REV ARGENT NEUROC. VOL. 39, N° 4: 219-223 | 2025 CASO CLINICO
DOI: 10.59156/revista.v39i04.765

Displasia cortical leve con proliferacién oligodendroglial
(MOGHE) como presentacién de epilepsia
farmacorresistente en la infancia: reporte de un caso
Lisandro Ocampo,! Mario Arturo Alonso Vanegas,* Eduardo de Jestis Quintero Lépez?

1. Servicio de Neurocirugia, Hospital Churruca-Visca, Ciudad de Buenos Aires, Argentina
2. Centro Internacional de Cirugfa de Epilepsia, Servicio de Neurocirugia, HMG Coyoacin-San Angel Inn, Ciudad de México, México

RESUMEN

Introduccion: la epilepsia afecta aproximadamente a 65000000 de personas en el mundo, de las cuales entre el 20 y el 30 %
presentan el tipo farmacorresistente. Esta es definida por la Liga Internacional contra la Epilepsia como la falta de control de las
crisis tras el uso adecuado de al menos 2 farmacos anticrisis. Esta condiciéon impacta de manera significativa en la calidad de vida
y constituye un desafio relevante en salud publica, especialmente en la poblacion pediatrica, donde la identificacion de etiologias
infrecuentes resulta fundamental.

Objetivos: reportar un caso infrecuente de epilepsia farmacorresistente en la poblacién pediatrica y optimizar los procesos de
diagnéstico y tratamiento de dichas patologias.

Descripcion del caso: paciente femenina de 7 afios, con inicio de crisis epilépticas a los 5 afos, inicialmente tonicoclonicas
generalizadas y posteriormente focales con generalizaciéon secundaria. Evoluciond con epilepsia farmacorresistente, manifestando
hasta tres crisis semanales pese a mlltiples esquemas terapéuticos. El videoelectroencefalograma evidencié actividad
epileptiforme predominante en regiones fronto-centro-temporales derechas, mientras que la resonancia magnética mostréd
hallazgos inespecificos compatibles con gliosis subcortical frontal derecha.

Intervencion: ante la concordancia clinico-electrofisiolégica, se indicé tratamiento quirdrgico. Se efectud craneotomia frontal
derecha con reseccion dirigida de la regién frontoopercular. El estudio anatomopatolégico confirmd el diagnéstico de malformacion
leve del desarrollo cortical con hiperplasia oligodendroglial asociada a epilepsia (MOGHE). La paciente cursé un postoperatorio sin
complicaciones, libre de crisis y sin déficit neurolégico en el seguimiento.

Conclusion: el MOGHE constituye una etiologia infrecuente y de diagnéstico complejo en la epilepsia infantil farmacorresistente,
debido a su escasa expresion en los estudios de neuroimagen. La presentacién de nuevos casos contribuye a mejorar su
reconocimiento y a consolidar el rol de la cirugia como una alternativa terapéutica eficaz en pacientes seleccionados.
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Mild cortical dysplasia with oligodendroglial hyperplasia (MOGHE) presenting as drug-resistant epilepsy in childhood:
a case report

ABSTRACT
Background: epilepsy affects approximately 65 million people worldwide, of whom 20-30% develop drug-resistant epilepsy,
defined by the International League Against Epilepsy as the failure to achieve seizure control after the adequate use of at least two
appropriately selected and tolerated antiseizure medications. This condition has a significant impact on quality of life and represents
a major public health challenge, particularly in the pediatric population, where the identification of rare etiologies is essential.
Objectives: to report an infrequent case of drug-resistant epilepsy in the pediatric population and to optimize diagnostic and
therapeutic processes for these conditions.
Case description: 7-year-old female patient with seizure onset at 5 years of age, initially presenting with generalized tonic-clonic
seizures and subsequently evolving to focal seizures with secondary generalization. The patient developed drug-resistant epilepsy,
experiencing up to three seizures per week despite multiple therapeutic regimens. Video-electroencephalography demonstrated
predominant epileptiform activity in the right fronto-centro-temporal regions, while magnetic resonance imaging revealed
nonspecific findings consistent with right frontal subcortical gliosis.
Surgery: given the clinical and electrophysiological concordance, surgical treatment was indicated. A right frontal craniotomy
with targeted resection of the fronto-opercular region was performed. Histopathological analysis confirmed the diagnosis of mild
malformation of cortical development with oligodendroglial hyperplasia associated with epilepsy (MOGHE). The patient had an
uncomplicated postoperative course and remained seizure-free without neurological deficits during follow-up.
Conclusion: MOGHE represents a rare and diagnostically challenging etiology of pediatric drug-resistant epilepsy due to its limited
expression on neuroimaging studies. The reporting of new cases contributes to improved recognition of this entity and supports the
role of surgery as an effective therapeutic option in selected patients.

