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Resumen
Se trata de un paciente de 2 afios y 11 meses producto de un embarazo no programado, no
controlado y la madre sufrié infeccion por Zika al cuarto mes. Se reporta que fue un parto a término
(edad gestacional no precisada), eutécico de peso-2200gs, talla-47cm, circunferencia cefalica-27,
llanto al nacer, apgar no precisado. Evolutivamente presenté retardo global del desarrollo
psicomotor (seguimiento visual y sonoro lafio) intenta elevar la cabeza desde lafio sin lograr el
control cefalico, vocaliza desde los 2 afios, no lleva las manos hacia la linea media. Desde los
primeros meses presenta crisis epilépticas referidas como desviacion de la mirada hacia arriba y
chupeteo, desde entonces tratada con Carbamazepina. Los estudios imagenolégicos muestran
gran atrofia de las estructuras telencefalicas con preservacion del cerebelo y el tallo cerebral. Entre

los estudios neurofisiol6gicos destacan el Video-EEG el cual confirmé actividad epileptiforme ictal.
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Introduccioén

Las infecciones congénitas han sido siempre importantes de evaluar durante el periodo prenatal y
perinatal; esto por los resultados adversos asociados, principalmente de tipo neuroldgico.
Clasicamente, se han agrupado bajo el término de TORCH (Toxoplasma, Otros gérmenes,
Rubeola, Citomegalovirus y Herpes), en teoria los de mayor impacto. Sin embargo, la “O” de otros,
impresiona que aumenta de forma progresiva por la aparicién de otras infecciones que muestran
repercusiéon importante en el periodo neonatal. En este grupo se encuentra hepatitis B, tuberculosis,
VIH, parvovirus B19, varicela zoster y retrovirus. Estos ultimos son responsables de pandemias en
los dltimos afios como el ébola, hepatitis C, dengue, Chikungunya y, ahora, Zika. Como vemos,
muchos de estas infecciones con repercusion perinatal, asociado a que las infecciones trasmitidas
por vectores se hacen relevantes (1).



El virus del Zika (ZIKV) es un flavivirus transmitido por el mosquito Aedes aegypti, que fue
identificado desde 1947 en Uganda, en monos Rhesus, y en 1952 fue detectado en humanos en
esta misma region y en Tanzania en casos aislados. Al principio del afio 2015 se reportd un
incremento de casos de microcefalia en recién nacidos y mortinatos en Brazil, la cual se relaciond
con este virus, por su presencia en el liquido amniotico y otros tejidos en el organismo de estos
pacientes, por lo que las autoridades internacionales de salud emitieron una alerta epidemiolédgica

(2).

El Sindrome Congénito por virus zika (CZS por sus siglas en inglés), fue descrito recientemente
y aun se encuentra en fase de investigacion. Se considera una nueva enfermedad teratogénica,
ocasionado por el virus Zika (arbovirus del género Flavivirus, RNA-virus) muy cercano
filogenéticamente a virus como el dengue, fiebre amarilla, encefalitis japonesa y virus del nilo
occidental, entre otros (3).

Las caracteristicas clinicas del CZS son consecuencia de la afectacion neurologica directa y la
pérdida de volumen intracraneal, ocasionando alteracion estructural y funcional. Las alteraciones
estructurales incluyen morfologia craneal, anomalias cerebrales, anomalias oculares y contracturas
congénitas. Las alteraciones funcionales estan relacionadas exclusivamente con el deterioro
neuroldgico (4).

Presentaciéon de caso:

Datos Generales.
Nombre: A.K.M.V.

Edad: 3 afios.

Sexo: Femenina.
Nacionalidad: venezolana.

Fecha de Nacimiento: 3 de febrero de 2017.

Motivo de Consulta:
Epilepsia

Historia de la Enfermedad Actual (de la primera consulta en la Clinica de neuropediatria
del Centro Internacional de restauracion neurolégica: 6 de noviembre del 2019)

Pre-escolar femenina de 33 meses de edad que solo vive con el padre desde recién nacida. Hija
Unica de padres no consanguineos, tiene un hermano materno de 6 afios (sano) y dos hermanos
paternos 17 y 19 afos (sanos). La edad materna era 20 afios y paterna 37 en el momento de la
concepcion. Nace producto de un embarazo no programado, no controlado en el cual la madre
sufrié infeccidén por Zika al cuarto mes. En los informes médicos mostrados, se reporta que fue un
parto a término (edad gestacional no precisada), eutécico, peso de 2200gs, talla de 47cm,
circunferencia cefalica de 32. Llor6 al nacer y el padre no recuerda el puntaje de APGAR.
Evolutivamente present6é retardo global del desarrollo psicomotor (seguimiento visual y sonoro
lafo) intenta elevar la cabeza desde los 12 meses sin lograr el control cefalico, vocaliza desde los
2 afos, no lleva las manos hacia la linea media, no tiene control de tronco. Desde los primeros



meses presenta crisis epilépticas referidas como desviacion de la mirada hacia arriba y chupeteo,
desde entonces tratada con Carbamazepina, actualmente presenta crisis diarias.

