Epilepsia Motor Menor *)

Por los Dres.:

Joaguin Pascuarn Gispert,®*) JosE GELLER Koxski,

Roserro CARPio Sapatevs, Enrigue Guemin RHopricuez,

Evvagpo Perave Goxzivez, Orro V. Machnapo FeErNANDEZ

Desde principio del ano actual esta-
mos ezstudiando en el Servicio de Nen-
rologia del Hospital Infantil “William
Soler” laz convulsiones agudas y cro-
nicas con un plan preconcebido v siste-
mitico con la finalidad de tenmer una
idea en cuanto a frecuencia, ctiologia,
tipos de atagues, ete, y que seri motive
de publicacién posterior. El motivoe de
adelantarme en la presentacion es que
a pesar del poce liempo transcurrido
hemos visto la relativa frecuencia de
tipos de ataques conocidos como Motor
Menor,

En mis de 100 casos de epilepsia es-
wudiadoz hemos visto alrededor de siete
casos. Por otra parte la condicién a
nuestro juicio no es muy conocida en
nucstro medio, ni ha side motive de
publicacion anterior, ademdis presenta
ciertas particularidades sobre todo con
respecto a la respuesta terapéutica que
hay que destacar.

Desde un punto de vista muy general
¥ practice nosotros seguimos la siguien-
te clasificacion clinica de los ataques
epilépticos:® 4

*) Trabejo del Servicio de Newrologia
del Hospital Infantil “William Seler™ v del
Departaments de Pediatria de la Universidad
de La Habama, Direccidn: Hospital Infantil
“Willinm Soler", Altahabana, La Habana, Cuba.

(**)  Prefesor del Departamente de Pedia
tria y Jefe del Servicio de Neurologia.
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1. Motor Mayor Foeal,

{ Gran Mal.

=3

Pequeno Mal

3. Psicomotor
i Aguinética,
4. Motor Menor Mioclonia simple,
} Mioclonia masiva.
5. Equivalentes.

Nosotros ercemos oportuno definir
algunos conceptos que aparecen confu-
s08 v la opinién que tenemos de los
ataques Motor Menor,

Tradicionalmente loe términos Pe-
queiio Mal® (Petit Mal) y Ataque Me-
nor han side usades ¥y tedavia hoy
& usan incorrectamente para designar
cualquier ataque convulsive bLreve gue
no tenga las caracteristicas de gran mal.
Esto trae como consecuencia légica que
se deduzca que todo atague breve o pe-
quedio mal tenga una significacién simi-
lar ¥ que el prondstico y tratamiento son
idénticos. Eso es un error.

El petit mal ¢ pequefio mal no lo
consideramos entre el grupo motor me-
nor, ya que es una epilepsia de una
significacion clinica, prondstico y tra-
tamiento completamente diferente de
los atagues motor menor, quizds lo
inico que tienen en comiin sin duda es
lo breve del atague.
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Los ataques Motor Menor son breves
silo en ¢l tiempo, pero y quikis en
esto Scnz tenga razén, no todos los ata-
ques del tipo Motor Menor son menores
en cuanto a su intensidad. Vamos a
deseribir los tipos que consideramos
dentro del grupo Motor Menor y sus
sinonimias mas conocidas o usadas.

l.-—Mioeclonia simple. En estos ataques
hay contraccién de grupos muscu-
lares principalmente flexores o de
un miisenlo individual. Suceden a
veces gin toma de la conciencia o
con una ausencia, Ocurren en ni
fiog que tienen también un atague
de gran mal ¥ son mas frecuentes
en la epilepsia sintomdtica que la
idiopatica.

2—Atagques aquinéticos. En estos ata-
ques hay una pérdida sibita del
tono postural y ¢l paciente cae hacia
adelante. Puede haber una pérdida
siibita del tono que alecta los
misculos de la cabeza y cuello, y
la cabexa cae broscamente hacia
adelante o puede haber una pérdida
gtibita del tono de los misculos del
tronco con caida brusca hacia ade-
lante, El primer tipo cs mis fre
cuente por debajo de los dos afios
y la aquinética del tronco por enci-
ma de los dos afios. La conciencia
puede perderse por muy breve mo.
mento, Fstos alagues se repiten
muchas veces al din.

3.—Ataque mioclinice masivo. En estos
ataques hay una flexién y aduccién
sibita de los brazos, flexidén del
tronco vy de los muslos. La fascie se
pone en blanco, vacia y puede oirse
un llanto o quejido. Se repiten mu.
chos en el dia.

