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INTRooueelOH 

Entre In enfermedades cronicas Que 
8f.cl3n a la nii\ez. los trastornos con· 
,,,Isi ,os .ecurrentes ocupan un lugar 
impotlante. En nuestro país, los estudios 
fco li'ados señalan una prevalencia de 
0,6 ', en l. población general y de O.7~. 
en l0" menores de 15 años (región Ma· 
rionao), ' De comportarse en igual forma 
I. s Olras .egiones. se podrfa deducir Que 
alrededo r de 45000 personas en Cuba 
son epilépticas , Algunos autores como 
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MaS/3nd calculan que el 80% de los 
adultos epfléptlcos presentaron convul. 
s iones desde la niftez o la adolescen. 
cia. C<lmo se ve. la mayor frecuencia de 
esta entidad en las edades tempranas 
de la vida' obliga a considerar a la epi· 
lepsla como una enfe.medad eminente· 
mente pediátrlca. Afortunadamente. los 
adelantos en neurofisiologfa y tarmaco· 
logía tlan mejorado sustancialmente el 
pronóstico de eSla enfe.medad, y se as· 
pira en 18 actualidad a Que el 80% de 
los nli\os eplléptlcos sean atendidos por 
el pediatra general. No obstante. persis. 
ten a lg unos tipos de epilepsia que por 
su gravedad y dificil manejo conslltu. 
yen un reto pa.a el clfnico y el Investl. 
gador. En este g.upo Se encuentra la en· 
cefalopatia epiléptica con punta-onda 
lenta o s índro ... e du Le .... ux·Gastaul, po. 
10 cual consideramos de uti lidad comparo 



tir 10$ resultado. de <:ualquier invutllla. 
Clón re"lind, sobre esta entidad noso· 
lógica. 

CofIceplOJI gener"e, 

Pricti<:amente desde tos íní<:los de la 
elllll:lmencefalOO'al1a clínica. fue dese," 
to el patrón elplg. o punta-ond' de 3 Hz 
.. ociado a lu trlsí, de pequei'lo n,,1. 
considerado Como un trastorno cons tl· 
tucional. gen6t1co O primario, sin dete· 
rloro de la e ficiencia n,enta l y con una 
buena respues" a l. tera,>6uUc, esplIII:í. 
"ca (diona. r SUCClnlmiduJ.'OICho tr.· 
zaclo _.ocíaclo • 1.. au.eneiu slm· 
ples- est' caracterizado por deac •• ga. 
típic.mente rflmlcu. de prineiplo y final 
bruscos. pedectam&nte s imétrico. que 
d, la impreolón de ".ol<lad08 en pBrada 
militar'". El en 1939. cuando Glbb. y 
lennox dcscrlbon otro tipo de descarga 
de punta_di. dlfe,ente de l. anterio, 
en su dur.ción (de \ .5 " 2.5 Hz . o Ha. 
menos de 3 complejos por segundo). po' 
lo CUlII 5e le <:onlideró "lenta" y tam
bién de di.tlnta morfolOgi. en lu (:OrI. 

lunto, ya que da un aspecto desorden,· 
do. que es comparado con "un batall6n 
de soldado. en 'elir.d,··. A esta mods· 
IId,d ell!<:trOgriiflea los autores 1I,"",on 
"pequello mat variante'", 

Desde entonces se vio que lo. ala· 
ques clinlco. de ellOS pacienleo le Inl· 
ci.ban en 101 primero. 8Í>O.1 de 1" vida 
y •• a$OCla~ , lesiones cerebr~lc, 
evidente •. Se acompañaban de dl.mln". 
cI6n de la Inteligencia , por lo que .u 
proooslico no I f. bueno. En cu."lo , la 
• .<presiÓn de los ataque •. lenno>l insl.· 
ti. "" 1, presencie de "ecuenle. e.ldlOs 
y 11_' ··.ci"'tico. " de eabe~ •. y men· 
cionaba IImbó6n tn ""senciu a tioicn. 
Glb",. en 1952, mencionaba 101 s taques 
purlmeme tónlCol. ui con"" m""II'''a ' 
<:iones atónjcas y mlocl6nicas. quo Con· 
.istjan en subltas '"embestidas". bien 
hacl. delanll. delr" o hacia 101 lado •. 
hmbién ,eleri' la presencia de convul. 
siones mayo ... dificil .. O imposible. d& 
controlar con med;cación. 