Antecedentes patoldgicos personales:

Prenatales y perinatales:

Lo referido anteriormente. Nacio en Venezuela y fue dada de alta al primer dia de nacida

Posnatales:

e Abandono familiar en la primera semana del nacimiento.
e Traumatismos por accidentes domésticos.
¢ Infeccion respiratoria recurrente.
e Desnutricion proteico calérica
e Trastorno digestivo (vémitos frecuentes.
Antecedentes patoldgicos familiares:
Lo referido anteriormente
No existe comunicacion con la madre por tanto se desconocen sus antecedentes familiares.

Padre (vivo): HTA

Interrogatorio por aparatos:

Respiratorio

No Disnea, no tos, no expectoracién, no hemoptisis, no vémica, no cianosis, no dolor al inspirar.
Cardiovascular

No dolor, no disnea, no vértigo, no palpitaciones, no edema, no cefalea, no tos, no astenia, no
acroparestesias, no lipotimias, no epistaxis.

Digestivo

No dolor abdominal, no cdlicos, no hematemesis, no melena, no enterorragia, no intolerancia
alimenticia, no diarreas, no tenesmo rectal, no constipacion, no ictericia, no hemorroides, no Pirosis,
no acidez, no aerogastria, no aerocolia, y no vomitos sin nauseas.

Hemolinfopoyético
No adenopatias, no purpura, no fragilidad capilar, no equimosis, no petequias.
Nervioso

Lo referido anteriormente
Examen fisico:

General:

e Biotipo: Normolineo
e Facies: Expresiva



e Actitud de pie o sentada: no lo logra.

e Actitud en el lecho: Decubito activo indiferente

e Deambulacion o marcha: no lo logra.

e Piel: De color, pigmentacion, humedad, turgencia, temperatura, elasticidad, grosor,
movilidad e higiene conservada de acuerdo a su edad sexo y etnia. Sin lesione de interés

e Mucosas: Himedas y normocoloreadas. Buena pigmentacion, no lesiones. Mucosa ocular
seca

e Pelo: Color y pigmentacion, distribucion, cantidad, textura, grosor e implantacion
conservado de acuerdo a su edad sexo y etnia. Higiene conservada.

e Ufas: Forma, configuracion y color conservados. Tiempo de llenado capilar menor de 3
segundos. No lesiones.

e Tejido celular subcutaneo: No infiltrado. (Prominencias 6seas visibles, no huella o Godet a

la presion).
e Paniculo adiposo: Conservado.
e Peso0:7.3kg

e Talla: 71 cm
Regional:
Cabeza: microcefalia (39cm). Movimientos de flexién, extension, rotacion, flexion lateral y
lateralizacion lentos y torpes.

Craneo: Cabello de baja implantacion, de color y textura normal. Prominencia occipital
aumentada

Cara: desproporcion craneo-facial, hipertelorismo, puente nasal ancho, filtro nasal alto

Ojos: de color marrén, pupilas redondas, de igual tamafio en los dos ojos (lo normal de 2 a 4
mm), no lesiones de iris, conjuntivas y cérneas, pestafias con implantacion adecuada en los bordes
de los parpados y cejas completas.

Nariz: sin desviaciones del tabigque. Puente nasal ancho, filtro nasal alto.

Orejas: de baja implantacion, pabellones auriculares sin deformidades, conductos auditivos
externos sin lesiones, ni obstrucciones.

Cuello: Rigido, no doloroso a los movimientos de flexién, extension, flexion lateral, rotacion y
lateralizacion. No rigidez nucal. No adenopatias. No ingurgitacion yugular. Pulsos carotideos
presentes y sincronicos. Tiroides no visible ni palpable.

Torax: Torax armonico con relacion al resto del cuerpo, angulo epigastrico intermedio entre
agudo y obtuso. Musculatura poco desarrollada.

Mamas: Diferido
Abdomen:

Inspeccion: Plano que sigue los movimientos respiratorios. Ombligo en la linea medio situado en
mesogastrio, sin cambios de coloracion, ni aumento de volumen. No lesiones de la piel. No hernias.

