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El sindrome de hemiconvulsidn-hemiplejia-epi-
lepsia (HHE) fue descrito por primera vez por
Gastaut et al en 1959 y se define por una crisis
unilateral prolongada seguida del desarrollo de
hemiplejia ipsilateral [1]. Por lo general, ocurre
durante una enfermedad febril, es mas frecuen-
te en nifios menores de 4 afios y extremada-
mente raro después de esta edad [1]. La pre-
sentacidn inicial puede consistir en crisis focales
simples, crisis focales con generalizacién secun-
daria o estado epiléptico. Tras un periodo varia-
ble, dos tercios de los pacientes desarrollaran
crisis recurrentes espontaneas, que entonces se
denominan sindrome de HHE [2]. El sindrome
puede asociarse con una afeccién subyacente o
ser idiopatico. Las etiologias propuestas son in-
fecciones viricas, enfermedad cerebrovascular,
traumatismo craneoencefdlico, trastorno meta-
bélico, anomalias cerebrales focales y mutacio-
nes genéticas en SCN1A y CACNATA [2]. Los es-
tudios neurorradiolégicos muestran inicialmen-
te una inflamacién edematosa unilateral del he-
misferio epiléptico. A esta fase aguda le sigue
la atrofia global del hemisferio afectado [2]. En
resonancia magnética, en la fase aguda, es po-
sible apreciar hipersefial en la secuencia T, y en
laimagen de difusién (DWI), que involucra todo
el hemisferio patoldgico reflejando una difusién
restringida debido a edema citotdxico e hipoin-
tensidad en el mapa de coeficiente de difusién
aparente (ADC). Si hay un efecto de masa signi-
ficativo, puede ocurrir herniacién del [6bulo tem-
poral ipsilateral [3]. La espectroscopia de reso-
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nancia magnética de protones muestra reduc-
cién en la concentracién del marcador neuronal
N-acetil aspartato y ligero aumento de lactato
[4]. Tras 1-2 semanas se produce una pseudo-
normalizacién de los mapas de ADC. Un mes des-
pués del sindrome de HHE evoluciona a la atro-
fia cerebral del hemisferio afectado.

Nifia de 9 afios con sindrome de hemiconvul-
sién-hemiplejia. Tenia antecedentes familiares
y personales de crisis febriles y fue encontrada
en su cama no reactiva a los estimulos, con la-
teralizacion de los ojos y la cabeza hacia la iz-
quierda y sialorrea. Tenia fiebre en ese momen-
toy, antes de este episodio, habia padecido una
infeccion de las vias respiratorias superiores du-
rante tres dias. Durante el traslado al hospital,
presento otra crisis descrita como movimientos
clénicos de la extremidad superior derecha y
desviacidn ocular hacia la izquierda, que duré
menos de un minuto. En el hospital, se admi-
nistré diacepam intravenoso y la paciente se
recuper6 con un lenguaje confuso, hemiparesia
derecha y hemihipoestesia derecha. La analiti-
ca sanguinea mostré un nivel de leucocitos de
14.300/mm3, con 92% de neutrdfilos, y protei-
na C reactiva de 2,64 mg/dL. La tomografia com-
putarizada cerebral y la angiotomografia fueron
normales. La puncién lumbar mostrd un liquido
cefalorraquideo claro; recuento celular: 1; pro-
teinas: 21,8 mg/dL; glucosa: 75 mg/dL. Se trat6
con ceftriaxona, ciprofloxacino y aciclovir. Tras
aislar virus influenza A mediante reaccién en
cadena de la polimerasa en las secreciones res-
piratorias, también se prescribié oseltamivir. El
electroencefalograma (EEG) mostré enlenteci-
miento difuso de la electrogénesis en el hemis-
ferio izquierdo, con un patrén que sugeria crisis
electrograficas recurrentes. La nifia recibié una
impregnacion con fenitoina y comenz6 una per-
fusion de midazolam (2 pg/kg/min). Dos dias
después del ingreso, presentd depresion del es-
tado de conciencia (escala de coma de Glas-
gow: 8) y hubo una exacerbacién de la hemipa-
resia derecha. Una resonancia magnética cere-
bral mostré edema citotéxico del hemisferio iz-
quierdo y leve desviacion de la linea media, y
una angiorresonancia, asimetria de las arterias
cerebrales con un ligero aumento del calibre ha-
cia la izquierda. Tras estos resultados, se diag-
néstico sindrome de HHE y comenzd tratamiento
con inmunoglobulina intravenosa (2 g/kg du-
rante dos dias), con mejoria progresiva del nivel
de conciencia.

