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Resumen

Introduccion: Presentamos un paciente masculino de 4 anos con colecciones liquidas extraaxiales
sintomaéticas y sindrome de Degos; revision de la literatura.

Caso clinico: Paciente con antecedente de ptosis izquierda y lesiones cutaneas compatibles con
molusco, debuta a los 18 meses de edad con hemiparesia derecha. En TC cerebral se evidencio
coleccién hipodensa hemisférica izquierda que requiri6é evacuacion y drenaje subdural. Tras
presentar episodios posteriores similares y persistencia de coleccidn extraaxial se implanta DSdP.
Por hipo/hiperdrenaje postural se cambian los dispositivos hasta lograr compensacién con tubo libre
y sistema antigravitatorio. Por recurrencia de hemiparesia junto a paralisis facial derecha, disfasia,
disfagia, crisis comiciales, nuevas lesiones cutaneas, antecedente de vasculitis en abuela materna y
lesiones isquémicas difusas en RMN cerebral de control se realiza biopsia de lesiones cutaneas
confirmando sindrome de Degos. Se inicia tratamiento con ecolizumab y treprostinil.

Discusion: Las colecciones liquidas extraaxiales sintomaticas de la infancia se localizan en los
espacios subdurales/subaracnoideos, siendo el grado de manifestacion clinica la diferencia
fundamental con la hidrocefalia externa y las colecciones extraaxiales benignas. Su tratamiento
consiste en el drenaje subdural y la colocacion de sistemas de DSdP. El sindrome de Degos o
papulosis atrofica maligna, es una arteriopatia oclusiva de pequeio vaso, que afecta a la piel y a los
sistemas gastrointestinal y neuroldgico. Presenta un amplio rango de manifestaciones clinicas,
siendo la perforacidn intestinal la principal causa de muerte, la cual ocurre en los 3 afos siguientes
al diagnostico. Su tratamiento consiste en el uso de anticuerpos monoclonales y prostaciclinas
vasodilatadoras.

See front matter © 2016 Elsevier Espaia, S.L. Todos los derechos reservados


https://www.revistaneurocirugia.com

