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Resumen

Objetivos: El sindrome de Primrose (SP) es un raro trastorno genético caracterizado por rasgos
faciales tipicos, retraso psicomotor, convulsiones y disgenesia del cuerpo calloso, entre otros. El
diagnostico se establece mediante la identificaciéon de mutaciones en el gen ZBTB20. Nuestro
objetivo es presentar el caso de una paciente con SP que asociaba crisis y paralisis poscritica (PP)
prolongada ipsilateral al foco epileptégeno.

Material y métodos: Exponemos un caso de SP con crisis de inicio focal secundariamente
generalizada (CFSG) con posterior PP y una breve revision de la literatura.

Resultados: Mujer, 19 anos, diagnosticada de SP con CFSG desde la infancia. Acude tras presentar
varias CFSG con inicio en extremidades izquierdas y posterior hemiparesia izquierda. Se realizaron
varios EEG visualizandose actividad epileptiforme en regién temporal izquierda, RM y angioRM
cerebral con restriccion a la difusion a nivel cortical de manera difusa en hemisferio derecho. En la
RM a los 2 meses los hallazgos habian desaparecido, persistiendo la hemiparesia a los 4 meses.

Conclusion: Nos parece relevante destacar, en primer lugar, que la localizacion de las crisis focales
y la hemiparesia poscritica sean ipsilaterales al area epileptdgena, lo cual es un hecho poco comun,
y que podria estar en relacion con la displasia del cuerpo calloso, aunque la fisiopatologia exacta se
desconoce. En segundo lugar, la inusual duracion de la PP, pues suele persistir horas tras la crisis.
Tras realizar una revision bibliografica, determinamos que nuestro caso es el primero descrito en la
literatura de SP asociado a crisis ipsilaterales al foco epileptégeno y a una PP tan prolongada.
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