Auscultacion: Ruidos hidroaéreos presentes



Percusion: Timpanismo abdominal.

Palpacion: Blando, depresible, no doloroso a la palpacion superficial ni profunda.No
tumoraciones.

Por aparatos y sistemas

Respiratorio:

Inspeccion: No polipnea. No tiraje. Frecuencia Respiratoria: 23 x min.

Palpacion: Vibraciones vocales al llanto normales

Percusién: sonoridad pulmonar normal

Auscultacién: Murmullo vesicular normal. No estertores

Sistema Cardio-Vascular:

Inspeccién y palpacién: Latido de la punta visible y palpable en el 5 espacio intercostal cerca
del esternon. Pulsos periféricos presentes y sincronicos. Buen llene capilar.

Percusion: Diferido

Auscultacién: Ruidos cardiacos ritmicos y bien golpeados (focos auscultados: Adrtico,
pulmonar, tricaspideo y mitral). No soplos. Frecuencia Cardiaca: 82x mints.

TA: Diferido
Digestivo:

Boca:

Labios: con coloracion rosada y humeda, no desviacion de las comisuras, no lesiones.
Mucosa oral: de coloracion rosada y humeda, no presenta lesiones.

Dentadura: ausencia de piezas bucales, férmula dentaria 13/12.

Lengua: de forma, tamafio y color conservados, bien papilada y himeda.

Region sublingual: rosada, humeda y no presenta lesiones.

Boveda palatina: Paladar duro hendido y con coloracibn conservada. Paladar blando
decoloracion rosada, forma y movilidades conservadas, Uvula de forma conservada y situacion
central.

Amigdalas palatinas: Coloracion rosada, de tamafio conservado y no presentan secreciones ni
lesiones en su superficie.

Orofaringe: Coloracion rosada, himeda y no presenta lesiones en su superficie.
Abdomen:

Higado: No palpable con ninguna de las maniobras. A la percusion: borde superior en 9no
espacio intercostal izquierdo y borde inferior que no rebasa el reborde costal.



Vesicula biliar: no se evidencia dolor a la palpacion, punto doloroso negativo.

Pancreas: no palpable con ninguna de sus maniobras, punto pancreatico negativo.

Apéndice: Puntos dolorosos (Morris, Monro, Mc. Burney, Lanz y Sonnenburg) negativos

Maniobra de Blumberg: Negativa. Maniobra de Rowsing: Negativa.

Region anal: Diferido

Sistema hemolinfopoyético

Ganglios linfaticos: Cadenas cervicales, axilares, epitrocleares, inguinales y popliteas no se
observan ni palpan ganglios linfaticos

Bazo: no visible ni palpable ni percutible en decubito supino ni en posicion de Schuster.

Renal:
Inspeccion: No tumoraciones en flancos, ni en hipocondrios. Region lumbar no signos
inflamatorios ni tumoraciones.

Palpacion: Rifiones no palpables ni peloteables. Puntos pielo- reno-ureterales anteriores y
posteriores no dolorosos.

Percusidn: Maniobra pufio-percusion negativa en ambas fosas lumbares.

Auscultacién: No soplos dela arteria renal.
Genital externo y ginecoldgico:

Diferido

Examen Neurologico:

Desarrollo de las Funciones Psiquicas Superiores: Interactia poco con el examinador, no
responde al llamado por su nombre, seguimiento visual y sonoro inconstantes, no se constata
sonrisa social. No tiene control de los esfinteres.

Lenguaje Impresivo: Responde al nombre.

Lenguaje Expresivo: Solo vocaliza.

Decubito Supino: Moviliza las extremidades con dificultad.

Decubito prono: Sostén cefélico.

No logra la Sedestacion independiente, ni la posicion en cuatro puntos ni el gateo.
No logra la bipedestacién ni la marcha.

Habilidades manipulativas: Manos cerradas, no las lleva a la linea media, no agarra objetos,
no tiene pinza digital.

Taxia: No copera

Praxia: No copera



Sensibilidad: No copera
Reflectividad Osteotendinosa: Hiperreflexia generalizada con respuesta polisintética

Reflectividad Cutaneomucosa: Babinski bilateral, clonos plantares bilaterales, no otros reflejos
alterados

Motilidad Activa voluntaria: Disminuida tanto axial como en las extremidades.
Motilidad Pasiva:

Tono: Hipertonia generalizada

Trofismo: Atrofia muscular generalizada leve

Esfera meningea: No rigidez de nuca. Maniobras de Kernig y Brudzinski negativas.
Pares Craneales:

I: No copera

Il: Fondo de Ojo: Atrofia del disco 6ptico. No tiene seguimiento visual

lL,IV'y VI: Movimientos Sacadicos conservados, nistagmo horizontal

V: sensibilidad no evaluada. Movimientos masticatorios lentos

VII: mimica facial conservada aparentemente, gusto no explorado

VIII: Audicion deficitaria y funcion vestibular conservada

IX: sensibilidad del tercio posterior de la lengua no evaluada, reflejo faringeo presente
X: No signos de diautonomia. No se evalla el lenguaje

XI: Movimientos del cuello lentos

XII: no evaluado.

