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Lisencefalia Como Causa De Convulsiones Neonatales Precoces
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INTRODUCCION

La lisencefalia es un trastorno de la migracion neuronal de causa desconocida e inusual que consiste en |la ausencia (agiria) o
disminucion (paquigiria) de las circunvoluciones cerebrales, dando lugar a una superficie cerebral lisa. Puede aparecer aislada o
asociada a otras malformaciones (como microcefalia o agenesia del cuerpo calloso). Para su diagndstico son claves el
electroencefalograma, la ecografia cerebral y principalmente |la resonancia magnética (RMN) cerebral. Aunque existen formas
leves, suele evolucionar a epilepsias de dificil manejo y retraso del desarrollo psicomotor, presentando una esperanza de vida
corta (morbimortalidad asociada a infecciones respiratorias y estatus epilépticos). Existen formas hereditarias, siendo las mas
conocidas ligadas al cromosoma 17 y al X (gen ARX con patron recesivo y gen DCX dominante).

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un recién nacido a
téermino varén con parto instrumentado. Se
trataba de un gestacion mal controlada en la que
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Ingresa con monitorizacion de continua de
electroencefalograma (aEEG), antibioterapia vy
fenobarbital.

Se realiza despistaje de alteracion hidro-
electrolitica, metabdlica e infecciosa que fueron
negativos. La ecografia cerebral objetiva escasa
surcacion cerebral, agenesia de cuerpo calloso y
displasia cortical.

El electroencefalograma muestra paroxisticos
multifocales @ predominantes en  regiones
frontotemporales (imagen 1). La RMN con
espectroscopia (imagen 2 vy 3), confirma
agiria/paquigiria de predominio posterior con
agenesia de cuerpo calloso asi como displasia de
nucleos grises centrales e hipoplasia de cerebelo,
tronco, bulbos olfatorios, nervios Opticos e
hipotalamo. Aunque los antecedentes familiares
sugerian una herencia ligada al X, con formas
leves en mujeres portadoras, el estudio genético
para los genes DCX y ARX fue negativo.

El paciente presentd convulsiones refractarias a

tratamiento anticomicial y fallecié a los 2 meses
de vida. Imagen 2 :RMN cerebral. Corte Imagen 3 :RMN cerebral. Corte

coronal en secuencia T2 sagital en secuencia T1

CONCLUSIONES

Aunque la encefalopatia hipoxico-isquémica es la causa mas frecuente de convulsiones neonatales, la lisencefalia es una entidad
a tener en cuenta en el diagnostico diferencial. Se trata de una patologia con elevada morbimortalidad. Son claves en el
diagnostico la ecografia y la RMN,que pueden orientar el estudio genético.