G'$I~I " • ",,"1.00. di la dkada 
del 60 estudia todo. 101 <:8S01 cOl1 ell81 
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caractorrstlCn y muestra IU' h~lIazgos 
eleclroencelalográlico •. rldloldgl<:os y 
neuropslqui;ltricos. y p,opone e l nombre 
de '",indrom& de Lennox '". El<! mismo 
año. el XIV Coloquio Inte,nt>elonal Eu· 
ropeo de EEO .probó considerar como 
sindrome de lennox un cuadro clínic'>. 
EEO complejo. pero bien de'lnldo. ex· 
presión m's frllll:uente d& los enfefmos 
con punta·onda lenta. y se desecha el 
nombre de peQ"e,,,, mal varl .... lo por 1 p.r 
una Impresión lo'lCo rrecla de estar rela · 
cion,"o con el pe<1uei\(> m.1. del cual :0 
separan grande~ dilerencln clinlcu. 
etlOPat.nlcas y j)ron6stlcn. 

SurIllllf1 entonces los lr3bljos de Dile, 
O,.."ell •. , So-e/. Doo.se, · K,,,,,' Y De 
B,o/Iey," &1 cual atribuye la enlermedad 
a un dl,metabolismo especlllco de 10$ 
n;/'ios. ,Igo aemejante 8 l. '"epllepsl" 
miocl6nlc, COn hipsarri tmi,'" pero Que 
aparece a un, edad más la,di,. siempre 
,~i.cIo • un daño <:erebrll; elle Iras· 
torno elpe<:lfioo aparecer;a SÓlo en un 
cie,to momenlo de 1 .. madurlel6n ce'. 
bral. Otro, .ulores. como NI«I.,meye,' 
y Bueno' han hecho apo,laCienOl valio· 
sa •. ni Como Be8"m8nO;'. · quien publi. 
c6 un seguimiento de más de una déca. 
da. Mil reclentemen, •. lo, trabajos de 
Me"di" y CI'oev,ie" le han aportado nue
vo dinaml,mo e este .lnd<Ome. 

f in.aln'en te. el ··Diccion.ario de Epilep
.ia" (OMS, t973)" n l.bleee como .in· 
drome de lennox·Cas\aut un, encelalo
patia de n.lu •• le .. aún no date,minada. 
que OCurre en niños (generalmente en· 
Ire las edade. de 2 8 8 ,ñol l y muy 
rar" vecOI en adol&&<:en'e •. manifesta· 
d. por • ....,1..,;611 "e ..... "e de , 1) <:ri.;s 
epiJépt;c .. tónicN. atónlc .. y auseneías 
atipi<: .. a¡,lldaa. pero a vece. oomb¡,.. 
das con O".,. li""" óe <:,i.i. ; 2) descaro 
gas Intercrltlcn difusas lenl .. de espi. 
9a-<lnd., 3) rel,aso n,ental. 

En nuellro país. a pesar de conocer· 
se la ent idad por neurólogos y neurope· 
dialru y UlíJiz.r.., como dlagnÓ$lIco de 
algunat epllepllas r,beldes de la "';ñe:. 
no eKi-'e pub!iución al re_ClO. Simón 
Can/o<> y $ergienAo en lu trabajo '" Ba· 
ses de una .. <:ala para evalu.r l. g.a· 



v"d"d de una epi lepsia" " se refieren a 
I"s ausencias atípicas de pettt mal va· 
,;,,,,te ~omo a los más graves tipos clí
nicos de crisis, solamente superados en 
"lO escala pOr los espasmos infantiles 
co " hirsarritmia. 

MATERIAL V MEOTOOO 

Se revisa el diagnóstl~o ~linieo.EEG 
de 1 347 niños epllépti~os atendidos en 
e l hospital pediátdco doccnte "Dr. Angel 
A. Aba lli" en el peróodo de tiempO como 
;Jrcnd¡ do entre el 1 ro. de enero de 1973 
y el 31 de mayo de 1975 (30 meses), los 
cLlales fueron segUidos en consulta ex
'~m" de neuropedlatrfa o internados en 
1.1 safa dedicada a afec<::iones neurol6-
gica. de dl<::ho centro hOSpitalario. Esta 
cifra incluye pacientes que se venian 
,,,,,,,diendo desde ahos anteriores y los 
~ue fueron diagnosticados durante ese 
I>edooo. 

Oc eSe gru¡Xl. se seleccionaron aque
llos pac ientes que en algún momento de 
su evolución mostraron un patrón de 

punta-onda lenta en el trazado electro· 
encefalográfico durante los periodos in· 
tercriticos. con la si9uiente distribución 
en el tiempo: al continua O casi continua 
(figura 1): b) en forma de paroxismo (fi. 
guras 2 y 2-a); cl en forma de complo · 
jos ais lados (fl9ura 3). 

El cdterio primario de selección fue 
eléctrico. aun cuando el criterio clínico 
debra también ser cumplimentado. Sola
mente un caso de la mue$lra seleccio· 
nada no cumple la totalidad de los crl· 
terios clínicos . del cual se exp licaron 
--en el momento oportuno--- los motivos 
para Su inclusión. 

