cando la semiologia perisilviana, insular y/o mesial tempo-
ral.">'® Los pacientes pueden permanecer hasta 1-4 meses
en situacion de SE incontrolable, requiriendo ventilacion
mecanica y tratamiento con coma barbiturico hasta en un
75-97% de los casos y con una tasa de mortalidad evolutiva
de un 9-30%."5'® Tras semanas o meses de curso del SE,
ceden las crisis, salen del coma vy, sin periodo libre de sin-
tomas, van a ir desarrollando una encefalopatia epiléptica
con epilepsia secuelar evolutiva en un 95-97% de los casos,
siendo ésta refractaria hasta en un 90-93%.""" Se trata ha-
bitualmente de crisis con semiologia perisilviana o insular
que suelen presentarse como reagudizaciones periddicas
cada 2-4 semanas. Entre el 66-100% de los pacientes con
FIRES desarrollan déficits neurocognitivos y conductuales
de grado variable, con afectacion primordial de funciones
ejecutivas.s®

El EEG en la fase inicial pone de manifiesto una so-
brecarga de ritmos rapidos farmacoldgicos, un patrén de
lentificacion difusa “seudoencefalitico” o bien un patrén de
lentificacion fronto-temporal multifocal.'*'” EI EEG en la fase
evolutiva muestra anomalias epileptiformes de localizacién
primordial fronto-temporal.”*" La resonancia magnética
(RM) cerebral en la fase de SE es normal en hasta un 55-
80% de los casos y, en el resto, pueden objetivarse hiperse-
nales focales en secuencias T2 y FLAIR en regiones mesia-
les temporales y/o insulares (Figura 2)."*'" La RM cerebral
evolutiva, tras 3-6 meses de evolucion, puede seguir siendo
normal (50%), o bien mostrar atrofia cortico-subcortical di-
fusa o frontotemporal, hipersefiales focales mantenidas en
secuencias T2 y FLAIR en hipocampos y/o insula, o bien
esclerosis mesial temporal.™"" La tomografia de emisién de
positrones (PET) cerebral intercritica en la fase evolutiva

Figura 2. Corte axial de imagen de resonancia magnética cerebral en se-
cuencia FLAIR en la fase inicial de FIRES en un nifio de 7 afios de edad
que muestra hipersefiales en ambas regiones mesiales temporales.
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muestra un hipometabolismo focal de localizacién orbito-
frontal y/o parieto-temporal bilateral.”®

Los estudios de citoquimica de liquido cefalorraquideo
(LCR) son normales o bien muestran una pleocitosis leve
(57%) ylo un leve aumento de proteinas (33%)."*"" En un
20% de los casos pueden detectarse bandas oligoclonales
en LCR."” En la mayoria de los casos, los autoanticuerpos
del panel de estudio de encefalitis limbicas son negativos,
aunque se han descrito positividades para anti-GAD y para
anti-GluR3 en un 20% de los casos.' La necropsia y/o la
biopsia cerebral son totalmente normales en un 50-60% de
los pacientes y, en el resto, se describen formas de gliosis
inespecifica reactiva en ausencia de inflamacion, pérdida
neuronal y/o infiltrados leptomeningeos.™'” Con respecto
al tratamiento de la fase inicial del FIRES, el SE se mues-
tra refractario a todos los FAE del mercado, obteniéndose
solo respuestas parciales con dosis altas de fenitoina, fe-
nobarbital y/o perfusion continua de midazolam.™" Existe
controversia respecto a cuando usar coma barbitdrico con
pentobarbital y cuanto tiempo mantenerlo dado que se pien-
sa que este tratamiento se relacionaria con mayor tasa de
secuelas neurocognitivas y un mayor riesgo potencial de
mortalidad™. Se describe una respuesta positiva a la inmu-
noterapia parenteral con inmunoglobulinas intravenosas y/o
megadosis de corticoides parenterales en un 20-25% de los
tratados." En la fase de epilepsia secuelar, las crisis son de
muy dificil control y es frecuente llegar a una politerapia de
mas de 2 FAE, siendo fenobarbital, fenitoina y carbamace-
pina los FAE con mejor tasa de respuestas.”' La DC es
una alternativa prometedora para el tratamiento inicial del
FIRES. Mejora la morbi-mortalidad global y tiene una alta
tasa de respuestas (75-80%).516

SINDROME DE HEMICONVULSION-HEMIPLEJIA-
EPILEPSIA (HHE)

Se trata de un sindrome epiléptico infantil englobado
en el grupo de las epilepsias neocorticales graves.™ Aun-
que se describieron mas de 150 casos entre 1970 y 1980,
actualmente es un sindrome extremadamente raro y supo-
ne apenas un 0.06% de las epilepsias del nifio."'* Se des-
criben formas idiopaticas, muchas veces en el contexto de
familias con alta tasa de crisis febriles, y formas secundarias
que se han relacionado con patologia traumatica, vascular,
cromosOmica, encefalitica y con situaciones de hipercoa-
gulabilidad-trombofilia.'®® Algunos autores, como Nabbout,
engloban este sindrome, junto con el FIRES, en el complejo
AEIMSE (“acute encephalopathy with inflammation media-
ted status epilepticus”) ligado a un mecanismo inflamatorio
mediado por citoquinas."”

El debut clinico se presenta habitualmente en los 2 pri-
meros afos de vida y es infrecuente su inicio antes de los 6
meses o después de los 4 afios de edad.'® En el contexto
de una enfermedad febril aguda, tras una crisis clonica uni-
lateral prolongada o tras un auténtico SE focal motor, apa-
rece una hemiplejia aguda que se mantiene fija después del
episodio de crisis."”"® Posteriormente, hasta un 80% de los
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