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Epilepsia por agua caliente. Una forma
rara de epilepsia refleja”

Hot water epilepsy: A rare form of reflex
epilepsy

Sr. Editor:

Las epilepsias reflejas son sindromes epilépticos en los
cuales todas las crisis son desencadenadas por estimulos
sensoriales especificos.

La epilepsia por agua caliente es rara. Fue descrita por
primera vez en 1945 por Allen, en Nueva Zelanda, en un nifio
de 10 anos que presentaba episodios de mirada fija, hiper-
tonia y pérdida de conocimiento durante la inmersion en
agua caliente. Han sido publicados casos aislados en todo el
Mundo y las mayores series provienen de la India’ y TurquiaZ.
Se desconoce la prevalencia e incidencia en la poblacion
mundial, estimandose que en India la epilepsia por agua
caliente corresponde al 2,5-9% del total de las epilepsias.

Presentamos el caso de un lactante con 9 meses que
inicio, durante el bafio con temperatura cerca de 37 °C, epi-
sodios caracterizados por mirada fija y vaga, palidez seguida
de cianosis, interrupcion de la actividad motora, hipoto-
nia y pérdida de conocimiento, con duracion maxima de
2 min y recuperacion completa y espontanea después de un
corto periodo de somnolencia. Se trata de un lactante sin
antecedentes personales ni familiares relevantes y desarro-
llo psicomotor adecuado a la edad. El examen objetivo y
neurologico, el ecocardiograma y el electroencefalograma
(EEG) intercritico no tuiveron alteraciones. La resonancia
magnética craneoencefalica excluyo alteraciones estructu-
rales. Se intent6 el control de las crisis con disminucion
de la temperatura del agua del bafo sin éxito y, debido a
la gran repercusion en la calidad de vida familiar, empezo6
terapéutica con carbamacepina con buena respuesta cli-
nica.

La fisiopatologia de la epilepsia refleja por agua caliente
es desconocida, pero se ha referido que el evento
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sensorial desencadenante es complejo, envolviendo un esti-
mulo simultadneamente tactil y térmico'3. En la India y
Turquia, donde este tipo de epilepsia es mas frecuente,
existe el habito de echar agua caliente (40-50°C) sobre la
cabeza durante el bafio'. Parece existir evidencia de una
base genética para la epilepsia refleja provocada por el agua
caliente, probablemente influenciada por factores ambien-
tales. Se han identificado recientemente dos loci genéticos,
uno en el cromosoma 4q24-g29 en una familia con 4 gene-
raciones afectadas de forma autosémica dominante’, y otro
en el cromosoma 10q21.3-q22.3°.

Existen en la literatura casos publicados con crisis
relacionadas con el bano independientemente de la tempe-
ratura del agua y que aparecen descritos en la literatura mas
reciente como pertenecientes a una entidad clinica distinta
y mas rara designada ‘‘epilepsia del bano’’ o ‘‘epilepsia de
la inmersidn en agua’’’. Fueron descritos 18 casos en nifios
de diferentes partes del mundo, con una media de edad de
inicio de sintomas de 7 meses y una temperatura media del
agua del bafio de 37°C8. En nuestro caso clinico, las cri-
sis ocurrieron con una temperatura del agua cercana a los
37°C y durante la inmersion, pareciendo que el estimulo
tactil es mas importante como factor desencadenante que
el estimulo térmico.

El tipo de crisis mas frecuente es la convulsién par-
cial compleja con o sin generalizacion secundaria (67-71%).
Alrededor del 33% se presentan con crisis generalizadas
y predominantemente tonico-clénicas. Cada episodio dura
de 30 segundos a 3 minutos y esta descrito en cualquier
momento del bafo?. En nuestro caso las crisis tuvieron una
duracion maxima de 2 minutos y ocurrieron justo después
de la inmersion en agua con recuperacion espontanea tras
un corto periodo de somnolencia.

El examen neurolédgico y el EEG intercritico habitual-
mente son normales. En la mayoria de los casos descritos
no fue realizado EEG durante la crisis, pero en aquellos en
los que fue posible su realizacién aparecen descritas con
mas frecuencia alteraciones con predominio en el hemisferio
izquierdo y lobulos temporales®.

Los estudios de neuroimagen son mayoritariamente
normales?, como en este caso. Sin embargo, existen des-
critos en la literatura casos de epilepsia por agua caliente
con lesiones estructurales como esclerosis del hipocampo,
displasia cortical o lesiones quisticas'®.