Los ataques aquinéticos se han lla-
mado también por otros autores: Petit
mal variante.}

R. B. P.
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Alonicos
Estaticos

Caida

Caida de cabeza
Salaam
Inhibitorio

La mioclonia masiva:

Mioclonia infantil

Espasmo infantil

Gran mal abortive

Ataque relimpago (Blitzkrampfe)

Todos los ataques del grupo motor
menor liengn ciertas caracteristicas en
comtin que hace que se les clasifique
juntos:

l.—Son de corta duracidn,

2. —Diferentes tipos pucden ocurrir en
el mismo paciente.

3.—El tratamicento, prondstico y patrén
electroencelalogrifico son similares
en los tres tipos,

Nosotros tenemos la opinién aventu-
rada quizis de que el tipo de atague
estda deierminado por la edad de co-
mienzo o por lo menos que el tipo de
ataque que predomine, tiene relacion
con la edad en que comienza el dano
cerebral.

Caso crinico Noo 1. H.C. No. 63,092

AVY.: Un aiio de edad. Vardm.
Blaneo. Ingresé ¢l 5 de diciembre de
1963 en el Servicio de Neurologia por
convulsiones frecuentes. Nacié de un
parto fisiolégico con llante inmediato
sin cianosis con un peso de 6 3} libras,
No antecedentes prenatales. No antece.
dentes familiares, Dos hermanos sanos.
No ha sido vacunado. A los tres meses
de edad ¥ con buen estado de salud, el
nifo empezd a presentar convulsiones
en forma de-temblor y crisis de flexién
del cuerpo con flexién de los brazos y
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muslos que a veces sc ponia fliceido.
Después de dichos atagues la familia
nota que el nific no sostiene la cabeza
y que no veia bien. Estos ataques se
repitieron muchas veces. La madre re
fiere gque antes de las convnlsiones ¢l
desarrolle del nifo era normal. El nifo
es ingresado a los seizs meses de edad
para su estudio durante 24 dias en la
Sala de Miscelinea de este Hospital,
Durante su estancia cn este primer
ingreso el nifio no hizo convulsiones,

ambas regiones occipitales, mixima ac-
tividad en la regién occipital derecha.

Eesumen: Marcadamente anormal
paroxistico, localizacién oceipital de-
recha, Es dado de alta e ingresa nueva.
mente en el Servicio de Neurologia al
afio de edad, la madre refiere que du-
rante su estancia fuera del Hospital el
niflo ¢ontinué teniendo convulsiones
cala vex tomico-clénicas muy continuas
y de breve duracién. :

El examen fisico revelé um retraso

Fie. 1. Cazo No. 1. Actividad de mediano wvoltaje con descargas paroxisticas gene
ralizadas. Marcadamente anormal. Paroxistico generalizade (un ane de edad).

el examen fisico ¥y neurolégico reveld
an retraso psicomotor muy marcado. No
sostenia la cabeza, no se viraba de lado.
No sc sienta ¥ no sigue objetos con la
vista, ¢l reflejo foto motor débil. Lae
pupilas estdn atréficas. Loz exdmenecs
complementarios: Glucosa: 70; Hb.:
10; Hemat.: 34. Eritro: 3. Urologia:
negativa, Orina normal, Electroencefa.
lograma a los seis meses de edad con
actividad paroxistica casi continua cons-
tituida por ondas agudas de mayor vol-
taje y de aparicién hipersincrénica en
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psicomotor marcado con una edad men-
tal aproximada de eunatro meses,

La wision aparece disminuida con
atrofia pupilar bilateral el reflejo foto
motor normal, hiperreflexia generali-
zada, Leos exdimenes complementarios
eran esencialmente negativos exceplo
un E.E.G, (Fig. No. 1) (sl afio de edad)
con actividad de mediano voltaje con
descargos paroxisticos casi continuos de
aparicién hipersinerénica ¢n todas las
regiones. E.E.G. marcadamente anormal
paroxistico generalizado, Un neumoen-

R. C. P.
aAano. d1. 1964



DERECHA ~ 8 ENERD

BILIGUS GUIRE F0 LIRITEINM

0 () S8
Fie. 2, (Visia dmnteroposterior.) Crso No. 1.
Prneumoencefalograma con modarada dilatucidn

del Sistoma Fentricular. Atrofin central
¥ cortical.

cefalograma con moderada dilatacion
del Sistema Ventricular. Atrofia central
y cortical (Fig. Nos. 2 y 3).

