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Resumen

Objetivos: Describir un caso clinico de displasia septo-Optica asociada a epilepsiay |os hallazgos en
neuroi magen.

Material y métodos. Varén de 20 afios con discapacidad intelectual y epilepsia desde los 7 afios. Crisis breves
de desconexién del medio seguida de postura tonica, desviacion oculocefaicaizquierday clonias, frecuencia
de una cada 4-5 meses. Seguimiento en nuestro servicio desde los 18 afios tras aumento en nimero de crisis.
Resonancia previainforma de displasia cortical, ausencia de septum pellucidumy esquisencefalia de labio
abierto. Electroencefalograma muestra actividad intercritica epil eptogena parietotemporal de predominio
derecho. Tratamiento previo con valproato 1.000-500-1.000 y topiramato 50-0-50. Inicia mente se sospecha
epilepsiafocal frontotemporal derecha secundaria atrastorno de la migracion neuronal.

Resultados: Confirmamos en EEG descargas intercriticas de predominio temporal derecho. En resonancia de
3 Tedlas se observa ausencia de septum pellucidum, glandula hipofisaria con tamafio en limite bajo de la
normalidad, hendidura esquisencefalica temporo-parieto-occipital derecha tapizada de extensa polimicrogiria
comunicada a extenso quiste aracnoideo temporal derecho, opércul os parietal es toscos polimicrogiricos.
Hipoplasia de nervios opticos y quiasma, predominantemente en vertiente lateral y cintilla Optica derechas.
Se diagnostica sindrome SOD plus, actualmente pendiente de estudio genético. Progresivamente se introduce
edlicarbazepina, perampanel y cenobamato, retirando valproato. Se consigue control de crisisy mejoria
cognitiva parcial.

Conclusion: El sindrome SOD plus es una causa inhabitual de epilepsiafarmacorresistente deinicio en
infanciay discapacidad intelectual que se debe sospechar ante la ausencia de septum pellucidum en
neuroimagen y se asocia a otras alteraciones y sintomas. Un adecuado manejo farmacol dgico tiene
importantes consecuencias en la calidad de vida del paciente.
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