Fue estudiado así un total de 30 pa
~ientés. y Se precisó en cada uno: edad. 
sexo. procedenCia y raza. antecedentes 
patológicos familiares -epilepsia. fun_ 
damentalmente- así como consongui. 
nidad. edad al primer ataque clínico. 
formas clinicas de su epileps ia. edad de 
inicio y características evolutivas de las 
mismas. Estos criterios clínicos se ajus· 
taron a lo establecido ¡Xlr el Dicciona· 
rio de Epilepsia publicado por la OM$." 
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F"lV'" J. CEO ~'._n'~ _<>.1$"<<>. o..'O~,,,,,. """mnle .. W .. et. 'es de p,m'. 
00<1. lenr. e~ ¡",m. de compl,,¡c, ~.¡ldo. qtJe tepftM • In'.tv~". m"" _ •• 

~ lo INflO de lodo el ,,~z""o (I ./I.D. He Jl0594. «<lid' 6 .iIO.). 

T~mbién se Investigó la presencia de 
smus epiléptico · en su eVQlución y la 
I"esencia de trastornOs de conducta. Se 
rea li,ó examen neurológico de cada pa· 
ciente. así como valoración pslCQmétri. 
c". de acuerdo con la Clasificación In· 
ternac ional de Enfermedades (CIE) Sa. 
revisión. de 1968." 

Se intentó el dia9nóstOco etiológic" 
medi"ote los elementos del interr~a · 
~o,i". c,amen fisico y estudios comple
mentarios. Tras este análisis se agrupa· 
ron 10$ casos en primarios O secunda· 
rios . aunque la distinción entre ambas 
categOrias etiológicas nO siempre ptJdo 
hacerse con certefa. t os estudios como 
91ementarios incluyeron radiografias de 
c,áne<> simple. asl COmO neumoencefalo· 
grama a un paciente y otros estudios ra· 
diOlógicos (huesos largos. etc.) cuando 
el cuadro cllnlco asl lo requerla . A to
dos los pacientes s .. les realizaron prue· 
bas metabólicas en orina. crom8logra· 
lia de 3minoácldos en plasma y bÚ$que
da df: mucopolisacáridos ácidos en "rl· 
na. Otras investigaciones. como P81. 

toxoplasmlna. ácido úrico en sangre. e$' 
tudlo cltogenétlc" y dermatoglrflco. etc. 
si exlsrfan sospechas de alguna entidad 
nosológica en particular. 

Se tomó nota. además. de los diferen. 
tes medicamentos usados y su respues· 
tao así como la droga" combinación de 
drogas efectivas en el control de cada 
paciente. c"n el proPÓSito de encontrar 
patrones de tratamiento útiles en esta 
enfermedad. 

RESUlTAOOS y OISCUSION 

La encefalopatia epiléptica Infantil con 
punta.onda lenta es un síndrome comple. 
jo. de amplia ubiCUidad y relativamente 
poco frecuente (2.2% del total de niños 
epilepticos atendidos en nuestro hospl. 
tal en 30 mues). Los pacientes estudia.. 
do$ proce<lían d.. las.""ls prDVlnclas en 
que estaba ·dlvldldo nuestro pals en el 
momento de la Investigación. y con pre
dominio en el sexo mllsculino (t8:12) y 
la raza blanca sobre la negra o mestiza 
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(27:3). aunque atribu imos OI tO a lo alea
torio de la mtJe.t" y 1'10 le damot valor 
u pecrllco. 

Mh da la mitad de lo s p.cientes <:O
menz..-on e presentar e ' lIun tipo do ~t. 
que epi l. ico .n e l p, i ...... ello de le 
vI~. y e l 76.6% ye 1.,. preuntaba antes 
de loe ci nco a l\os do e6e.d (O,,11co 1). 
ea te hecho ~bla a favor de le e~lsten
e l. de une o mib nOxlI el SNC. lo s ufi· 
cle ntemente inte nta. como para ev lde n. 
clarU cl(nlcamente desde 10. primeros 
mO me ntos de la vida y QUe va a rep".-

'''' 
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c ut lr. no sol a mente en la (l. eved ad ~el 
der.o cerebra l . • ino tamblén e n la 10,m8 
de manl lesta •• e la enle rmed ad . 