La determinacién del fenil pirdvico
y aminodcido en la orina fue normal.
En el curso-de su estancia en la Sala
tuve convulsiones tonfcas clénicas y
crisis aquinéticas de breve duracidn.
Fue dade de alta con tralamiento anti-
convulsivante: Difenil v Fenobarbital.

Pocas semanas después es visto en
Consulta Externa y el nifio sosticne la
cabeza. Las convulsiones se han alejado,
pero no han desaparecido del todo.

Concrusiongs Diacxosticas: Por no
haber antecedentes familiares, por el
hecho de aparecer a los tres meses y
aungue da la sensacion de evolutividad,
ya al [inal las lesiones aparecen con
cierta tendencia a recuperar algunas
funciones por los tipos de ataques y el
electroencefalograma  se  concluye en
una epilepsia motor menor a tipo mixto
que empezd por mioclonia masiva, des-
pués crisis aquinéticas y gran mal.

Fie. 3. (Vista lateral.) Caso No. 1. Prneumoencefalograma con moderada dilatacidn
del Sistoma Ventricular. Atrofin antral ¥ cortical.

R, C._P.
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Caso Neo. 2. H.C. No. 68,629,

R. Rodri Luna. Blanco. Nat. La Ha-
bana. Ingresé en la Sala 5.-B. Gastroen.
teritis. A los enatro meses de edad pre-
senté un cuadro de diarrcas y vémitos
de varios dias de evolucidon., En el curso
de su estanecia en Gastroenteritis hizo
un cuadro convulsive ténice clinico de

£
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rologia por ¢l médico residente porque
la madre veliere que desde pocos dias
después de su alta empezé a presentar
crisis o atagues en que el nifio tumbaba
la cabeza, se ponia morado y después
se quedaba desmadejade (aténico) que
se repiten en varias ocasiones al dia y
que parece que pierde momentinea.
mente el conocimiento,

Fre. 4, Cazo No, 2, E. E. ;. Anormal poroxistice lento con tendencin o localizarse
en region parictoel derecha,

poco tiempo de duracién y signos de
insuficiencia cardisea con un cleciro
que revelé una miocarditis severa. Fue
dado de alta, considerindoze que tuvo
una diarrea enteral con miocarditis. EI
examen neurclégico en su alta fue esen-
cialmente negativo sobre todo su des-
arrollo psicomotor que estaba de acuer-
do con su edad. Fue dado de alta a Jos
seis meses. A los siete meses de edad es
remitido a la Consulta Externa de Neu-
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Antecedentes prenatales negativos,
tres hermanos sanos. No enfermedades
neurolégicas. Embarazo de nueve meses
fisiolégico, pesé ocho libras, no asfixia
ni cianosis, El desarrollo psicomotor se
ha verificado normalmente incluse des.
pués de las erisis. No se ha vacunado.
Alimentacién correcta para su edad. Al
examen fisico neurolégico no hay nada
digno de mencién zolamente la fonta-
nela Ince algo grande con una eircunfe-

R. C. P.
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vencia céfalica de 46 cms. El desarvollo
psicomotor normal para su edad.

Ei electiroencefalograma anormal pa-
roxistico lento con tendeneia a loeali.
zarse en region parietal derecha. Radio-
grafia crineco. No hay signos de hiper
tension, Ligera macrocefalia. Ligero
adelgazamiento de los huesos de la
héveda.

Electrocardiograma: Signos de mio-
carditis,

Caso No, 3. H.C. Ne. 80977

ALER. MacB: Afo vy medio. Blanco.
Remitido a la Consulta de Neurologia
para su estudio ¥y evaluacidn. Refiere
la madre que a la edad de tres meses ¢l
nino presentd un cuadro diarreico al
parecer banal; pero al dia siguiente fue
ingresado en una clinica de esta capital
porque ¢l nifie hizo una convulsién lo-
calizada al braze derecho gque luego

Fie. 5, Caso No. 2, Radiografin erdneos. Hidrocefalia moderada.