Al quinto dia de hospitalizacién se produjo
un nuevo empeoramiento del estado de con-
ciencia, con bradicardia y anisocoria. La tomo-
grafia computarizada cerebral mostré signos de
hernia no local izquierda, por lo que se trasladé
a la paciente a la unidad de cuidados intensivos
pedidtricos y se la sometid a una craniectomia
descompresiva emergente del hemisferio iz-
quierdo. Posteriormente comenzd con dextro-
metorfano (con una titulacién lenta de la dosis
hasta la dosis maxima de 5 mg/kg/dia); la for-
mulacién utilizada fue un jarabe para la tos. El
dextrometorfano se suspendié después de siete
dias debido a efectos secundarios (diarrea). La
monitorizacién video-EEG revelé una actividad
disminuida y lenta en el hemisferio izquierdo y
enlentecimiento difuso de la electrogénesis, con
actividad paroxistica frontal en el hemisferio
derecho. Fue tratada con 60 mg/kg/dia de leve-
tiracetam.

Se realizé una extensa bateria de pruebas,
que incluyeron:

— Resonancia magnética de la médula espinal:
normal.

— Bandas oligoclonales: negativas en liquido ce-
falorraquideo y suero.

— Serologias para virus de Epstein-Barr, citome-
galovirus, adenovirus, Borrelia burgdorferi,
Mycoplasma pneumoniae y Coxiella spp.: ne-
gativas.

— Anticuerpos neuronales en liquido cefalorra-
quideo (NMDAR, AMPA, GABA1, GABA2, LGN,
Caspr, fifisina, GAD65): negativos.

— Perfil metabdlico (acidos orgdnicos en orina
y aminodcidos en orina y suero por cromato-
grafia de gases/espectrometria de masas,
actividad de biotinidasa, piruvato, lactato):
normal.

— Autoanticuerpos séricos (niveles de C3, C4y
CH50 del complemento): normales.

— Estudio genético de CACNATA y SCNTA: sin
mutaciones patégenas.

La resonancia magnética cerebral se repiti6 al
sexto dia y mostrd la efectividad de la craniec-
tomia descompresiva izquierda, con replega-
miento de la linea media, reexpansién del siste-
ma ventricular y repermeabilizacién de las cister-
nas basales en comparacion con la tomografia
computariza previa. Los signos de edema cito-
téxico hemisférico izquierdo extenso continua-
ban bien evidentes en el mapa de ADC por areas
de restriccién, que tenian predominio subcorti-
cal con extensidn talamica. La paciente mejord
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progresivamente, sin mas crisis a partir del dé-
cimo dia y mejora del nivel de conciencia con la
capacidad de sequir érdenes simples y de pro-
nunciar algunas palabras. Una resonancia mag-
nética cerebral al decimosegundo dia mostrd
una resolucién casi total del edema citotdxico
del hemisferio izquierdo. Permanecid ingresada
un total de 43 dias y el dia del alta mostraba
afasia con pausas anémicas y algo de perseve-
rancia, hemianopsia homénima derecha, para-
lisis facial central derecha, hemiparesia derecha
y hemihipoestesia derecha. Se prescribid leveti-
racetam (20 mg/kg/dia), que se suspendid tres
meses después del alta porque no habia sufrido
mas crisis y su EEG no mostraba actividad epi-
leptégena.