El p<lme. pat.ón EEG con poutIl • .(>nda 
len'- 'ue ""'le c l3do en edades que ose~ 
laron e nr. e I y 13 años. pa' a un pn>..
d io de 6 .9 . O\OS (O, j lico 2). Ent. e • y 9 
t ilo. fueron eocont .oo:k>s n loe comple
Jos en e l 60' de los paeient ... SI ex· 
e luimos 10& .... c ient ... lIeg,dos a nu u tM 
hos pit a l ya cOn esta encelalopatla avt n
zada. la eu,d promedio d, .p,. lclón fue 
da 6.3 arios y la mediana : 5 11\01. laS a l· 



CUADRO I 

ALTERACIONES E€G 

Fondo I""to. mal modulado. otc. 22 

AI I~ mcionos interoriOcas: 

Al Pu"t8·onda lent" 

.) en el tiempo: 

1. Continuas O casi 7 

"' 

2. Paroxismos . 22 

3. Complejo~ ais lados de 
breve duració~ 

b) En el espacio: 

1. Bilateral . 22 

2. PrcdOminio hemisférico 8 

Otr08 elementos . ) Puntas o espigas 

"' Punta. polipuntas , punta· 
ondn. , 

o) Punta.onda 3 H2 , 

"' Puntas lentas , 
Al teraciones durante las crisis: 

.) Punta.onda lenta , 
"' Poli pu~tas . , 

IC '8ciones fEO encontradas se resumen 
"O el cuadro I 

Todos los pacient<¡s. excepto dos mOs· 
:r"'on dos o más tipos de ataques ch· 
o,cos. lo cual manifiesta el carácter mix· 
'.0 de expresión de este tipo de epilep. 
.. a (cuadro 11). El tipo de crisis que pre. 
dominó fue el de las auseocias comple . 
Jas. con 16: seguido por los ataques tó
nicos y tonicoclónle<» generallzadO$. 
~on 13: mioclonfas masivas bflaterale~. 
wn 8; y ataques epilépticos con caida 
(I<1mbién conocidos como crisis aciné· 
tiCM de c"bez~ y tronco). con 1. 

, e' 
"" .... "., ""TU'''''. ,>TI 

la edad estuvo relacionada fntlman. 
mente con los diferentes tipos cllnicos 
de crisis ep il~pticas ;"·' · así. los at~ques 
ep ilépticos con caída se iniciaron todos 
antes de los 4 a~os (gráfico 3); las au· 
$cnci~s Simples aparecferon por prime· 
ra vez entre S y 10 arios de edad; y las 
ausonc ias complejas tuvieron uo espec
trO de inicio más vari ado : de 2 a 9 años . 
En cuanto a los maques generalizados 
co~vulsivos (grMico 4). los espasmos in· 
fa nt iles debutaron Siempre aotes del 
año; los ataques tónicos de breve dura. 
ción aparecieron en su gran mayoría 
(80% ) entre 1 y 4 años; y los ataques 
c lónicos e~tre 1 y 2 arlOS de edad. Los 
a taques tonicoc ló"icos generalizados no 
tuvieron un a edad especifica para su 
aparición. oscilando entre O y g ~iios. la 
mayor incidencia en cuanto a la apari. 
clón de las mioclonias mosivas bilate. 
rales eStuvo entre las edades de 2 y 6 
MIOS . Las crisis parciales (gráfico 5) cOn 
simomas e lementales comenzarOn prác. 
ticamente a cualquier edad. pero aqu é . 
lIas con sintomatología compleja mOS. 
traron la tendenc ia a hacerse evidentes 
a eda'ilé's maydres (entre 7 y t'O afios). 
fue incluido en el grupo en estudio el 
cno de una nina que cuenta actualmen. 
le 7 a~os de edad. a la cual no se le han 
de tectado ataques epllépticoS clinicos. 
pero que muestra complejoS de punta· 
onda lenta d ifusos. de forma aislada y 
breve duración. frecuentes. que ocupan 
todo el trezado EEG (figura 3) . La breve
dad de Iu descargas eléctr icas y su 
carácter aislado exp licarian quizás f. 
ausencia de ataques que pudieran adve r· 
tlrse; la niña presenta trastornos de con
ducta y retraso mental. 

El 10% de la casui$tica (3 paCientes) 
habla tenido un síndrome de Weat (es. 
pasmos infantiles COn hip~arritm;a) pre· 
cediendo a la encefalopatía epiféptlca 
que nos ocupa. Otros autores han pre· 
s entado una iocider>eia mayor:·"·" E.to 
destaca la importancia del manejo ade
cuado de tal forma de epilepSia y sefiala 
una de fas posibles líneas en que puede 
evolucionar. 10dos los pacientes tenian 
un examen neuro lógico fuertemente po
sitivo y mostraron deteriOro Intelectual. 

