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 38.1 SEG Doppler fetal patológico + oligoamnios leve –
Finalización embarazo — cesárea (presentación transversa)

 Varón, Apgar 7 y 8. PN 3kg. Talla: 47cm. PC 33.5cm. 

No precisa reanimación. 

Fiebre Materna intraparto.

 A las pocas horas de vida presenta:

-Febrícula (37.5° C)

-Taquipnea (Sat O2 100%)

-Hipotonía

-Hipoactividad y escasa succión 

UCI NEONATAL

Se inicia antibioterapia por 5 días… cultivos negativos (hemocultivo / LCR)

VMI por empeoramiento respiratorio



 40 horas de vida: Primer episodio comicial

Hipertonía de extremidades 

Desaturación

Correlato eléctrico  aEEG

FENOBARBITAL---Respuesta parcial.

(120 mg)

 2 y 7 días de vida: EEG convencional

Frecuentes crisis electro clínicas y subclínicas predominio hipertonia

Anomalías epileptiformes multifocales y generalizadas



Fenobarbital 120 mg/7 horas

70 µV/cm 50 Hz 0.50 Hz

•Actividad cerebral discontinua
•Actividad epileptiforme  multifocal y generalizada con hipertonía generalizada, clonías de MMSS.



70 µV/cm 50 Hz 0.50 Hz

•Descargas de ondas agudas de predominio hemisferico derecho



70 µV/cm 50 Hz 0.50 Hz

•Persiste actividad paroxística generalizada



70 µV/cm 50 Hz 0.50 Hz

•Actividad cerebral basal atenuada y lentificada
•Anomalías epileptiformes



70 µV/cm 50 Hz 0.50 Hz

•Descargas epileptiformes generalizadas 



Acido folinico
Biotina
Piridoxina
Levetiracetam
Fenitoina
Perfusion continua midazolam

No respuesta

Induccion coma farmacologico

(Tiopental)

Persistencia de crisis+ hallazgos EEG con 
correlato clinico—Prueba terapeutica

Registro (aEEG)brote supresion sin crisis a las 12h

Se retira progresivamente a las 24h
Fenitoina mantenimiento

24h tras extubacion—reinicio crisis--
++Vigabatrina



 14 días de vida: 3er EEG control (Fenitoina dosis de mantenimiento)

Persisten crisis clínicas y subclinicas

Patrón EEG Brote-supresion (continuo)

Anomalias epileptiformes multifocales

70 µV/cm 50 Hz 0.50 Hz



70 µV/cm 50 Hz 0.50 Hz

•Persistencia del patrón B-S en vigilia



70 µV/cm 50 Hz 0.50 Hz

•No se registran grafoelementos de sueño



 19 dias de vida: 4° EEG control (Fenitoina + Vigabatrina 5 días de tratamiento)

Patrón Brote - supresión (disminución duración supresión)

Actividad epileptiforme multifocal muy reiterativa

Un episodio electroclínico 1 min 30seg duración

100 µV/cm 50 Hz 0.5Hz



100µV/cm

50 Hz

1 Hz

100 µV/cm

15 Hz

1 Hz

•Hipertonia+ Flexion
extremidades
•Hipertonia
generalizada y clonias
corporales
•Hipersalivacion



100 µV/cm

15 Hz

1 Hz

100 µV/cm

15 Hz

1 Hz



 27 dias de vida: 5° EEG control (fenitoina+vigabatrina a dosis maximas)

Patrón EEG Brote – Supresión (más persistente en sueño)

Ondas agudas multifocales esporádicas

Episodio electroclínico 50 seg de duración

70 µV/cm 35 Hz 1 Hz



•Apertura ocular+parpadeo ritmico
•Espasmos generalizados



 Encefalopatia epiléptica grave neonatal
 2010 Classification Commision of ILAE (Propuesta)



 Estudios de imagen:
-EcoTF y Doppler Leve aumento de ecogenicidad de la sustancia blanca adyacente a astas 

frontales de ventrículos laterales. 

Hemorragia grado I en evolución. 

Resto sin hallazgos patológicos

-RMN 4ddv:   Ausencia de morfología normal rodilla cuerpo calloso 
(variante  normalidad).