Examenes complementarios

e RMN de Encéfalo (27/10/2017): Microcefalia grave con craneo parcialmente colapsado,

Corteza cerebral delgada. Poroencefalia fronto-parietal bilateral, lisencefalia. Ver llustracion 1

Electroencefalograma en estado funcional de vigilia: Se observa marcada alteraciones de la
actividad de base. Presencia de un trastorno epileptiforme con un patrén ictal de tipo eléctrico e
interictal el cual se focaliza en regiones parietales del hemisferio izquierdo y se propaga ipsi y
contralateralmente a regiones temporales. Se constata una anomalia lenta global de tipo theta que
predominan en el territorio parieto-temporo-occipital bilateralmente. Conclusiones: Estudio
congruente con marcada disfuncion cortico-subcortical global y epilepsia focal de causa estructural.

Potenciales Evocados Multimoadales:

Potencial Evocado Visual (PEV): Estudio realizado mediante la técnica de estimulacién con luz
difusa (goggles). Ausencia de respuesta evocada replicable a nivel cortical. Marcada disfuncién por
ausencia de respuesta a la estimulacion fotica.



Potencial Evocado Auditivo de Tallo Cerebral (PEATC): Estudio realizado mediante la técnica
de estimulacibn con a clicks alternos monoauralmente: Pobre definicion de la onda Il
bilateralmente. Resto dentro de parametros normales.

e Neuro-psicologia: Retraso a nivel Profundo en el Desarrollo Psicomotor con importantes
limitaciones para la incorporacion de las adquisiciones en todas las areas del Neurodesarrollo.
Edad de desarrollo global 1 mes y 18 dias aproximadamente

e Videdo-EEG: Para mejor definicion de la epilepsia se realizé registro prolongado de Video-
EEG durante 72 horas, sin reduccion de la medicacion antiepiléptica, se reportan 9 crisis por
la madre y la enfermera, todas en estado de vigilia, 3 cluster de crisis e incontables crisis
electroclinicas no identificadas por la madre ni la enfermera. Se precisan crisis focales
motoras tonicas de inicio focal en el hemisferio derecho con focalizacion en la regién

frontocentral.
Discusion del caso:

El diagndstico de este caso se realizo por los elementos clinicos basandose en la Semiologia
Médica y la Propedéutica Clinica y se tuvieron en cuenta antecedentes y cuadro clinico y
complementarios).

Planteamiento Sindromico:

e Sindrome de Trastorno del desarrollo intelectual severo: planteado por la gran demora en
adquirir los items del neurodesarrollo.

e Sindrome de pérdida de la fuerza muscular (de tipo dafio de la primera motoneurona):
planteado por la hipertonia, la hiperreflexia, la atrofia muscular leve y la disminucién de la
fuerza muscular.

e Sindrome convulsivo: se plantea por la presencia de epilepsia desde los primeros meses

e Sindrome de malnutricion por defecto

Impresiéon diagnostica Posible:

Lesion estatica del sistema nervioso central de causa prenatal por Zika:

Debido a los antecedentes prenatales, las afectaciones de todas las esferas del neurodesarrollo
(motora gruesa, motora fina, cognicién y lenguaje) y la epilepsia

Diagnostico nosoldégico:

Trastorno congénito por Zika:

e Antecedentes:

o La madre en el cuarto mes de embarazo presento infeccion por virus Zika
e Cuadro Clinico:

o Trastorno del desarrollo intelectual



o Hipertonia

o Déficit motor generalizado

o Crisis epilepticas

e Complementarios

o Imagen por Resonancia magnética: Microcefalia grave con craneo parcialmente
colapsado, Corteza cerebral delgada con calcificaciones subcorticales.

o Video-EEG: Ritmo basico anterior y central muy enlentecidos para su edad,
enlentecimiento global del trazado con ausencia de gradientes de amplitud para la
edad

Diagnostico diferencial:

Malformacion por toxoplasma congénito

Se plantea por: Ser causa frecuente de malformacién congénita en el mundo (5) y
especialmente en el pais de origen.