'" 



CUADRO 11 

SINTOMATOlOOIA leTAL 

Al Crisis generalizadas 

1) No convulsivas: 

a) Ausencias 

1) Simples 

2) Complejas 

, (23.3·'. 1 

" (53.3 "1. ) 

b) Ataques eplléptle<n con caida , , (23.3 ·/. 1 

11) Convulsivas: 

al Tónicas 

bl ClóniCas 

cl Tónleo<:lónicas 

, (16.6% ) , ( 6.6% ) , (26.6 % ) 

dl Mioclonlas masivas bi laterales • (26.6 % ) 

B) Crisis parciales 

1) Con slntomalOlOgia elemental (motora) 

11 ) Con sintomatologia comp leja 
" , 

(36.6 % ) 

(16.6 % ) 

al Alteraciones de la conciencia 
solamenlfl 3 

b) Psicosensoriales 

cl PsicomOloras " , 
Not", Todos los paclont •• , exe.pto do •• """""00 2 Q móo tipo. de 0""1"", i""luy<>od<> po, lo 

m&nO' uno do 1<>0 _pl~ <>O_ eo,octa,i .. ;"o. del . iod,,,,,,,, do loooox·G.otout. 

Ref iriéndose al síndrome de tenno~· 
Gnlau!. Aicardi" propone la existencia 
de fo rmas clínicas "puras". que serían 
laG que se expresan como ausencias 
complejas, ataques epll~l<::os con <::al· 
da y los ¡ltaques tónicos de breve durs· 
clón y formss ··atfplcas". que Incluyen 
Is presencia de ataques pslcomotores y 
mioclonfas masivas bilaterales asocia· 
dn a alguna d" las formas anteriores. 
No obstente. el análisis de nuestro ma' 
terlal cllnlco evidencia que las mloclo· 
nias bilaterales. esto es. contracciones 
súbitn de grupos musculares agonistas 
y antagonistas que dan por resultado caí· 

'" 

das in'puISivas. ,eúnen suficienteS con· 
diciones para considerarlas dentro de las 
formas ortodoxu O "puras" dal sindro
me de l ennox·Gastaut. La edad de sU 
mayor inCidencia coincide con la "dad 
en que fue d"tectado el mayor n~mero 
de patrones EEG de punta-onda lenla. 
aunque con frecuencia se asociaban ell>
mentOs de poflpunlas en estos paclen. 
tes ; en tOO"s los casos con mioclonfas 
mulvas los pacientes mostrarOn asocia· 
das en el tiempo alguna de tu formas 
aceptadas como "puras" Y. además. exls· 
te el antecedenle histórico de que ,,1 
propio Gibbs descrlbfa como "embestl-

"_c •. .... , ...... ,'OCruaoc. ,m 
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das" "'le ¡¡po de c , i,i, QUe aPl"ecian 
.socitoda, al pauón eleclfoencefalog'';'' 
lico llamado por 1&1 "pelit mal "ariant"'''. 

Las manifestaciooe. parciales con s in· 
tomalo log i. compl~ja. dandCt a lle.ación 
de la co nciencia sol.mentc en fI:"ma de 
pse Ud08uSencias ° dD<ld o menllestacio· 
nes psicomotora s COn au tom8t1sMOS. es· 
tuvieron presentes en S de nuestros pa · 
Ol, nte$. Se p,esent.,on precediendo al 
s lnd-roll''' de lennox·Gutllut en do$ ni· 
"08 1 I....::edibldolo en Olfoa dos f ·' e .... 
po4ao-illción secundar la")."'" Solamente 
.. n un pacienle ,,$l, l intOM¡Uolog i . .... 
lUYO asociada en e l tiempo con la ,,"p,e· 
slón cllnlca genuina del sl nd,ome. Todo 
esto nos hace considerar QUII este tipo 
de n.~nlfu'acIÓn . cuando estj p,esente 
en uta encelalopatlll eplloplóge na . s" 
trata de un epilenómeno CUnlco. 

l a il'lOMnsa ..... yor.a de nueS lros PI
ei..,t". I"l'1081",0" 1'''110<<>01 de conduc· 
t¡. f~.6~ ). ptedominando mucho 1 .. hj. 
perclnel'a (cuadro 111) . Se e~lr6 , ...... 
bh!n 8g,es",ldad. autisMO y conduela ano 
l i50.:181 "" OtrOS casOI .. Los ' e,u lt!tdos 
<1<11 &~8men neu,ológieo heCMl e lo. i»'. 
eientes le resumen en el cuadro IV . 