ConcrLusiones: Pensamos que el nifio
en su primer ingreso hizo una encefa-
litis posiblemente de origen viral que
toed también el miocardio ¥ que debido
a nuestra falla en la investigacién viro-
légica no pudo ser clazificado etiols.
gicamente. Ahora, como secuela ha
dejado una hidroeefalia que parcce mo-
derada y detenida, aunque se esti obser-
vando y ademdis ha hecho un tipe de
epilepsia motor menor con crisis agui-
néticas. Esta bajo tratamiento con
Difenil y Fenobarbital y las ecrisis no
se¢ han yugulado,

R. C._P.
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pasan al otro miembro v a las piernas,
asi como que desviaba la vista hacia
arriba, estando en wun estado casi in-
consciente por 10 diaz. Es dado de alla
al parecer bien (véase fotografia dos
meses antes del comienzo de las crisiz),
a loz cuatro meszes de edad. A los seis
meses y medio comenzé a presentar los
signientes sintomas que son relatados
por la madre en la forma siguiente:
Empezé a perder la vista y se quedd
sin expresion. Cuando sze le llamaba
no respondia ni con un gesto. No podia
estar sentado pues cuando pasaba unos
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minutos ge caia para un lade u otro.
No se reia aun cuando se le hacia gra-
eins. Tampoco se podia parar; ademas
de eso cmpezaron a darle ataques de
espasmos de flexién y aquinéticos con-
sistentes en caida brusca de la caheza
que repelian varias veces al dia en mu-
chas ocasiones y ademis y mas adelante
tenia crisis aquinéticas del tronco, yén.
dose para adelante, Crisis de gran mal
no ha tenido. Su deaarrolly psicomutor;
ha ido evelucionande hacia la mejoria
y actualmente se sienta. Sostiene bien
el tronco y la cabeza, ve bien, oye,
atiende algo y se mantiene de pie, aun-
que ne caming,

No antecedentes prenatales, natales,
ni post-natales. Embaraze de nueve
meses. Pesd siete libras ¥ media, parto
fisiolégico. Ne ictero. No antecedentes
patoligicos familiares. Examen neuro-
légico actual con un afio vy medio de
edad. Arreflexia dsteotendinosa rotu-
liana y aquiliana. Hiperquinesia. Re-

Fic. 6, Cuso No, 3. Cusire meses da edad. Dos
meses antes del comienzo de fas crisis,

truso mentar predominando  sobre el
molor aungue ¢l nifio aun no camina,
Disereta hipolonia, no espasticidad ni
paralisis de pares eraneales.

i
R
i ]

Fre. 7. Caso Mo, 3. Electro. Altamente paroxistico con grandes descargas constantes
v eontinuas de 114 de adad,
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En ¢l momento de! examen esta Lo
mando Tridiona, Primidiona, Diferil
y persisten laz crigizs de ataques aqui
néticas,

Un eleetroencefalograma hecho el 7
de encro de 1963 cuando el nifio tenia
sicte meses o sea al principio dio anor-
mal paroxistico mis notable en ¢l he.
misferio izguierdo con pariicipacién de
la derivacidn temporal.

Otro E.E.G. hecho el 22 de abril, o
sea al afo ¥y medio altamente paroxis.
tico con grandes deseargas constantes y
continumas,

CoxcrLusiones: Epilepsia motor me-
nor a tipe de mioclonia masiva y aqui-
nética de cabeza v ironco que comenzd
a los seis mezes con un antecedente de
un proceso agudo febril que durd 10
dias en coma. Es curioso gque un mes
después de ese episodio el nifio estaba
completamente normal.

Caso No. 4

Reinaldo C. Benitex Gallardo. Cuatro
afios v medio. Nacié de parto normal
gsin asfixia, ni cianosis. Embarazo nor
mal, no antecedentes patolézicos fami-
liares, no vacunado, Hetraso peicomotor
muy mareado, La madre reficre que el
nifio fue aparentemente normal hasta
la edad de cuatro meses en que comenzd
a nolar gue mantenia la eabecita virada
hacia la izquierda y los ojos hacia el
mismo lado. A los dos anos empiezan a
aparecer unas crisis consistentes en
flexién de la cabeza brusca sobre el
pecho y movimientos parecidos en los
brazos como si el nifo se asustara v
varias veces al dia y durante tres meses.
Al cabo de este ticmpo desaparecen las
crisis ¥ se instalan crisis motor mayor
de tipo Jacksoniano del lado izquierdo,

El examen fisico revelé microcefalia,
retrago peicomotor inténsoe, no habla,
no camina hien, hiperkinesia. Hemi-
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plejia  cspastica del hemicuerpo iz
quicrdo., Equinismo marecado,

Planteamiénto: Parilisis cerebral es.
pastica, Crisis convulsivas, molor menor
aguinética de la cabeza.