Medidas simples como la disminucion de la tempera-
tura del agua del bano o la alteracion del método de aseo
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puede ser suficiente para controlar las crisis. La terapéutica
con antiepiléptico tiene indicacion cuando estas medidas no
son suficientes o cuando existe otro tipo de epilepsia con-
comitante. Es posible la desaparicion espontanea; cuando
es necesaria terapéutica farmacologica existe normalmente
buena respuesta.
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Hemocromatosis neonatal: un nuevo y
esperanzador horizonte

Neonatal haemochromatosis: a new and
promising horizon
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La hemocromatosis neonatal (HN) tiene una elevada morta-
lidad (80-90%); es el fallo hepatico neonatal mas frecuente
y un hallazgo relativamente habitual en abortos o fetos
muertos in Gtero'. Se inicia in Utero y esta asociada a
siderosis intrahepatica y extrahepatica, respetandose el sis-
tema reticuloendotelial. Con una tasa de recurrencia del
80%23, cada caso tiene sélo 10-20% de opciones de recu-
peracion sin trasplante hepatico®. La hipdtesis aloinmune
plantea que la exposicion materna a un antigeno soluble
hepatico fetal genera anticuerpos maternos, que son trans-
portados activamente a través de la placenta desde la
semana 18, disregulando la funcion de la ferroprotina pla-
centaria. Basandose en esta teoria inmune, se establecio
el tratamiento empirico con inmunogobulinas intraveno-
sas de la embarazada®®. Queremos comunicar el segundo
caso publicado en Espaha® de prevencién en gestante con
antecedentes de hija fallecida por HN en el periodo neona-
tal.

El caso indice es recién nacido mujer de 16 dias de
vida que es traida a urgencias por presentar cuadro cli-
nico de 6 horas de deterioro neuroldgico sin fiebre, apnea y
bradicardia extrema. Desarroll6 fallo multiorganico y desta-
caban hipoglucemia, acidosis metabdlica grave con ldctico
elevado (15 mmol/l), hipertransaminasemia (AST 400 U/,

ALT 80U/l), anemia grave (Hb 8,5g/dl), hiperbilirrubine-
mia de 9,5mg/dl, elevacion de enzimas cardiacas (CPK-MB
31,4 ng/ml, troponina | 2,1 ng/ml), coagulopatia grave
refractaria a vitamina K y transfusiones de plasma; asi
como hiperamonemia grave (hasta 429 pmol/l) pese a trata-
miento y que precis6 hemodiafiltracion. Fallecio6 tras 36 h del
ingreso solicitandose necropsia, con datos de fibrosis hepa-
tica extensa y hallazgos tipicos de hemocromatosis neonatal
(acumulo especificos de hierro en diversos 6rganos (higado,
corazon, pancreas, glandulas exocrinas y glandulas endocri-
nas), a excepcion de sistema reticuloendotelial).

En la siguiente gestacion se decidi6 iniciar inmunoglobu-
lina inespecifica 1 g/kg/semana a la madre, desde la semana
16 de gestacion. La tolerancia fue buena (fiebre y cefaleas
primeras 24h). Controles ecocardiograficos intrauterinos
evidenciaron crecimiento acorde con percentiles habitua-
les, sin datos indirectos de hepatopatia, con resonancia
magnética fetal normal. Finalmente, a las 39 semanas de
edad gestacional la madre dio a luz una nifia sana, con un
peso de 3.230 gramos, sin alteraciones clinicas. Se realizaron
varias analiticas las primeras 72 h, Unicamente destacando
tiempo de protrombina de 16 segundos (54%), TPTA de 47,7
segundos (ratio de 1,6 veces el control) y ascenso de ferri-
tina hasta 700 ng/ml sin afectacion significativa del resto
de parametros del metabolismo férrico, con cifras de alfa-
fetoproteina (AFP) de 60.500 ng/ml. Las analiticas se fueron
normalizando durante los primeros meses de vida y actual-
mente tiene un ano y medio de vida y se encuentra sana,
con adecuado desarrollo fisico y psicomotor y analiticas de
funcion hepatica y metabolismo férrico normales.

En el caso de la primera recién nacida, la escasa altera-
cion de transaminasas puede correlacionarse con una cirrosis
y escasa masa hepatocitaria. La no elevacién de transami-
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