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RESUMEN

Las encefalopatias epilépticas en la infancia se caracterizan por el inicio en los
primeros afos de vida de «crisis epilépticas de dificil control y determinados patrones
electroencefalograficos.El sindrome de Lennox-Gastaut se considera una encefalopatia epiléptica
definido por una triada de convulsiones resistentes a los medicamentos, un patron de EEG con rafagas
de complejos de punta-onda lenta o actividad rapida paroxistica generalizada y discapacidad
intelectual, esta se presentan con baja frecuencia, considerada como enfermedad rara. Objetivo: se
presenta un caso clinico de un pre-escolar de 4 aios de edad con Sindrome de West a Lennox Gastaut y
revision de la literatura, reportandose por la baja frecuencia de esta patologia; Hospital Pediatrico

Universitario Paquito Gonzalez Cueto de Cienfuegos.
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INTRODUCCION

Se define segln la Academia Americana de Neurologia (AAN) como epilepsia de dificil control, aquella
en la que no se ha conseguido una evolucion libre de crisis tras haber tomado dos farmacos
antiepilépticos en monoterapia o asociados por un periodo de tiempo de mas de 6 meses siempre que
sean apropiados al tipo de epilepsia, tomados en forma adecuada, no retirados por intolerancia y que

todos los datos acerca de como han sido tomados esos dos farmacos sean conocidos. '

La etiologia de la epilepsia es multifactorial, la predisposicion a presentar crisis convulsivas en forma
repetitiva puede deberse a: una alteracion cerebral primaria de origen genético (epilepsia idiopatica o
causa desconocida) o un trastorno de base o estructural cerebral (epilepsia secundaria o sintomatica)
debido a una lesion ya conocida y epilepsias criptogénicas, sintomaticas, pero no se identifico una

causa. 23

Existen factores que aumentan la predisposicion de sufrir la enfermedad:Traumatismos craneo-
encefalicos, Enfermedades cerebrovasculares, degenerativas y tumorales del SNC, Infecciones como
meningitis o encefalitis, Malformaciones congénitas del SNC, Sindromes cromosomicos, Trastornos
metabodlicos congénitos y adquiridos con afectacion del SNC, Problemas de origen perinatal: (aporte
insuficiente de oxigeno, bajo peso, prematuridad, apgar bajo, traumatismos), Excesivo consumo de

alcohol y drogas.2#

Las causas mas frecuentes de epilepsia de dificil control. Las mas importantes por su frecuencia son: el
diagnodstico errado, la mala adherencia al tratamiento, las enfermedades intercurrentes que se
presentan con fiebre en los nifos y las enfermedades degenerativas. Hay que tener en cuenta
igualmente que algunos pacientes no estan correctamente clasificados y por lo tanto la medicacion que

reciben no es la adecuada.’

La epilepsia afecta a 1-2 % de la poblacion mundial, con una prevalencia de 8-17 por cada mil
habitantes. El 80 % de casos puede controlarse adecuadamente con medicacion, pero en el 20 %
restante las crisis persisten o reaparecen a pesar de un tratamiento correcto, con un consecuente
deterioro de la calidad de vida del enfermo, tanto por las crisis propiamente dichas, como por su
repercusion psicologica y limitaciones sociales, a lo que deben anadirse de los efectos derivados de la

medicacion.®

Puede haber una mejor respuesta a algunos far-

macos  dependiendo del sindrome  epiléptico aun siendo epilepsias  refractarias.
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Desde el punto de vista del neurodesarrollo, estos pacientes pueden presentar
regresion o un estancamiento importante en los primeros anhos de vida y que
casi siempre conllevara un retraso global con déficit intelectual y trastorno
del lenguaje. En los sindromes de Dravet, West y Lennox-Gastaut el lenguaje
expresivo suele estar muy afectado, aun pudiendo estar mas preservado el
comprensivo y existir una afectacion de las capacidades intelectuales variable

en cada uno de ellos.*”