Keywords: Drug-resistant epilepsy. Frontal lobe epilepsy. Malformation of cortical development. Oligodendroglial hyperplasia
associated with epilepsy (MOGHE)
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Enlaactualidad, se estima que aproximadamente 65000000
de personas padecen epilepsia a nivel mundial, lo que la
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prevalentes.)) Se trata de una patologia con un impacto
significativo, asociada a discapacidad, deterioro de la
calidad de vida y una elevada carga social y sanitaria.

Se calcula que entre el 20 y el 30 % de los pacientes
con epilepsia presentan el tipo farmacorresistente, lo que
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incrementa sustancialmente la morbilidad y complejidad
del manejo clinico.?’ De acuerdo con la Liga Internacional
contra la Epilepsia (ILAE, las siglas por su nombre en
inglés), la epilepsia farmacorresistente se define como la
falta de control de las crisis tras el uso adecuado y tolerado
de al menos 2 firmacos anticrisis, administrados en
monoterapia o en combinacién.®*

La epilepsia farmacorresistente constituye un problema
relevante de salud publica, dado que exige la consideracién
de estrategias terapéuticas alternativas, incluida la
evaluacién quirtrgica en casos seleccionados. En este
contexto, el reconocimiento de etiologias poco frecuentes y
de reciente descripcién resulta fundamental, ya que muchas
de ellas pueden pasar inadvertidas en la practica clinica
habitual debido a su escasa expresién en los estudios de
neuroimagen y el limitado conocimiento disponible en la

literatura médica.G®

OBJETIVOS

Reportar un  caso infrecuente de  epilepsia
farmacorresistente en la poblacién pediatrica y optimizar
los procesos de diagnéstico y tratamiento de dichas
patologias.

DESCRIPCION DEL CASO

concordantes con las previamente detalladas. El estudio
interictal evidencié un patrén eléctrico caracterizado por
ondas agudas en oposicién de fase y complejos punta-
onda centrales bilaterales, con claro predominio derecho.
Durante el periodo ictal, se observaron ondas agudas
frontocentrales derechas con generalizacién secundaria,
seguidas de actividad polipunta fronto-centro-temporal
bilateral que evolucioné a complejos polipunta-onda en
las mismas regiones. Se efectué una resonancia magnética
(RM) cerebral volumétrica, que mostré dreas de gliosis
inespecificas en la sustancia blanca subcortical frontal
derecha, sin identificarse una lesién estructural definida
(Figura 1). Ademids, la RM-PET cerebral exhibié una
disminucién del metabolismo a nivel del hipocampo y
del giro parahipocampal izquierdos, sin otras dreas de
hipometabolismo significativas.®)
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abundantes neuronas heterotépicas en la sustancia blanca
profunda, identificadas tanto por criterios morfolégicos
como mediante inmunohistoquimica positiva para NeulN
y MAP2. Asimismo, se observé un aumento en la densidad
celular de oligodendrocitos inmunorreactivos para Olig2,
asociado a gliosis y a la presencia de astrocitos reactivos
en la corteza suprayacente (Figura 2). En conjunto, los
hallazgos morfolégicos e inmunohistoquimicos fueron
compatibles con una malformacién leve del desarrollo con
displasia cortical leve con proliferacién oligodendroglial
asociada a epilepsia (“Mild malformation of cortical
development with Oligodendrogial hyperplasia and
Epilepsy”, MOGHE).©®

La paciente cursé el postoperatorio inmediato sin
complicaciones y sin presentar déficit neurolégico agregado.
Se observé, ademds, la desaparicién completa de las crisis

epilépticas. Al momento del alta hospitalaria, continué
con tratamiento farmacolégico consistente en lacosamida
100 mg cada 12 horas y oxcarbazepina 450 mg cada 8 horas.
En los controles ambulatorios posteriores, la madre refirié
la aparicién de efectos adversos tras la administracién
de la medicacién, caracterizados por mareos y diplopia.
Dado que dichos sintomas fueron interpretados como
secundarios al tratamiento anticonvulsivante, se decidié
un descenso progresivo de la dosis de oxcarbazepina, con
resolucién completa de la sintomatologia.