Electroencefalograma anormal, lento
difuso. Neumoencefalograma: atrofia
cortical, disuneha, hidrocefalia. Se sigoe
en Consulta Externa para su tratamiento
v evolucidn.

Caso No. 5

Milagros Brito Rovira: Tres anos;
entréfica que ingresa por un sindrome
convulsivo de dos meses de evolucién
con historia de salud anterjor. Las con-
vulsiones la  refieren clonicas-tonicas
principalmente por la madrugada, din-
dole a veces durante varios dias seguidos
v después otras temporadas que no le
da. Presenta ademds contracciones y
movimientos incoordinados de miem-
bros superiores e inferiores v de la cara
con desviacion de la comisura labial
hacia el lado izquicrdo.

Relajacidn de esfinmteres y expulsién de
espuma por la boea, Movimientos corei.
formes. Las convulsiones son mds evi
dentes en el lade dereche del cuerpo.

El parto fue veferido come normal,
no asflixia ni cianosis. Unico hijo. La
madre también refiere que antes de las
crisiz la nifia era normal. No hay ante-
cedentes prenatales. Al examen fisico
neurolégico: Babinsky del pis izquier-
do, hiperreflexia discreta. Marcha algo
inestable posiblemente por cfeeto bar-
bitarico. Resto del examen incluyendo
fondo de ojo negativo,

Electroencefalograma  anormal lénto
y paroxistico en ambos hcmisferios
(Fig. 8), pneumoencefalograma con di-
latacion del Sistema Ventricular. Atro-
fia cortical ligera. Liquide eéfalorra-
quiden normal,

425



Fic. £, Uaso Mo, 5. E. E. G. Anarmal lente y paroxistico en ambos hemisferios.

En su estancia en ¢l Servicio hace eri-
sis convulsivo clénico témicos casi dia-
rias, rebeldes a tratamiento y aparecen
unas contracciones aisladas en forma de
salto muscular en flexién que se pro-
ducen muchas veces al dia ¥ a veces son
producidas por comtacto brusco. Se
aprecia un grade moderado de retraso
mental.

Concrusiones: Niina de tres aifios
que se plantea crisis de epilepsia motor
menor en su forma de mioclonia aislada
y crisis de gran mal.

Caso No. 6. H.C. No. 81,325

Keinaldoe Ochoa Romero. Doz anos ¥
medio, varén, blanco. Waeié de un parto
demorado a término, con asfixia y cia-
nosis. Se ha vacunado con la triple,
B.C.G. y Polio. Alimentacién variada.
Con un desarrollo . psicomotor normal.
Sostuvo la cabeza a los tres meses, se
senté a los seiz meses, se paré a los
nueve meses, caminé a los 10 meses,
hablé al afio. Un primo padecié econ-
vulsiones,
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- Refiere la madre gue al principio del
emharazo tuve la presién arterial alta
hasta 200 de miéixima, pero que fue
tratada y controlada. El parto fue de.
morado, naciendo el nifo ciandtico y
habiendo necesidad de realizar manio-
bras fisicas para provecar el llanto. Su
desarrolle posterior fue aparentemente
normal hasta el momento de aparecer
las crisis en gue ha notado que tiene
dificultad en la marcha, como si per-
diera el equilibrie. El nifie fue siempre
muy intrandquilo, muy nervioso, se asus-
taba de cualgquier ruido. Dormia muy
intranquilo, hablande y ricndo entre
sueiios. A los 27 meses de edad comenzé
a presentar unas crisis que se caracte-
rizan por un grito inicial, después de
lo cual se quedaba como rigido y con la
mirada fija y como ahogindose, segui-
damente convulsiones elénicas ténicas en
los cuatre miembros, que duran alrede-
dor de seis minutos, pero se repiten una
tras otra hasta que se controlan con
Fenobarbital. A los 30 dias de comen-
zado este cuadro aparecen después de
las crizis descritas como una pérdida del

R. C. P.
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equilibrio a la marcha, cayendo a veces
al suclo en muchas ocasiones. Las crisis
descritas han ido en aumento en los
altimos dias y los que parccen falta de
equilibrio aparecen ahora, sin que apa-
rexcan las crisis mayores.

Ha sido tratade con Fenobarbital y
Convulsin, sin que modifique su cuadro.

Examen fisice: Crineo con circun.
fereneia de 50 ems. simétrico. Fontanela
cerrada, pupilas simétricas, reaccionan
a la luz, no nistagmus. Fondo de ojo
normal, actitud indiferente. Marcha
inestable, con pérdida del equilibrio
hrusca, en realidad se consideran crisis
agquindéticas del troneo, son tan breves
que no pierde el conocimiento ¥ tam-
poco se cae.