El sindrome de West fue descrita por primera vez por W.J. West en 1841, es una epilepsia dependiente
de la edad; se iniciaentre los cuatro y diez meses, su incidencia se estima en 1 por cada 2000-6000
nacidos vivos siendo mas afectados los varones, y su frecuencia oscila entre el 2 y el 10% de todos
loscasos de epilepsia infantil, es una de las encefalopatias epilépticas mas frecuentesque afectan a las
funciones motoras, sensoriales y cognitivas en el lactante, su pronostico es muy desfavorable del 65-90%
presentan un retardo del desarrollo, la mortalidad puede alcanzar el 20 %, posteriormente mas de la
mitad pueden evolucionar a epilepsias refractarias como el Sindromede Lennox-Gastaut entre el 25-54%

de los casos.*7:8

El sindrome de Lennox-Gastaut es una forma severa de encefalopatia epiléptica cronica, laprevalencia
representa del 3 alb % de
todas las epilepsiasen la infancia, con claro predominio masculino (5:1).
Fue descrito originalmente por Lennox en 1938 y se manifiesta habitualmente con un picode inicio

entre los tres y cinco afnos, la mortalidad es del 10 al 14 %. 47-°
PRESENTACION DE CASO

Prescolar de 4 anos de edad, masculino, con antecedente de ser producto de un embarazo que cursé
con infeccion por el virus del Sika en el primer trimestre. Parto eutdcico a las 40,1 semanas, peso
3500gr y Apgar 8/9. No complicaciones postnatales. Teniendo en cuenta el antecedente prenatal llevo
seguimiento por atencion temprana donde se constata un retardo del neurodesarrollo llevando un
tratamiento oportuno y logrando ganancia de habilidades hasta alrededor de los 4 meses, donde
comienzan a notar que este avance se detiene y a su vez se identifica por el personal de salud que el
nino presenta espasmos mioclonicos en flexion agrupados en salvas. Se realiza EEG que muestra ligera
hipsarritmia, TC de craneo donde se observa atrofia cortical y dilatacion ventricular. Se diagndstica un
Sindrome de West de causa estructural con posible origen en la etapaprenatal y se inicia tratamiento
con Valproato de sodio y ACTH por un mes, logrando control de las crisis. Actualmente solo con
valproato de sodio, seguido en consulta especializada de neuropediatria, presenta crisis clonicas en los
eventos de descompensacion acompanados de automatismos como chupeteo, ya no ha presentado

espasmos epilépticos. Al examen fisico presenta un retardo global del neurodesarrollo, cuadriparesia
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espastica a predominio derecho, Babinsky derecho y clonus agotable en dicho miembro. Circunferencia
cefalica en el limite inferior para su edad. Se realiza EEG que muestra presencia de punta ondas lentas

generalizadas, por lo que se plantea que puede estar evolucionando a unSindrome de Lennox Gastaut.
DISCUSION

En la infancia temprana se ha reconocido una triada de epilepsias de dificil control que s¢
de la encefalopatia epiléptica infantil temprana o sindrome de Othahara, los espasmos
Sindrome de West y Sindrome de Lennox Gastaut, todos de muy mal pronéstico, que se ¢

ademas de retardo mental importante que empeora el prondstico.*7:8

Elsindrome de Westse caracteriza por la triada de espasmos infantiles, un trazado
hipsarritmia y retroceso del desarrollo psicomotor, su etiologia es variada pudiéndose
distinguir claramente un grupo de pacientes con un cuadro sintomatico donde priman las
causas secundarias como la encefalopatia hipdxica-isquémica perinatal y los problemas
prenatales principalmente las lesiones malformativas y los sindromes neurocutaneos
como la esclerosis tuberosa. 4,7Mas de la mitad de ellos evolucionan a tipos de epilepsia
de forma inmediata o después de un periodo libre de crisis,2/3 evolucionan al Sindrome.
de Lennox Gastaut, un 25-50% a formas de epilepsia generalizadas o multifocales y el
resto a epilepsias parciales siendo las localizaciones mas frecuentes en el area motora y

los lobulos temporal y occipital.*”8

Sus manifestaciones clinicas dadas por su edad de comienzo entre los 3-12 meses con un
pico entre 4-6 meses con ataques persistentes que tienden a cambiar entre los 3-4 anos,
asociado a  factores precipitantes  como: fiebre,privacion de  sueno,
inmunizaciones,estimulos visuales y auditivos.4”8Los espasmos consisten en una
contraccion brusca de un grupo de musculos seguida de una fase tonica de pocos
segundos, se clasifican en flexores, extensores y mixtos y pueden estar asociados a
llanto, cambios autonémicos de la expresion facial y manifestaciones oculomotoras los
espasmosagrupados duran de varios segundos a 1-2 minutos que pueden repetir de 20-30
veces 0 mas en el dia asociado a letargia o en ocasiones alerta. El EEG interictal es

