Sindrome de Dravet

datos clave

Sindrome de
Dravet: un tipo
de epilepsia
raray grave’?

Incidencia registrada
de de

Las pruebas genéticas
pueden ayudar a confirmar
el diagnodstico®®

de ninos con sindrome de
Dravet diagnosticado tienen
una mutacion genética
conocida como SCN1A?

P una enfermedad cronica que afecta
significativamente la calidad de vida (CdV)
de pacientes y sus familiares®—>

P suele iniciarse en la infancia

P puede afectar el desarrollo

» no responde bien al tratamiento
(resistente al tratamiento)
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No existe
cura
para el
sindrome
de Dravet®
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tipos de CFISIS®

5 '10% de casos son heredados
90-95

El diagndstico esta basado
en la evaluacion clinica®®

de casos son
totalmente aleatorios—1°

il
v —_—
[V
v —_—
N

4-20

tasa de mortalidad
hasta la edad adulta’®*

Los tipos de crisis mas habituales son*2°-2>;

Ténico-clénica generalizada

comienza con rigidez en brazos y piernas, sequida
por movimientos espasmaodicos en brazos, piernas
y cabeza con pérdida de conciencia

Miocldnica

movimientos espasmaodicos involuntarios cortos
gue causan una contraccion muscular repentina

Hemicldnica

afecta solamente un lado del cuerpo

Tonica

rigidez en brazos y piernas

Clodnica

movimientos espasmaodicos en brazos, piernas y cabeza

Tonico-atonicas

rigidez de los musculos del cuerpo seguida de relajacion

Focal con senales motores
claramente observables
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afecta una zona limitada del cerebro, la persona
afectada se mantiene consciente




Alta probabilidad de diagndstico en

el primer ano, caracterizada por crisis

de fiebre duraderas que a menudo exigen
tratamiento de urgencia

Proliferan las crisis
motoras, desencadenadas por fracturas
ambientales. Pueden aparecer otros tipos

de crisis, como mioclonicas o ausencias.

Los nifos pueden presentar descoordinacion,
pérdida de tono muscular y destreza reducida

Las crisis
persisten, principalmente durante el

sueno, con crisis tonico-clonicas
generalizadas. El empeoramiento progresivo
en la edad adulta incluye trastornos del
movimiento, temblores y sintomas similares
a los de la enfermedad de Parkinson.

Otros tipos de crisis pueden disminuir,

pero los adultos pueden tener problemas

de salud debido al sindrome de Dravet.
Aproximadamente, una cuarta parte de los
pacientes puede sufrir pérdida de densidad
Osea, con un mayor riesgo de fracturas

Las crisis se vuelven mas cortas y menos
frecuentes, ocurriendo durante el sueno.
Pueden producirse crisis tonicas, en formas
mas leves con solo un episodio al ano. Los
pacientes pueden desarrollar una marcha
encorvada, a menudo apoyandose en otra
persona o utilizando una silla de ruedas.
El deterioro cognitivo suele estar presente

Se estima que el riesgo de SUDEP
: en ninos con sindrome de Dravet

SU D E P (muerte subita inesperada en

epilepsia) es un motivo de temor en padres y :
cuidadores de personas con sindrome de Dravet; el : es 30 veces MaYOor que en
riesgo debe hablarse con un profesional sanitario?®-3! . otras epilepsias iniciadas en la infancia®?3

Sueno — los trastornos del sueiio
empeoran las crisis, mas crisis causan
mas insomnio, originando un ciclo

Alimentacion — dificultades

Aspectos de de alimentacién

--------------------

la vida diaria
del paciente M Trastornos de lamarcha — | [ERARERARERERRERAREREY
pueden afectar la
afectados por cutonomis delpaciente | [ISUESESEIES
el sindrome

de Dl’avet34: Aprender a ir al bafio —

aprendizaje tardio, a veces
incontinencia

--------------------

Escuela— dias perdidos, requiere

apoyo adicional



Empiezan con el primer
afno de vida

Crisis en el sindrome

Se presentan en nifos

de D ravet39 con desarrollo normal

A veces podrian ser prolongadas

Las crisis pueden (mas de 5 minutos de actividad
5 convulsiva sin recuperacion

estar causadas por : entre convulsiones en crisis

incidencias diarias®’ ténico-clonicas, conocidas como
5 status epilepticus)*®

Estrés o excitacion emocional;
luz solar, luces o patrones
parpadeantes; cambios de

temperatura corporal

Otras caracteristicas del sindrome
de Dravet342:

Problemas cognitivos

que aumentan con la edad

de cuidadores sienten depresidon
debido a la naturaleza devastadora
del sindrome de Dravet®

de hermanos adultos presentan
un historial de tratamiento por
depresion clinica*

.
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p—— |mpaCt_0 enla familia
yculidadores

La responsabilidad del cuidado puede

de hermanos de

afectar significativamente la vida diaria* 9-12 afios afirman
dejo de trabajar sentir preocupacion
debido a sus La vida de los pacientes con sindrome o miedo cuando
responsa.bilidades de Dravet y la de sus cuidadores y su hermano sufre
de cuidado® familiares esta directa e indirectamente una crisis*

~—— afectada por las exigencias fisicas ~————

y emocionales de la enfermedad*’

de hermanos de
9-12 anos temia que su
hermano pudiera morir*

de cuidadores afirma sentir preocupacion
por el impacto emocional en los hermanos
de nifios con sindrome de Dravet®
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