Tono muscular conservado. Reflejos
normales. Pares crancales normales no
elonus ni Babineky. Los eximenes com-
plementarios son completamente nega.
tivos. La placa de hucsos largos y cra-
neo es esencialmente negativo. Kl elee-
troencefalograma  es reportado  como
dentro de limites normales,

Durante su estadia en el Servieio de
Newrologia presenta erisis aguindéticas
de cabeza y troneo muy [recuentes y de
breve duracién, sin que ninguna lo lleve
al suelo, también presenta crisis de gran
mal, pero de poea duracidn,

Sc nota también eierto grado de re.
traso mental. Se aumenta la dosis de
Fenobarbital y Definil y se cita para
seguirlo en Consulta Externa.

ComEenTARIos: Este caso tiene algu-
nos puntos de interés que merceen sean
enfatizados: En primer lugar hay una
historia de anoxia al nacimiento, pero
sin embargo, hay una historia de des
arrolle psicomotor normal, no obstante
lo refieren como intranguilo, mal sueiio,
se rie dormido y la madre refiere muy
enfiticamente gque su trastorno de la
marcha empicza después de la crisis
convulsiva, ¥ también se nota cierto
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grado de retraso mental como si comen-
zara después de la crisis a deteriorarse,
también es digno de sefialarse un elee
troeneefalograma normal, es posible que
como las erisis han comenzado hace tres
meses no ge hayan desarrollado altera.
ciones electroencefalogrificas. Este caso
ha sido tratado con ACTH y estudiamos
su evolucidn.

Caso No. 7

Barbarita Diaz Feito. Edad: 45 dias,
blanca. Embarazo dec ocho meses. Peséd
tres libras v media. Llord al nacer sin
cianosis. No trastornos, fue remitida
al Servicio de Prematuros de este Hoa-
pital, a las 24 horas de nacida. A su
ingreso no presentd ninglin sintoma pa-
tolégico, pero a los enatro dias de edad
presentd lanto débil, poea vitalidad y
erigis de convulsiones clénicas, con moro
ineompleto, se le indicé Fenobarbital
y s¢ hizo puncién lumbar que dio li-
quide clare sin células vy con 80 mg.
proteinas. No wvolvié a tener convul-
siones ¥ se dio de alta con un peso
de cuatro libras y medias y hien fisica-
mente,

Ingresé nuevamente a los 45 dias de
edad, esta vex en el Servicio de Respi-
ratorio por manifestaciones catarrales y
fiebre alta y signo de una neumonitis
de base derecha; fue tratada con Kana-
micina, Eritromicina y Terramicina.
Su evolucidn desde el punto de vista de
su infeccidén fue favorable, pero a los
doce dias de cstar ingresada presentd
una crisis de convulzsiones que fueron
descritas por la enfermera como con-
vulsiones clénica-ténicas y observadas
por el médico del Servicio como espas-
mos de flexion o mioclonias masivas,
flexion del miembro inferior sobre el
tronco y acompaiada de llanto, fuc
trasladada al Servicio de Neurologia.
En el Secrvicio sigue haciendo crisis
convulsivas, pero csta vez se observaron
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Fic. 9. Caso No. 1. Anormal lento paroxistico difuse, E, E. G, heche antes del
comienzo del tratamiento con ACTH. Fecha: febrero 24-1964.

Fre. 10, Caso No, 7. Electroencefalograma hecho después del tratamiento con ACTH.
Abril 291964 (dos meses despuds).
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galtos muscnlarce aizglados; mioclonias
aisladas v también los espasmos de

flexiém,

El examen fisico neunrolégico fue
esencialmente negativo solamente el exa-
men reveld un grado disereto de retraso
psicomotor,

El electroencefalograma reveléd anor.
mal lento, paroxistico difuso. Fenil pi-
riivico negative, la placa de erdneo ne-
gativa, resto de log exdmenecs incluso
liquide céfalorraquideo fue completa.
mente negativo,

Fue sometida a tratamiento con Piri-
doxina durante 10 dias, durante los ena-
les presentd las erisis mioelénicas. Des.
pués se sustituyé tratamiento de ACTH
a razén de 20 unidades diarias durante
25 dias, al cabo de los cuales se notd
mejoria evidente, ya que las crisis de
convulsiones desaparecieron completa-
mente ¥y hubo mejoria en el electroen-
cefalograma. También desde ¢l punto
de vista psicomotor se notdé progreso.