La resonancia magnética cerebral de control mostré
una adecuada evolucién postquirdrgica, sin hallazgos
patolégicos relevantes (Figura 3). Actualmente, luego de
un afio de seguimiento clinico, la paciente se mantiene sin
déficit neuroldgico y libre de crisis epilépticas.
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complicaciones y presentd
acorde a la edad. Comenzé

de 7 afios, sin antecedentes

Nacié por cesirea sin
un neurodesarrollo normal
con crisis epilépticas a los 5

afios, manifestadas inicialmente como crisis tonicoclénicas
generalizadas. Posteriormente, evolucionaron hacia crisis
focales sin alteracién de la conciencia, comprometiendo
hemicara y miembros superiores izquierdos, con
generalizacién secundaria a crisis tonicoclénicas bilaterales.

La paciente presentaba una frecuencia aproximada de 3
crisis semanales, con una duracién mixima de 2 minutos
y un periodo postictal de aproximadamente 20 minutos,
caracterizado por afasia transitoria, sialorrea y letargo,
con recuperacién neurolégica completa posterior. Recibié
multiples esquemas de tratamiento con farmacos anticrisis;
el ultimo consistié en lacosamida 100 mg cada 12 horas
y oxcarbazepina en 3 dosis de 300-450-450 mg diarios.
El periodo libre de crisis mds prolongado fue de 120 dias.
Fue derivada a la consulta especializada por su neurélogo
tratante debido a la recurrencia de crisis convulsivas sin
respuesta al tratamiento farmacoldégico instaurado. Al
ingreso, el examen fisico y neurolégico fue normal. Se
realiz6 un videoelectroencefalograma (VEEG) durante el
cual se registraron 2 crisis con compromiso de hemicara
y hemicuerpo izquierdos, de caracteristicas clinicas

AN
Figura 1. RM. Se observa area gliética inespecifica en la sustancia blanca
subcortical frontal derecha, sin identificarse una lesion estructural definida.

INTERVENCION

El caso fue evaluado de manera interdisciplinaria en
conjunto con los servicios de Neurologia y Neurofisiologia.
Se consider6 que los hallazgos semioldgicos y
electrofisiolégicos presentaban una elevada concordancia
en la localizacién del foco epileptégeno, sugiriendo su
origen en la corteza frontal del hemisferio derecho. Si bien
los estudios de resonancia magnética no evidenciaron una
lesiénestructural claramentedefinida, permitieron delimitar
un drea sospechosa en la regién frontoopercular derecha.
En este contexto, y dada la epilepsia farmacorresistente, se
decidié proceder con la reseccién quirdrgica dirigida.©

La intervencién quirdrgica se efectué mediante un
abordaje hemicoronal derecho, con craneotomia frontal
derecha centrada en el drea previamente identificada. Tras la
exposicién cortical, se reconocié la regién frontoopercular,
y se procedié a la reseccién del tejido sospechoso. Se obtuvo
una pieza quirdrgica de aproximadamente 3 x 2 x 2 cm, la
cual fue enviada para estudio anatomopatoldgico diferido.

El analisis histopatoldgico evidencié la presencia de
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Figura 2. Informe anatomopatoldgico con caracteristicas histopatologicas de MOGHE.

O

Figura 3. RM postoperatoria con reseccion de area de interés frontoopercular; sin complicaciones.