hipsarritmico del 70-90% de los pacientes.*”-8

El tratamiento se realiza con ACTH o con vigabatrin (especialmente en pacientes con
esclerosis tuberosa) con resultados aceptables. Sin embargo, a pesar de estos
medicamentos, alrededor de 50% de los pacientes son resistentes al tratamiento

medicamentoso. Por esto, algunos investigadores han auspiciado la cirugia temprana en
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algunos casos especificos con focos epilépticos unilaterales y bien establecidos a través
de EEG, resonancia o PET, con resultados muy halagadores. Desafortunadamente, aunque
se obtengan buenos resultados con las crisis, no existe ninguna evidencia que el aspecto

cognoscitivo mejore significativamente con cualquier tratamiento.*31°

El Sindrome de Lennox Gastaut(LGS)es una de las formas mas severas de epilepsia de
dificil control en nifos y representa alrededor del 3%. Se presenta usualmente entre los
dos y cinco anos de edad y esta caracterizado por la presencia de multiples crisis, siendo
las mas caracteristicas las ausencias atipicas y las crisis tonicas nocturnas. Puede
presentar ademas crisis atonicas, mioclonicas y/o parciales. El electroencefalograma
(EEG) muestra una actividad lenta en donde aparecen descargas de punta onda lenta
generalizadas con frecuencias de 1,5-2,5 Hz y unos brotes de puntas rapidas durante el
suefio lento que corresponden en general a las crisis tonicas,el 95 % de los pacientes
presentan deterioro cognitivo con retraso mental y se asocia trastorno de conducta con

hiperactividad, agresividad y tendencias autistas.>”> &

La mayoria de los pacientes son de origen sintomatico o lesionar por problemas derivados
del periodo neonatal o en la primera infancia o muchos de ellos han evolucionado desde
un sindrome de West refractario,la etiologia del LGS a menudo se divide en dos grupos:
identificable (genético-estructural-metabdlico) en 65 a 75% de los pacientes y de causa
desconocida. El sindrome de Lennox-Gastaut puede considerarse como una epilepsia en

red secundaria.*> 8°
TRATAMIENTO.

Las convulsiones en LGS por lo general son resistentes a los medicamentos y, a menudo,
no se puede lograr un control completo de las convulsiones con resolucion de la
disfuncion intelectual y psicosocial.Muchos expertos consideran que el valproato, la
lamotrigina y el topiramato son los medicamentos de primera linea. Otros farmacos
antiepilépticos eficaces incluyen levetiracetam, clobazam, rufinamida y zonisamida. La
dieta cetogénica es una opcion de tratamiento eficaz y bien tolerada, para los pacientes
con resistencia a los medicamentos, una opcion terapéutica adicional es la intervencion
quirlrgica. La callosotomia del cuerpo es un procedimiento quirdrgico paliativo que tiene
como objetivo el control de las convulsiones mas lesivas. Finalmente, la estimulacion del

nervio vago ofrece una mejora razonable de las convulsiones.*7:8%11

Su prondstico es generalmente malo, se asocia con el deterioro a largo plazo sobre el
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desarrollo intelectual, el funcionamiento social y la vida independiente. 4378.9,10,11

CONCLUSIONES

Las encefalopatias epilépticas en la infancia se caracterizan por ser de dificil control, se
presenta un paciente de 4 afos masculino, antecedente materno de infeccion por virus
Sika, con retardo del desarrollo, a los 4 meses comienzan a notar que el nifo presenta
espasmos mioclonicos en flexion agrupados en salvas y EEG que muestra ligera
hipsarritmia, TC de craneo con atrofia cortical y dilatacion ventricular,diagnosticandose
un Sindrome de West iniciandose tratamiento con Valproato de sodio y ACTH, logrando
control de las crisis, actualmente solo con valproato de sodio, con crisis tonico-clonicas
acompanados de automatismos, el patron

electroencefalografico compatible con Sindrome de Lennox Gastaut.
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