Del to .. 1 de pacientes inc luidos en 
esle ",s tudlo. 80 integró un aubg'upo 
conside rado COMO "me""" a l...:tado" (9 
paCienlu) por lene, al l i .... 1 del legui. 
m~to un cocienle ínlelee t .... 1 no' ...... 1 o 
un rll" .. O <nental ligero SOI.menlll. ni 
como un eumen neuroló¡¡ico no< ..... 1 O 
l. presencia $01a.mente de si-gnos mi· 
nímo. O "blandos" . No pudo re lKlontr. 
se eSto grupo con alguna eau,. upeei. 
I¡ca. pa ro si co n una edad mAs ta,dia en 
e l Inicio de la sintomatolog ia cllnlea epi· 



CUADRO 111 

lRAS10RH0G O( CONOUC1A 

Hinerelneola 11 

Ag.~.lvldad 2: 

Slndromc auti'ta 

Conducta p.edelictiva 

No t.atto<fIOS de conducta • 

CUADRO IV 

E~AMEN NE"ROLOGICO 

Al PO.l llvo 

l'i.,mld.II,mo 

12 casos: predominio de "" he· 
m;cverpol 

Sin~ e~ l .apiramklal 3 

Hipoloni, ...... 'e"l'r 2 

Hi pe rr" fle xl, 6 

At .. I. 

Torpera motora fina S 

Esttlblsmo 1 

Temblor fino de mano. 1 

8) Netativo 10 ~lentes 

I"pllea ~opl, del s¡ndrome de leono~· 
vnt.ut 16.6 aI\Q5 de edad como p.ome· 
dio) y en 11 edad euando fue det.et.do 
IlOr prime., vel los compleJos de pu nte· 
onda e<l el EEG (8 aflOsJ . Se PVdo obte· 
ne. en ellol un control elínlco cons~ 
. Ido como bueno. 

En cuat.o p;M;!entu se deP.rolló un 
t01l1 de sela n tadoa epll6ptlo:o., t tU 
tltadol conV\.l I.ivo, generallz&dos y 
trU ,stados do ausencia (/I;U'" 4 'f 
4·. ), SI 101 prime.os son. en genera l. 
fácilme nte reconoc idos el/nlcament. y 
,eoptada Su im~. tanei,. 101 legundo. 

corren 111 Pfll;ro de . e r .... be.tim. dos 
o ...... de pu ar Inadve rt ido •. 'f de , hi 
la importanell d, litar a su aClldlO 'f 
alertar . 101 ' amll laru de los enfllrmo~ 
para reconocerlos tan pronto se In l. 
Clan."'·" Todo. nuestro. paclen1e~ qua 
en a lgún mOme nto de su e volución CI · 
yeron en li ta do e pi lépt ico moltraroo 
grave afe<;t.elón Intel~tual a l llnal del 
seguimiento. 

La encefalopada epi!6ptlca inf.ntl l con 
punla-onda lenta •• eon.ider, denlTO de 
la . ep;lepslll generalizadas secunda. l .. 
'f su patrón el.e tr1co como exprll lórl 
de dai'lo carebr.1 Importante . h lo no 
quiere decir que pueda lIell8r$l siampra 
o con facilidad al diagnóstico e(iológico 
en ca da cuo. o Que $e Irate só lo de 
una noXI. En nuestros pacientes •• en· 
contraron , n(ecedentes perlO",le, de 
valor. linIO pe.lna"les como prenalale, ° posnatales. la oran mayOria de lat 
veces (c uadro VI. Solamente dos pacien
tes cerecl.n de a ntecedenles palológ l. 
cos de algoun. importanc ia. La hipo.ia 
neonatal ° hemorragi:t intracraneana .... 
tuvO prelente en e l ~"t. de los C8IOS . 
'f e xlsUen 18mblén otrps C~uS8l : in lac· 
c l03as. mel.bólieu. traumátieas. here. 
dolaml1l,rlll. elC. AlyunQS aUloru han 
prete ndido la dUerenciaci6n entre cnos 
primarios y HCUfldarios. 'f aceplllll que 
lISta dife.encleclón 11 mil de gtado QUe 
de naturalare." 

En 111 33.3'110 de los ~ientes estudl,· 
rlos se eneon lrilO"O<I an tecedenlu flmi. 
liare s de epilepsia. Tan alta incidancla 
no puede ser cu .. a l 'f Creemos qua un,a 
predispos ición epililptic, particular pue· 
de se r ImpOrt.nle en la :tpa rlclón da 
eSla eneal.lopalia. o facilitar I~ , parl . 
ción de los eompla Jos de punl~-()nd. len. 
ta inte«:,ítlco • . 

Oeade a l punto de ... ista fisiopalog6· 
nico se aocepta el bis lnc""'isono aeeun. 
dario como su mecanismo de produc
c ión."· .. .. en el cual . locos cort iuln 
profur><lrn " . ubcortic.les a c!Ua rlan 
como ··dlsparador",·· (figura 5). No obl. 
la ntll. la lIIenel, de n t •• indrome esté 
aú n sin dilucidar. 'f l. Investigación cien . 
tifica tiene IQdavi. un gran prob lema por ... 