DISCUSION

Las etiologias de la epilepsia farmacorresistente en la
poblacién pedidtrica son heterogéneas e incluyen lesiones
estructurales, sindromes genéticos, trastornos metabélicos,
infecciones del sistema nervioso central y epilepsias de
probable origen inmunomediado, entre otras. En este
contexto, el diagnédstico etiolégico preciso requiere una

evaluacién integral y sistematica de cada caso, basada en la
correlacién clinico-electrofisiolégica, imagenoldgica y, en
situaciones seleccionadas, anatomopatolégica.®

La malformacién o displasia leve del desarrollo cortical
con hiperplasia oligodendroglial asociada a epilepsia
(MOGHE) constituye una causa infrecuente y de
descripcién relativamente reciente de epilepsia focal
farmacorresistente. Se trata de una entidad histopatoldgica
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que ha sido vinculada a variantes del gen SLC35A2 y cuya
expresién clinica puede ser variable, incluidos espasmos
epilépticos, crisis tonicoclénicas, crisis hipercinéticas y
compromiso cognitivo o del neurodesarrollo.>®

Desde el punto de vista diagnéstico, una de las
principales dificultades de la entidad radica en su escasa
expresién en los estudios de imdgenes convencionales.
Esta limitada representacién favorece su confusién
con displasias corticales focales u otras encefalopatias
epilépticas, especialmente antes de la reseccién quirtrgica
y del andlisis histopatolégico definitivo.®) Sin embargo, una
vez confirmado el diagndstico, el pronéstico suele ser mas
favorable en comparacién con otras etiologias estructurales
de epilepsia farmacorresistente.

Las series publicadas sefialan el 16bulo frontal como la
localizacién mds frecuentemente comprometida, hallazgo
que resulté concordante con el caso aqui presentado.
Asimismo, los estudios por resonancia magnética suelen
mostrar hallazgos inespecificos, tales como borramiento de
la diferenciacién sustancia gris—blanca e hiperintensidades
corticales o subcorticales en secuencias T2 y FLAIR,
sin permitir una identificacién concluyente de una
malformacién del desarrollo cortical.(*

Diversos factores han sido asociados con un mejor
pronéstico quirdrgico en pacientes con MOGHE, entre
ellos el inicio temprano de las crisis, una edad menor
al momento de la cirugia y la presencia de patrones
epileptiformes  interictales bien delimitados en el
electroencefalograma, més alld de la mera identificacién de
la malformacién en el estudio anatomopatoldgico.9

En este sentido, también se han descripto diferentes
fenotipos clinicos segin la edad de presentacién: en
pacientes menores de 10 afios se ha observado un mayor
compromiso cognitivo, pero una menor duracién de la
epilepsia previa a la cirugia, lo que se ha asociado a mejores
resultados postoperatorios en comparacién con pacientes

mayores o adultos.®?

Por dltimo, la fuerte asociacién entre MOGHE
y variantes del SLC35A2 permitié establecer que
aproximadamente el 50 % de los pacientes con este
diagnéstico presenten mosaicismo para dicho gen, lo que
sugiere un rol patogénico central de esta alteracién genética

en el desarrollo de la entidad.®5®

CONCLUSION

La epilepsia farmacorresistente en la infancia asociada a
MOGHE continta representando un desafio diagnéstico
y terapéutico, en gran medida debido a la limitada
evidencia cientifica disponible. Esta situacién se relaciona
con el cardcter reciente de su descripcién, el conocimiento
aun incompleto de la entidad en la comunidad médica
y la heterogeneidad genética y molecular observada en
los pacientes afectados, factores que influyen de manera
significativa en el prondstico.

La identificacién y comunicacién sistemdtica de
nuevos casos, junto con una adecuada caracterizacion
histopatoldgica y genotipica, resultan fundamentales para
ampliar el conocimiento sobre esta entidad y optimizar
las estrategias terapéuticas, con el objetivo de ofrecer un
abordaje personalizado y mejorar los resultados clinicos en
esta poblacién.
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COMENTARIO
El caso presentado aporta claridad sobre una entidad ain poco reconocida en la préctica cotidiana como es el MOGHE,
cuya principal dificultad radica en su escasa expresién en imdgenes y su confirmacién esencialmente histopatolégica.

La verdadera fortaleza de este trabajo reside en la correlacién clinico-electrofisioldgica que sostuvo la indicacién
quirdrgica, incluso frente a hallazgos radiolégicos inespecificos. Este punto es crucial: nos recuerda que, en la epilepsia
farmacorresistente pedidtrica, la decisién no debe ser resonancia-dependiente. Cuando la semiologia y el video-EEG
hablan con claridad, la cirugia se consolida como una estrategia eficaz para etiologias sutiles, pero potencialmente
curables. Comunicar estos casos es fundamental para afinar nuestra sospecha diagndstica y no dejar a estos pacientes
fuera de una oportunidad terapéutica definitiva.
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