ComeNTARIOS: La nifia présentd con-
vulsiones de tipo de espasmo de flexién
y mioclonias aisladas con electro que no
fue tipico hipsarritmia, pere anormal
difuso, ¥ mejoré notablemente con
ACTH. En nuestra opinién por la pre-
cocidad del diagnéstico y tratamiento,

Discusion: Incidencia. Se calcula que
alrededor del 9% de los nifios con epi-
lepsia sufren el tipo motor menor.

Factores etioldgicos: Una revisidn
hecha en la literatura® * * permiten su-
poner que los factores etiologicos som
miiltiples y quedan aclarados en aproxi-
madamente 1/3 a 2/3 de los casos pu-
blicados,

Una relacién de estos factores serian:

l.—Daii¢ cerebral en el nacimiento
{anoxia-hemorragia)

R. C._P.
Ago, 31, 1964

2.—Infecciones del S.N.C.
Meningitis.
Sifiliz del S.N.C.
Encefalitis.
Toxoplasmosis,

3.—Trastornos metabalicos:
Kerns leterus.
Enfermedad con orina olor a ja-
rahe Arce.
4.—Lesiones wasculares,
5.—Defectos congénites del desarrollo
cerebral.
6.—Anomalias de la corteza cerebral ¥y
SUTCOS.
Porencefalia.
Microcelalia.
Esclerosis tuberosa,
7 —~Téxicos-Plomo.
8.—Postvacunales.
9, —0Origen desconocido.

Los factores etioldgicos en nuestros
cagns han sido los siguientes: en dos
ocasiones no pudo demostrarse etiolo.
gia; en dos ge incriminé a la encefa.
litis; en el resto: prematurez, dafo ce-
rebral en el nacimiento (anoxia o
hemorragia) vy un caso asociado a una
parilisizs cerebral espdstica de orizen
posiblemente prenatal.

Edad de comienzo: La edad de co-
micnzo de log ataques de epilepsia mo.
tor menor e enire 3 vy 12 meses en
la gran mayoria de los casos; pero puc-
den ocurrir més tempranamente y a
veces también mas tardiamente hasta
los cualre o ecinco anos aundgue mias
raramente.

Nucstro caso més precog comenzd a
los 45 dias y el mas tardio fue a los
27 meses. El resto fue antes del aiio
de edad, '

Hallazgos neureldgicos: El cuadro
elinico neurolégico de la epilepsia me-
nor esta determinado por el dafo ce-
rebral tan intenso y frecuente en este
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tipo de epilepsia, El dafo cerebral en
ocasiones es anterior al comienzo de
las crisis, pero en la mayoria de los
casos se ponen en evidencia poco des.
pués de comenzada las crisis.

Los hechos clinicos mas notables por
tanto son:

Retardo del desarrolle psicomotor.

Retardo mental.

Parilisis cerebral espistica o ateté-
sica o mixta oftalmolégicamente pér-
dida de vision por atrofia dptica y
sordera,

En algunos casos el desarrollo psico-
motor es normal, pero es la excepeion.
Nuestros casos presentaron los sigunien-
tes hallazgos neurolégicos: en seis casos
se ohservé retraso psicomotor, en un
caso atrofia papilar, hemiplejia espas-
tica en otro y en otros se ohservé hiper-
kinesia, microcefalia y ataxia en otro.

Solamente un caso mostré un retardo
mental muy disereto sin signos neuro-
légicos.

Preumoencefalografia: Los casos es-
tudiados y publicados no son muchos.
Se reportan atrofia cortical bilateral o
unilateral, dilatacién del Sistema Ven-
tricular y Porencefalia.

Nuestros casos mostraron en tres: di-
latacién del Sistema Ventricular con
atrofia moderada cortical.

Electroencefalograma: Se considera
que mas del 85% de los casos presen-
tan alteraciones electroencefalogrificas
muy patolégicas, no obstante se refie.
ren algunos hasta mas de un 209% con
electroencefalogramas normales,

El tipo més frecuente es el llamado
por Gibbs como hipsarritmia que se ve
mis frecuentemente en la variedad de
ataque mioclonia masiva y llamado tam-
bién por Hess y Nenbrans “potencial
convulsivo difuso mezclado”. En nues-
tros casos véanse figuras. Aparecieron
con alteraciones evidentes en tres casos
que se reportaron como marcadamente
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anormal paroxisticos y difusos en tres
casos fueronm amormales lentos difusos
y un caso con electroencefalograma
normal,

Pronéstico: El pronéstico de este
tipe de epilepsia es en general muy
pobre. Sobre todo desde el punto de
vista de su desarrollo mental ¥ motor.