.uo.~~. en este :sentido. l OtO e,n udios 
d ••• to. """""nism~ n. u.ofil iolóVicos 
MI hIIn dirigido UW .... _I. hIoc:ia '0$ 
mee,n'''''O' con icalu y kocl. l. lina 
esl.uc tur, de 1, corteza, tr .tando de . n
conlfa. la natur,le •• d, lo. I.nómenos 
de sincronización y dlumlnación. as í 
como la de lo. de inhibic ió n y de. inhi· 
blcIÓR ..... ' 

El .endimiento ° gr.do de luociona. 
mien to intelec tual de '01 INIclentes se 
det, rminó al 1 ..... de. H9Uimlenlo lcua. 
d ro VI), y se apreció que e l 63.3~ de 
len mi. mo. funcioMblo _ .. 'rn.do 
ment.. mode<,do, g.'~ • • ° profundo . 
Elle g.upo de pociente. comenZó Su 

' 1eUt .. 4 Y .... St~ ... H __ El ,.. 
_ ... _""" ...... _ C"OItI_ ti. 
,_. ~_ -. el _ .,. "" .. ~ 
1 __ • _ . .. _ .. "'" :f •• ~6-
__ ",. .. ... H __ dJM. H ".,_ 
10 • .., ElG ... ..- ..... _ ........ lIIter_ . ... ____ • " ¡,¡,_rif_. 
l~ '''0. u .... el pool.,.,. ,.,.,.,. ",."", .. 
oIl"'~ de '. otH>d"",. , """,,, ,160> _ •• 
,~ dm.. un .""tI ...... "'" _ el jl'dividoo 
M/J.m."M ""t<!. ,_no.,., .ub/o''''Mt>enle. 

""IO "" .OIHO ",611lmo 01 tue/kJ. 

". 

epil/)p$la en los pe, iodos m" tempr.· 
nol de la ~ida (edad promedio: 1.8 . 110.; 
mediana: 11 ,5 mesesl: m ientras que 
poca O ninguna "fectaclón Inlelec",,1 
e~ I'I ¡ó en lo. ~ Su comienzo lue más 
I" .dío (edad pro mediO: 4.2 .hos: medl,· 
n.: 4 811081. El 90% de lo. pacientes con 
slnd.ome de l ennox·Gu"ul , cuyo pri . 
",er a taque .pil<iptico (de cu.lqul •• tipo) 
o<:urr ió .... 1 .. del primer l1li0 de l. vida. 
IUVO re l'''o mental mode'edo, g ...... o 
prolundo. esto H. COCiente intt lect .... 1 
inl(!flor • SO. ,,1 lí .... 1 del "!JUimiento 
(gr6fico 61 . "'"io, ... "00 .. ••· .. hen e.tu. 
diado los ttast0r1lO1 .., el aprendluj. 
.301:11608 con "'Sle tipo de epllepsl • . y 



CUADRO V 

"''IIECUI(NIES PATOlOOlCOS PERSQH..t.lU 
CE IMPORTANCIA ETIOlOGlCA 

W/Uiferlain" ha demostudo que las des. 
cargas cerebr.l .. repetidas lleva .. a U"" 
i .. hlblclón p«>fundl de la slnresi. de pro· 
teir><ls en e l cerebro. Esto explica el de· 
terio.o ment81 .p.ecl.do en muchos P'_ 
clentes (figuras 6, 6 ... Y S.bl. ., Perlnalalu 

Hipoxll y hemorragia del SNC 

" PoSlll tales 

Oesm~linizlción lposperlusals l 

Menlngoencelalills bacteriana y 
edema ~ral 

Deshidra tación ¡ntenu 

Trauma cranea l 

Sa rampión 

Hidrocefa li a .rrestad. 

" Prer><ltates 

HlpOllroIdismo congtnito 

Enfermedad heredolamlllar 

Slndrome H02 , 
Core.oong6nlta , 
Slndrome neuroculáneo , 
Encefalopatla epilépll-
c. en dos hermanos , 

To.gplumoais 

" 
, 
, 
, 
, 

, 
, 

, 

Se analiz.n loa factores que influyen 
en el pronóstiCO de esta epHepsla, lo 
cual cr.emoa que --en g.eneral- as 
aplicable. toda la epllep$ia en la inla n_ 

fiOlJ,a 5. Sl ... ~._ l>iI~w~ ,=,,<1 .. 10 
U .. I~.IOO ".. •• """'" ""'k>d~~" ""fI"'. ",~. 
nnl, '" .... <c,obl<> ",od~p<","~ • prod..a, 
d~u: .. ,.. _,,,;ca aim:..wu. ¡,,¡¡,¡~,. 

In. _. _ • ,.,.. •• !/<"'Óli«.:> ~ ~ ,. 
,.. .......... k .... _.JJ_ <k'~ .... '_ .. 