Se descarta por: La paciente no presenta ictericia, esplenomegalia, hepatomegalia, fiebre,
anemia, coreidoretinitis, trombocitopenia ni hidrocefalia no comunicante; elementos que
caracterizan la infeccion por toxoplasma congénito (5).

Lesién por rubeola congénita
Se plantea por: ser causa congénita de lesion de SNC (a pesar de no ser tan frecuente en
nuestro medio).

Se descarta por: La paciente no presenta cataratas, retinopatia, ni se recoge el antecedente de
meningoencefalitis. Tampoco presenta osteopatias,neumonitis, hepatitis, hepatomegalia,
trombocitopenia ictericia, miocarditis, presencia del ducto arterioso, o valvulopatias (5).

atrial septal defects.

Lesion infecciosa del SNC posnatal

Se plantea por: se plantea por ser una causa de epilepsia en pacientes con problemas de
higiene (en el caso de las parasitosis) ademas de manera general las infecciones del SNC son
causa de trastorno del desarrollo intelectual y epilepsia (5).

Se descarta por: No se recogen antecedentes de sepsis grave. No justificar los trastornos
perinatales y no se ajusta al perfil estatico de lesion el cual presenta la paciente (5).

Sindrome de Rett

Se plantea por: Ser una entidad que se caracteriza por crisis epilépticas, rigidez muscular que
puede llegar a la deformidad, retardo en el crecimiento y escoliosis. La mayoria de las afectadas
son del sexo femenino (5).

Se descarta por: La paciente no presentd el periodo de regresién autistica clasica del sindrome
de Rett. Los trastornos de la paciente comienzan desde el nacimiento y se asocian complicaciones
prenatales y perinatales los cuales no estan presentes en el sindrome de Rett (5).



Sindrome de West

Se plantea por: ser la causa comun de encefalopatia epiléptica en la primera infancia. Unos de
sus principales sintomas son epilepsia y trastorno del desarrollo intelectual. Es frecuente asociarlo
a microcefalia y deterioro visual (5).

Se descarta por: La paciente no presenta las crisis clasicas del sindrome de West (espasmos
de flexion, extensibn o mixtos). No cumple los criterios encefalograficos de este sindrome.
Ipsiarritmia caracterizada por alta amplitud (frecuentemente 500) de unas ondas lentas con
complejos punta o polipunta multifocales (5).

Comentario final del caso

Se concluy6 que la paciente tiene una lesion del SNC causada por el virus Zika (Malformacion
congénita por Zika), qgue se comporta como una encefalopatia epiléptica severa. Se realizé reajuste
de la medicacién antiepiléptica dada por la retirada paulatinamente del Acido Valproico e
incremento de la dosis de Carbamazepina hasta 20mg/kg/dia, logrando menor frecuencia de crisis.
Se sugiere nueva evaluacion dentro de 6 meses para objetivizar respuesta terapéutica y realizar
discusion en el grupo de cirugia de la epilepsia.

La revision del tema arrojo los siguientes datos:

Un gran parecido a los afectados por el citomegalovirus (CMV) congénito. La diferencia es la
distribucion de las calcificaciones intracraneales (tipicamente subcorticales en la infeccion
congénita por ZIKV y periventriculares en el CMV) (4). Se han identificado una serie de anomalias
que incluyen, presencia de calcificaciones difusas, principalmente de localizacién subcorticales;
aumento de los espacios liquidos (ventriculares y extra axiales); adelgazamiento cortical con
anormalidades en las circunvoluciones, (polimicrogiria, paquigiria, agiria); hipoplasia o ausencia del
cuerpo callosos; disminucion de la mielina; e hipoplasia del cerebelo o del vermis cerebeloso (6).

Lage et al. describen que un 56.2% de sus pacientes presentan actividad epileptiforme en el
Video-EEG y la mayoria (92.4) presentan atrofia cerebral muy pocos presentan hipoplasia del tallo
cerebral y del cerebelo (19.8% y 23.7% respectivamente) (6). Mientras que Matos-Alviso et al.
describe que las caracteristicas mas comunes de las lesiones mas frecuentes causadas por
infeccion congénita por Zika son: Microcefalia grave con craneo parcialmente colapsado, corteza
cerebral delgada con calcificaciones subcorticales, cicatrices maculares y moteado pigmentario
focal de la retina, contracturas congénitas, hipertonia temprana marcada y sintomas de afectacion
extrapiramidal (4).
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Anexos

llustracion 1 RMN de la paciente en secuencia en T1 en un corte sagital donde se observa,
poroencefalia fronto-parietal bilateral y lisencefalia



