (area 22) que mantiene
conexiones con el opérculo frontal y parietal, la
insulay 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 Xll del tallo cerebral, lo
gue origina la diplejia oro-facial sin denervacion
(3,4,8).

Existen dos controles centrales de los musculos
faciales y orales, que son el emocional y el
voluntario; este Ultimo requiere una corteza
primaria motora intacta como la via descendente
piramidal y el control emocional involucra
estructuras profundas del sistema extrapiramidal,
tdlamo e hipotadlamo. Por lo tanto, la base
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patolégica de la disociacién automatica-
voluntaria, radica en que los impulsos para los
movimientos emocionales se transmiten al nicleo
facial a través del sistema extrapiramidal y
diencefalico, y las proyecciones cértico-bulbares
conducen los impulsos para la motilidad facial
voluntaria (3,4,8,9). Los reflejos corneal, nauseoso
y tusigeno estan preservados porque los arcos
reflejos aferentes y eferentes se conservan (3).

Desde el punto de vista clinico, las lesiones
bioperculares producen una diplejia facio-faringo-
gloso-masticatoria, caracterizada por anartria,
disfagia, dificultad para tragar la saliva y cara
inexpresiva. Segun la extension de la lesién, los
pacientes pueden tener debilidad distal en los
miembros superiores (circunvolucion precentral),
parestesias queiro-orales (circunvolucién
postcentral) y afasia expresiva o de Broca (corteza
frontal inferior y posterior); las lesiones operculares
posteriores bilaterales involucran las porciones
mediales del primer giro temporal lo que resulta
en una sordera pura (1-3). Los pacientes pierden
el control voluntario de los musculos faciales,
faringeos, linguales, masticatorios y, algunas
veces, de los musculos oculares. Las funciones
automaticas y reflejas de estos musculos estan
preservadas; pueden parpadear, bostezar, llorar
y reir espontaneamente, pero son incapaces de
abrir la boca o los ojos y protruir la lengua ante
una orden formal (disociacion automatica-
voluntaria) (1-4,8).

Ademas, en los casos congénitos, asociados al
cuadro clinico de déficit motor se observan
alteraciones en la conducta, retraso mental y

Cuadro 2. Causas de sindrome biopercular.
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epilepsia focal, con tendencia a la recurrencia y
curso fluctuante (9-11).

Algunas de estas caracteristicas estan presentes
en el caso 2. Se hareportado sindrome biopercular
con distonias focales (posturas distonicas en
manos), relacionadas con lesiones del I6bulo
parietal contralateral, que se cree que ocurren por
alteracion de la sensibilidad profunda discrimi-
nadora (12,13).

Referente a la etiologia, la mayoria de los casos
de sindrome biopercular se deben a enfermedad
cerebrovascular isquémica de tipo embdlico o
trombdético, como en el caso 1. Otras causas
descritas son: vasculitis, encefalitis herpética,
tumores cerebrales, displasias corticales
bilaterales perisilvianas, epilepsia rolandica
benigna y el estado opercular como variante
atipica, y encefalopatia hipéxico-isquémica
secundaria a paro cardiorrespiratorio (cuadro 2).

La diplejia facio-faringo-gloso-masticatoria del
sindrome biopercular se diferencia de otras
paralisis pseudobulbares (estriada-pontina) por el
inicio agudo, una prominente disociacion
automatica-voluntaria, disminucion del reflejo
nauseoso y ausencia de compromiso mental, de
incontinencia de esfinteres y de labilidad
emocional (3,4,30). Igualmente, la paralisis bulbar,
el sindrome de Guillain-Barré y la miastenia gravis,
se diferencian del sindrome biopercular por la
presencia de movimientos oculares anormales,
signos de motoneurona inferior y ausencia de
disociacion automatica-voluntaria (3,8). La afasia
de Broca, generalmente, se asocia con apraxia
oro-lingual y estos pacientes presentan dificultad

Adquiridas

Congénitas

Ataque cerebrovascular recurrente (3,8,14)
Encefalitis aguda por herpes simple (15,16)
Meningitis tuberculosa (17)

Trauma craneoencefélico (18)

Vasculitis cerebrales (3)

Tromboangeitis obliterante (19)

Tumores primarios del cerebro (20)
Intervencién quirdrgica cerebral bilateral (21)
Alteraciones neurodegenerativas (22)
Encefalopatia hipoxico-isquémica (15)

Paquigiria bilateral (23)

Polimicrogiria bilateral (24)

Otras alteraciones de la migracién neuronal (25)
Hipoxia perinatal (26)

Epilepsia idiopatica focal benigna (27)

Estado epiléptico (28,29)
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para la ejecucién praxica compleja, como silbar,
besar y soplar, a diferencia del sindrome
biopercular, en el cual la dificultad esta en tareas
préxicas imitativas, como abrir la boca, cerrar los
ojosy protruir la lengua (2,3,8).

El pronéstico de recuperacion del lenguaje verbal
es pobre y requiere que los pacientes desarrollen
otra forma de comunicacion. Ademas, existe gran
riesgo de bronco-aspiracion con la alimentacion,
aunque muchos pacientes pueden recuperar la
habilidad para la degluciéon con cambios en la
textura de la dieta, siendo ésta asistida (3,8,31).
Los pacientes con sindrome biopercular pueden
recobrar adecuadamente el patrén de la deglucién
y, raravez, el lenguaje verbal; esto se debe a que
el lenguaje esta bajo el control cortical y la
deglucion no (8,9).

En conclusién, las dos pacientes presentan
paralisis volitiva selectiva de musculos oro-faciales
y compromiso motor que se describen en casos
de sindrome biopercular (31). La evaluacion
neuropsicolégica evidencié compromiso cognitivo,
emocional y de la interaccion social, como parte
de un sindrome de la convexidad frontal en el
primer caso y de retardo mental en el segundo
caso. El concepto de fonoaudiologia demostré
coémo las dos pacientes tienen dificultades en el
proceso de masticacion y deglucién, y dificultades
graves en el lenguaje verbal. El prondstico es malo
en cuanto al lenguaje verbal; sin embargo, muchos
pacientes pueden recuperar la deglucién y tener
una masticacion funcional (31).
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