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Caso clinico

Varon de 4 anos de edad: Acude al Servicio de Urgencias por
crisis convulsivas y episodios de ausencia sin causa aparente

AP: desarrollo psicomotor y social adecuados, alimentacion y
sueno normal, no crisis febriles

AF: primo hermano con encefalopatia epiléptica precoz tipo 4
(alteracion genética en el gen STXBP1)
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Evaluacion inicial

* Buen estado general, irritable, consciente y orientado

* Responde 6rdenes, pero poco colaborador

» Desviacion de la comisura bucal hacia la izquierda

 Inestabilidad en bipedestacion con marcha normal

e Sin signos de fiebre

I 7 \“ uny
\

1%

‘.‘ X
‘ =
S >
w
: W ~'
. 2

ey f ¥ >

& » S

s Het“fb

X0

Servicio de
Pediatria
DEPARTAMENTO DE SALUD

I ALICANTE - HOSPITAL GENERAL




Pruebas diagnosticas

« TAC y quimica sanguinea

« EEG y RM cerebral

 Perfil viral y autoinmune de LCR

« Ecografia abdominal, testicular y tiroidea

« Radiografia PA de torax
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Evolucion

e Cambios en el comportamiento

» Deterioro cognitivo progresivo

* Ingesta de alimentos comprometida

e Movimiento orofaciales anormales

e Equilibrio y marcha anormal
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Resultados

 TAC, RM cerebral, EEG y estudios de laboratorio (normal)
e Perfil viral (negativo)

o Perfil autoinmune de LCR (Ac. Anti-receptores NMDA
POSItivo)

e Eco abdominal, testicular y tiroidea y Rx PA torax
(neoplasia)
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Encefalitis autoinmune

Patologia neurologica autoinmune (Ac. Antirreceptor NMDA)

35% casos son menores de 18 anos

Mas frecuente en nifas (edad)

2da causa de encefalitis inmunomediada

En nifnos mas frecuente la presencia de convulsiones y
trastornos en el movimiento
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Terapéutica

« INMUNOTERAPIA DE PRIMERA LINEA:

* Corticoesteroides a dosis altas
* Inmunoglobulina intravenosa

 Plasmaféresis

Tratamiento de soporte:

« SEGUNDA LINEA: Nutricién por SNG
* o *Risperidona
* Rituximab .
 Melatonina

e Ciclofosfamida
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Evolucidon actual

 Involucion madurativa (no habla, bipedestacion y marcha
nula)

* Movimientos orofaciales discinéticos y estereotipias

e Agitacion y agresividad

e Crisis convulsivas y episodios de hipertonicidad

 Alteracion de la deglucion y babeo continuo
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Conclusiones

« Recuperacion prolongada.

« 81% mejora a los 24 meses

 20%-25% recurren

« Mortalidad del 4% (complicaciones por estancia en UCI)

« Diagndstico y tratamiento precoz
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