Nosotros no tenemos tiempo suficiente
para hablar del prondstico. No obs-
tante queremos llamar la atencién que
iltimamente el pronéstico del tipo de
mioclonia masiva ha variado algo, des-
pués de la introduccién de la terapéu-
tica hormonal por ACTH. Como se des-
prende del caso No. 7 que fue seguido
en su evolucién. El resto de los casos,
excepto el No. 5 tienen un futuro muy
incierto.

Diferencia con el pequefio mal. Cree-
mos que la Ginica semejanza que tienen
los ataques de pequeiio mal y los ata-
ques de motor menor son, que ocurren
muchas veces en el dia y la brevedad
del ataque.

El nombre de pequeiio mal se reserva
seglin eriterio de muchos autores para
individualizar un tipo de epilepsia, cu-
yos ataques se caracterizan por pérdida
transitoria de la coneciencia, que dura
generalmente de 5 a 30 segundos bila-
terales y sinerémicos en el electroence.
falograma.

Por lo demas el pequeiio mal hace
su aparicién generalmente a los cuatro
u ocho afios: ocurren en nifios que no
tienen signos de dafio cerebral ni nin-
gin signo neurolégico. Ya de paso di-
remos que es el inico tipo de epilepsia
genuinamente genético e idiopatico.

Tratamiento: Las drogas anticonvul-
sivantes tienen poco efecto en este tipo
de epilepsia.®' Bien sea individual o
las mezclas de drogas han tenido un re-
sultado muy pobre, por tanto se con-
sidera que es la convulsién mas dificil
de manejar.

R. C. P.
Aoo. 31, 1964



Livingston recomienda la siguiente
lista en orden de efectividad:

Fenobarbital, Meprobamato, Angeta-
mina, Bromuros, Methosuximide, Ge-
monil, pero ninguna de ellas resuclve
mas {ue en un NOmers muy pegqueno
de casos.

El propie Livingston reconoce como
el tratamiento mas eficaz hasta un 495,
la dieta guetogénica, pere advierte de
lo peligroso vy engorroso de su aplica-
cion, Por dltimo los resultados mas fa.
vorables se han obtenido con el ACTIL
La dosis recomendada es la siguiente:

1* Semana: 20 unidades al dia.
2% Semana: 30 unidades al dia.
5% Semana: 20 unidades al dia.
Y 10 unidades por tres dias,

A estos nifios se recomienda no vacu.
narlos o fraccionar la dosis.

Queremos recalcar que ¢l ACTH pa-
rece mis efectivo que los esteroides y
que ademis puede utilizarse también
en loz tipos aguinéticos.’

No es neeesario advertir que los tipos
de epilepsia motor menor que ohedes
can a causaz como displasias cercbrales,
tuberosis esclerosa, ete., no responde.
ran a este tipo de terapéutica hormonal,

CONCLUSIONES

Hemos querido lamar la atemcion
en nuestro medio de un tipo de epilep-
gia: (motor menor) que a pesar del

poco liempo gque tenemos estudiando
las convulsiones de modo sistemdatico,
hemos encontrade con relativa frecuen-
cia (un promedio de T9).

(Queremos llamar la atencion del pro-
ndstico tan pobre que tienen y por otra
parte el camino que se abre con el
empleo del ACTH en el futuro de estos
enfermos,

SUMMARY

Attention 1z called on a type of
epilepsy (minor motor) that seems to
be relatively frequent in our environ-
ment. In spite of the short time of
systematie study of convulsions in our
hospital approximately 7% of them
were of the type mentioned.

Prognosis iz poor though a new ap-
proache for the future of these patients
is open with employment of ACTH,

CONCLUSIONS

Les auteurs désirent tirer I'attention
des médecins cubains sur un type d'épi-
lepsie:  (petit moteur) dont ils ont
trouvé des cas avee une fréquence réla.
tive (une fréquence moyenne de 795)
malgré le pen de temps qu'il v a qu'ile
étudient les convulsions d’une fagon
systematigque,

Les aoteurs désirent faire noter le
pronostic si défavorable de ces cas el
aussi la perspective qu'offre Pemploi de
PFACTH pour 'avenir de ces malades.
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