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Caso cLiNIcO

Nifia de 20 meses, ecuatoriana, de etnia china, que in-
gresO por presentar en las tltimas 24 h cuatro episodios
de revulsién ocular con desviacién hacia la derecha y
hemiparesia derecha posterior.

La paciente tenia antecedentes de sufrimiento fetal y de
haber presentado crisis convulsivas en el perfodo neona-
tal, que respondieron a la administracién de fenobarbital.

Alos 2 meses present6 nuevos episodios que consistie-
ron en desconexion del medio con desviacién lateral de
la mirada, sudoracién, sialorrea, enrojecimiento facial e
hipertonia de las cuatro extremidades, que se acompafia-
ban de distonfa generalizada y movimientos atetoideos.
En alguna ocasion se seguian de hemiparesia flacida pos-
terior de uno u otro hemicuerpo. La hemiparesia se man-
tuvo varias horas, mejorando stbitamente.

La paciente presentaba de 3 a 4 crisis diarias durante
3 dias cada 2 semanas. Habia recibido tratamiento con
dcido valproico y posteriormente carbamazepina, sin
apreciarse variacion en la frecuencia o intensidad.

Exploracion fisica. La paciente presenta buen estado
general. Se apreciaba una mancha “café con leche” de
3 x 2 cm en el brazo izquierdo. Mantenia buena conexién
con el medio, sonreia y fijaba la mirada. Los pares cra-
neales eran normales, asi como el fondo de ojo. Presen-
taba hipotonfa generalizada moderada, la sujecién cefali-
ca mostraba inestabilidad, y se acompafiaba de llamativa
hemiparesia de hemicuerpo derecho, mas marcada en el
miembro superior. No se mantenia en bipedestacién y los
reflejos osteotendinosos eran débiles. No presentaba ni
clonos ni signo de Babinski.

Pruebas complementarias. El hemograma, el estudio de
coagulacion y la bioquimica sanguinea con ionograma
eran normales. Enzimas hepaticas (GOT, GPT) y muscu-
lares (CPK, aldolasa) eran normales. Estudio acidobasi-
co, amonio y 4cido lactico séricos normales. Perfil de
aminoécidos en suero y orina normal. Niveles de carba-
mazepina terapéuticos. Electroencefalograma (EEG): tra-
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zado normal en vigilia y suefio. El EEG realizado durante
un episodio de distonfa y hemiparesia izquierda con de-
teccion de ondas lentas generalizadas de elevada am-
plitud era especialmente evidente en todo el hemisferio
derecho (fig. 1) y la resonancia magnética (RM) y angio-
graffa por RM eran normales. Cariotipo normal.

PrEGUNTA

Cudl es su diagnéstico?
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Figura 1. EEG realizado durante un episodio de distonia
y hemiparesia izquierda, con deteccién de on-
daslentas generalizadas de elevada amplitud
especialmente evidente en el hemisferio derecho.
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HBVIPLEIA ALTERNANTE DE LA INFANCIA

Alos 2 meses de edad, el diagnéstico de sospecha es-
tablecido por la sintomatologfa en la que, junto a crisis t6-
nicas se asociaban los episodios de hemiparesia, distonia
y movimientos oculares, fue el de sindrome de hemicon-
vulsién-hemiplejia, aunque la ausencia de alteraciones en
la actividad de fondo del EEG, asi como la normalidad
en la neuroimagen permiti6 descartar esta entidad. Se
plantearon otros diagnésticos diferenciales como el sin-
drome de Rasmussen (encefalitis focal crénica) y la para-
lisis postictal de Todd; en el primer caso es habitual una
hemiplejia evolutiva y permanente, en el contexto de cri-
sis parciales continuas y progresivas, asi como signos en
la neuroimagen, mientras que en el segundo no esta pre-
sente el deterioro cognitivo como secuela neurolégica del
proceso.

Dado que la hemiplejia de nuestro caso se presentaba
de forma intermitente y alternante, y ademés el retraso
psicomotor era progresivo, se desecharon las posibilida-
des diagndsticas mencionadas y lo catalogamos de hemi-
plejia alternante de la infancia. En ese momento se afia-
di6 al tratamiento flunarizina (5 mg/dia), consiguiéndose
una mejorfa temporal, posteriormente se aumenté la do-
sis a 10 mg/dfa y se sustituy6 la carbamazepina por la-
motrigina. Actualmente, las crisis ténicas y de hemiplejia
son menos frecuentes y su progreso psicomotor es lento.

La hemiplejfa alternante de la infancia, es una entidad
rara y de dificil diagnéstico. Han sido comunicados sola-
mente 71 casos en Estados Unidos y Canada hasta el afio
2000 Los estudios complementarios no son significati-
vos, basdndose el diagndstico en el cuadro clinico, al ca-
recer de momento de un marcador biolégico.

La hemiplejfa alternante fue descrita en 1971 por Ve-
rret y Steele, que la incluyeron dentro de las migrafias
acomparniadas?. Las bases del diagndstico fueron estable-
cidas por Krigeloh y Aicardi® en 1980: ataques repetidos
de hemiplejia en un hemicuerpo, comienzo antes de los
18 meses de edad, presencia de otros fenémenos paro-
xisticos asociados o independientes de la hemiplejia y la
evidencia de déficit mental o neurolégico en el curso de
la enfermedad.

Suele comenzar en la primera infancia en forma de epi-
sodios de hemiplejfa que afectan de forma indistinta y al-
ternante a ambos hemicuerpos, y se acomparian de alte-
raciones oculomotoras, irritabilidad, disminucién del
sensorio, afectacién del estado general, trastornos vegeta-
tivos, cefalea y a veces crisis ténicas o tonicoclénicas, dis-
tonias y movimientos anémalos. Durante el suefio los
fenémenos paroxisticos desaparecen y los pacientes re-
cuperan la movilidad'.

Los episodios pueden durar desde horas a varios dias.
La evolucién estd marcada por un deterioro neurolégico
muy evidente en el drea cognitiva. El retraso es mayor
cuanto antes comienza el cuadro y los episodios de he-
miplejfa.
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La exploraciones complementarias no aportan datos
significativos. Con frecuencia los episodios son etiqueta-
dos de crisis epilépticas con paralisis postictal, por lo que
el diagnéstico se demora mucho.

Se sospecha que en la fisiopatologfa del proceso inter-
vienen fendémenos de vasospasmo de arterias cerebrales,
describiéndose algtin caso asociado a patologia mitocon-
drial*®. Hay descrita una forma autosémica dominante,
asociada a translocacion (3;9)(p26;q34)°.

En 1985, Casaer y Azou’ y Curatolo y Cusmai® publica-
ron buenos resultados en pacientes tratados con flunari-
zina, apreciaron disminucion en el ntimero e intensidad
de los episodios y una mejorfa en el desarrollo psicomo-
tor. Se aconseja una dosis de 5-10 mg cada 24 h; dosis
mayores pueden provocar somnolencia y distonfa.

Veneselli y Biancheri® han usado el hidrato de cloral
rectal, 600 mg al comienzo del episodio, y la niaprazina
(antagonista del receptor H;) en dosis de 20 mg por via
oral. Sone y et al'® han comunicado que con el hidroclo-
rato de amantadina, hay una eficacia temporal para pre-
venir las crisis en pacientes que no responden a la fluna-
rizina, comenzando a 2 mg/kg/dia y subiendo 1 mg/kg
cada 2 semanas hasta 5 mg/kg/dia.
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