DI NO .... ecede .. tes (c.o ...... no co-
!P'~ _,.r,,~ ~ .......... ,""" ... _ ""'." romo 
_~ ... d~. __ "" """"P' _ 
rooti""""" k _. ~ _~ ,"""""""", 1 ~. .. "", , 

,"' ••. (1,_ tk (;'-1. 

CUADRO VI 

RENOIMIENTO INI(~[C luAl Al fI.~Al Del S[()UIMI [ NIO 

Aet u so mental int e<lSO y profundo 

Retraso menta' mode<ltdo 

Relrno mental ligero y f'O<IledlO 

InteUgenc la norm81 (alguno. p. clenles CO<l 
dlfl~ull3d en el aprendizalal 

, 
, 

• 

[33.3 '4 ) 

(30% 1 

(23.3·/01 

(13.3 ":0 ) 

'" 
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ela: el binomio edad.arlgen .pareee 
como laetor m.yor del pronóstico. asi 
COmo la terapj!utlca ade<:uad •. producto 
del diagnóstico "","r&CIO y precol (gráfi. 
co 7). Condiciones como el IU lado epi· 
lóptico y 1, pre.enci, ."bellnlclI de paro· 
~18m(>. "lllIópllooS electroencefalogril fi· 
COI que Indican un trutorno bloel6ctriCt.> 
sostenido. participan en forma Importan· 
te en el pronó.tico. 

l a nlección de un. ter--'ullca deter· 
minada «I¡¡ en dependencia de la ao;Ie. 
cuad. correlación cllnlcoelktrlCl QlH! 
h.gamos de un dele,mln.60 paciente." 
El , .. "miento debe se, Individua l. dlná· 
mico y sometido a repetid .. y Ire<:uen. 
tes c~aluaclones para hacer los .justes 
neceurlos. Esto exige una estrecha re. 
l.clÓn con el paciente y su medio familiar 
y un. vlgllaru::i. mantenida del CuriO par. 
tlcul., de "" epllepsl •. II encel.lop.tia 
epileplógena QUe elludlamo. no tiene 
un tr"amiento especifioo" y .ol .... ente 
un m.yo< conocimientO futuro de su 
patGg<!nl. y de los me<:.nl.mo. intimos 
de .cción bioquimiu de lo. diferentes 
",mocos permitiril perfil.r mh nítida· 
menle eSle aspecto. Entro los medicr.. 
mentos de mayor eficacia están las 
ber.zodiazepinas'·" "" y lo. e"eroides su· 
p .. rrenales O la COrtlcOtroplna ....... aso-
cl.do •• los barbitÚ,lco • . la carbama.c
pina y demá. elemenlo, del . rsen.lle,a· 
pojutieo contra l. epilepsia . Con eslos 
p, incipios terapiuticos hernos podido ob
le"", r<llultado. IItI, l.ctorlos --desde 
el punto de vista del conl,ol cr,nico 10-

SU MMARY 

tal o p.rci.1 de su. cri.is y la mejor •• 
del EEG- <!n " mayo<" de 101 pacien
le. se~ldol en ""ell'o ho.pltal. 

CONCLUSION[S 

La encefalopatía epilóptlca ¡nlanlil con 
punta-onda lenla es una enlo.madld que 
incide. sobre todo en L ... etapn p'nco· 
, .. y e.colar temprana. multleaulll y de 
e ~pre.i6n elinic. pOlimorb en cuanto a 
los .Iaq ..... se ,eliere: se acornpall. en 
l. mayo,í. de los casos de "aslo.nas de 
condUCIt y deterioro de la lunclón inle· 
leclual. Constiluye un verd.dero ··e."e· 
fou," ° encrucijada espacial. a la cual 
arriban UIOS pacientes mediante dlfe· 
rentel vln. y evolucionan en forma par· 
tlcular. con algunas variaciones Indlvl
dualn denlro del palrón general. Su Curo 
10 esU .omelido. l. acción de l&cto'e5 
que Incluyen l. edad. le,--'utlca em· 
pleadio y Olros poco conocidos: eSle sin. 
d,ome cllnlco-el<!ctrlcO se m .... tlene en 
forma p,oIongada dU'lInte muchos .i'ios 
O evolucionando hacia ot,os tipos de epi. 
lepsI •. fundamenlalmenle l. epUepsla 
pslcomotor, ° del lóbulo temporal. 181 
como lo COnOCemOs actu,lmente es 1610 
un "ndrome. Que probablemente Ir, ce· 
dlendo lug.r • diversas entldackl, noso· 
lóglen B~ún avancen lo. descubrimien
tos neu,ollslojuotológlcos. No obstante. 
en l. ac: lu.lidad. el sin<irome de lenna. · 
O.SlIUt constituye un. ~herr&mlenta 

prkUca" en .1 dIagnóstiCO de muchos 
c.so. de epilepsi, grave en la ni .... l. 
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