En el seguimiento, dos afios después, la pa-
ciente permanecia libre de crisis sin medicacién
antiepiléptica alguna y su funcionalidad motora
habia mejorado con terapia fisica semanal y te-
rapia ocupacional. Continuaba teniendo un uso
limitado de la extremidad superior derecha, es-
pecialmente con movimientos motores finos de
la mano. La capacidad de habla habia progresa-
doy la nifia estaba bien integrada en la escuela,
con problemas leves de falta de atencidn trata-
da con metilfenidato. Su dltima resonancia mag-
nética (realizada dos afios después del alta) mos-
tré atrofia grave del hemisferio izquierdo, de los
ganglios basales y del hipocampo.

El sindrome de HHE es una enfermedad rara y
sus caracteristicas clinicas se describieron por
primera vez hace mas de cinco décadas, pero su
fisiopatologia sigue siendo poco conocida y los
resultados cognitivos a largo plazo no estan cla-
ros [5]. En cuanto a su patogénesis, pueden
contribuir diversos factores, como crisis durade-
ras que conducen a un deterioro del metabolis-
mo energético neuronal, e hipertermia e infla-
macion, que pueden empeorar el nivel de le-
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sién celular y actuar sobre la permeabilidad de
la barrera hematoencefalica. La infeccién del sis-
tema nervioso central por virus neurotropos pue-
de actuar como un factor precipitante al inducir
fiebre o puede causar una lesién cerebral focal
que origine un edema unilateral. Factores pre-
disponentes, como los genéticos y la lesion epi-
leptégena focal, también pueden facilitar el da-
fio neuronal [2]. Otra teoria que se ha propues-
to es una activacion excesiva de los receptores
de glutamato de N-metil-D-aspartato (NMDA).
Esto podria conducir a una cascada de incremen-
to del calcio intracelular que cause edema cito-
tdxico, sequido de una eventual necrosis. Lo mas
probable es que exista una relacién sinérgica
entre la inflamacién y las crisis que potencia el
dafio celular [2,6]. El tratamiento durante la
fase aguda temprana de la enfermedad es prin-
cipalmente de apoyo. Sin embargo, algunos au-
tores han propuesto que el uso de antagonistas
del receptor de NMDA durante el periodo agudo
podria ayudar a frenar el dafio neuronal [2,6].
El caso clinico presentado es de interés por
varias razones. Primero, se describe un sindro-
me de hemiconvulsién-hemiplejia en una nifia
de 9 afios, cuando generalmente ocurre en me-
nores de 4 afhos y la prevalencia mas alld de
esta edad es muy baja (1,4%) [2]. En segundo
lugar, se produjo un empeoramiento inicial del
curso clinico debido a una hernia del I6bulo
temporal izquierdo. La incidencia de casos de
sindrome de HHE que genera una hernia cere-
bral no se conoce, pero hasta la fecha, hay sélo
unos pocos casos pediatricos publicados que re-
quirieron tratamiento quirdrgico con hemicra-
niectomia descompresiva, como se describié en
este caso [7]. En tercer lugar, mas alla del tra-
tamiento de apoyo, los autores administraron
dextrometorfano en la fase aguda de la enfer-
medad. El dextrometorfano es un antagonista
no competitivo del receptor de NMDA que se

usa ampliamente como agente antitusigeno;
también es eficaz para la neurotoxicidad por
metotrexato y para el tratamiento de la hiper-
glicinemia no cetdsica [8].

En conclusién, el sindrome de HHE es un
trastorno raro, pero grave, y su diagndstico tem-
prano puede ayudar a proporcionar un trata-
miento mas preciso. En este caso, los autores
informan de un buen resultado. Dado que se
utilizé un antagonista del receptor de NMDA en
la fase aguda, esto puede corroborar la impor-
tancia del bloqueo de la activacién del receptor
de NMDA y su funcién para prevenir la apopto-
sis neuronal.
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