No signos de encefalopatía  hipoxico - isquémica grave.

-Ecografía Abdominal: Leve ectasia pielocalicial (I).

-Ecocardiogafía: FOP  pequeño. Ausencia de cardiopatía estructural

-Fondo de Ojo: Dentro de la normalidad.

 Potenciales Evocados

Auditivos y Visuales:  Dentro de los límites de la normalidad



 Laboratorio:

-Sangre

Ceruloplasmina; cobre,amonio, piruvico, acteacetato, hidroxibutirato 
beta, acil canitinas, canitina libre----Normal. No perfil de ninguna 
metabolopatia

-LCR

Bioquimica, acido piruvico, lactato, aminoacidos,Neurotrasmisores, 
aminas biogenas, pterinas,  acido pipecolico----Normal

-Orina

Toxicos negativos, aminoácidos 24h, Acidos organicos y acido amino 
adipico en 24 h----Normales

-CGH Array

Sin alteraciones.

-Estudio Genetico

Panel de epilepsia---Normales



 34 dias de vida: Exploracion Neurologica

• Estado letargico con episodios de irritabiliad

• Escasa apertura ocular espontanea. 

• Hipotonia axial, 

• Hipetonia de miembros. 

• ROT exaltados con aumento area reflexogena y clonus.

Ingreso en lactantes

Hospital San Joan de Deu

Confirman Dx: Encefalopatia epileptica grave neonatal

Grave afectación del 
desarrollo psicomotor



 Infancia temprana (2s-3m)

 Prevalencia desconocida, rara, 
alrededor de 100 casos descritos.

 Ambos sexos (+ varones)

 Empeoramiento neurológico 
progresivo

 Crisis refractarias al tratamiento
Shunsuke 
Ohtahara, 
1930 – 2013



PATRON BROTE-SUPRESION
Brotes de ondas lentas de elevada amplitud con frecuente morfologia

aguda, seguidas de gran atenuacion de la actividad cerebral o
aplanamiento de las ondas cerebrales

Durante el sueño y la vigilia



 Manifestaciones clinicas

++Crisis tonicas (Rigidez en brazos y piernas) aisladas o en Cluster de pocos 
segundos de duracion

-Crisis parciales o focales

-Mioclonicas

-Tonico-clonico generalizadas

 RMN

-Alteraciones estructurales

*Puede ser normal al inicio y posteriormente atrofia cerebral



 Hiperglicemia no cetosica

 Deficiencia Cirocromo C oxidasa

 Deficiencia Carnitina-palmitoiltransferasa

J.C. Beal et al. / Pediatric Neurology 47 (2012) 317e323



Comparten manifestaciones clinicas, 
electroencefalograficas y pronostico

J.C. Beal et al. / Pediatric Neurology 47 (2012) 317e323



 6 meses y 5 dias  6° EEG control (Zonisamida+fenitoina)

 Actividad cerebral desestructurada  y  muy lentificada

 Actividad epileptiforme multifocal Temporoparietal – Bifrontal izquierda.

Crisis tónicas cada 1-2 h/dia.

100 µV/cm 35 Hz 1 Hz



100 µV/cm 35 Hz 1 Hz



 SO y EMP son síndromes electroclíncos definidos por su 
manifestaciones  clínicas y hallazgos EEG.

 Diferenciar estas dos patologías puede ser difícil, 
especialmente al inicio  de las manifestaciones clínicas, 
predomina la idea de  que ambas forman parte de un 
mismo continuum de enfermedad.

 En cuanto a la etiología, SO esta mas relacionado con 
alteraciones a nivel estructural, mientras que EMP lo es 
mas a errores del metabolismo, aunque en muchos casos 
predomina el carácter criptogenico.



 En el caso presentado sigue sin establecerse una etiología  
directa, aunque representa mas características a favor  de 
SO.

 EL EEG juega un papel muy importante a la hora de 
diagnostico, seguimiento  y pronostico en este tipo de 
patologías, por  lo que   el conocimiento de estas y la 
correcta interpretación de los hallazgos EEG resultan de 
gran importancia  para el correcto manejo de la misma.
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