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HOSPITAL PEDIATRICO DOCENTE "DR. ANGEL A. ABALLI". LA HABANA

Encefalopatia epiléptica infantil con punta-onda
lenta (sindrome de Lennox-Gastaut).

Estudio de 30 casos

Por los Dres.:
ERIC MARTIMEZ TORRES® vy ANTOMIO DIEZ BETAMCOURT*®

Martinez Torres, E.: Diez Betancourt, A. Encefalonstia cpiféptica infantil con punta-onda
lenta (sindrome de Lennox-Gastaul). Estudio de 30 ecasos. Rev Cub Ped 49: 5 1977,

Se estudian 30 pacientes con encefalopatia epiléptica infantil con punta-onda lenta, a quie-
nes se les siguid tratamiento en el hospitsl pedistrico docente “Dr. Angel A, Aballi”
desde enero de 1973 a mayo de 1975, se exponen sus caracteristicas clinicas y electroen-
cefaiograficas, asi como los factores causa'es que pudieron haber producido este sindrome,
lgs trastornos de conducta que presentaron v el grado de funcidn intelectual que tuvieran
al final del seguimients. Se analizan los aspectos mds sobresalientes en el tratamiento v
nrongstico de esta cuadre clinico, y finalmente se esbozan algunas conclusiones generales
sobre esta forma de epilepsiz que tanto defio produce a muchos paclentes en la edad

pedidtrica,

INTRODUCCION

Entre las enfermedades cronicas que
afectan a la nifez, los trastornos con-
vulsivos recurrentes ocupan un lugar
importante. En nuestro pais, los estudios
realizados sefalan una prevalencia de
0.5% en la poblacién general v de 0,7%
en los menores de 15 afios (regidn Ma-
rianag),' De comportarse en igual forma
tas otras regiones, se podria deducir que
alrededor de 45000 personas en Cuba
son epilépticas, Algunos autores como
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Masfand calculan que el 80% de los
adultos epilépticos presentaron convul.
siones desde la nifiez o la adolescen-
cia. Como se ve, la mayor frecuencia de
esta entidad en las edades tempranas
de la vida obliga a considerar a la epi-
lepsia como una enfermedad eminente-
mente pedidtrica. Afortunadamente, los
adelantos en neurofisioclogia y farmaco-
logia han mejorado sustancialmente el
prondstico de esta enfermedad, v se as-
pira en la actualidad a que el 80% de
los nifics epilépticos sean atendidos por
el pediatra general. No obstante, persis-
ten algunos tipos de epilepsia que por
su gravedad y dificll manejo constitu.
yen un reto para &l clinico v el investi-
gador. En este grupo se encuentra la en-
cefalopatia epiléptica con punta-onda
lenta o sindrome de Lennox-Gastaut, por
lo cual consideramos de utilidad compar-



tir los resultados de cualquier investiga-
cién realizada sobre esta entidad noso-
logica.

Conceptos generales

Practicamente desde los inicios de la
electroencefalografia clinica, fue descri-
to el patrén espiga o punta-onda de 3 Hz
asociado a las crisis de pequefo mal,
considerado como un trastorno consti-
tucional, genético o primario, sin dete-
rioro de la eficiencia mental y con una
buena respuesta a la terapéutica especi-
fica (dionas y succinimidas). Dicho tra-
zado —asociado a las ausencias sim-
ples— esta caracterizado por descargas
tipicamente ritmicas, de principio y final
bruscos, perfectamente simétrico, que
da la impresidn de "soldados en parada
militar”, Es en 1939, cuando Gibbs vy
Lennox describen otro tipo de descarga
de punta-onda, diferente de la anterior
en su duracion (de 1,5 a 2,5 Hz, 0 sea,
menos de 3 complejos por segundo), por
lo cual se le considerd “lenta” y tam-
bién de distinta morfologia en su con-
junto, ya que da un aspecto desordena-
do, que es comparado con “un batallén
de soldados en retirada’’. A esta moda-
lidad electrografica los autores llamaron
"pequefo mal variante”.

Desde entonces se vio que los ata-
ques clinicos de estos pacientes se ini.
ciaban en los primeros anos de la vida
y se asociaban a lesiones cerebrales
evidentes. Se acompanaban de disminu.
cion de la inteligencia, por lo que su
prondstico no era bueno. En cuanto a la
expresion de los ataques, Lennox insis-
tia en la presencia de frecuentes caidas
y ataques "acinéticos™ de cabeza, y men-
cionaba también las ausencias atipicas.
Gibbs, en 1952, mencionaba los ataques
puramente tonicos, asi como manifesta-
ciones aténicas y mioclénicas, que con-
sistian en subitas "embestidas", bien
hacia delante, detrds o hacia los lados.
También referia la presencia de convul-
siones mayores dificiles o imposibles de
controlar con medicacion.

Gastaut'* a mediados de la década
del 60 estudia todos los casos con estas
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caracteristicas y muestra sus hallazgos
electroencefalogrificos, radiolégicos vy
neuropsiquiatricos, y propone el nombre
de “"sindrome de Lennox™. Ese mismo
ano, el XIV Coloquio Internacional Eu-
ropeo de EEG aprobd considerar como
sindrome de Lennox un cuadro clinico-
EEG complejo, pero bien definido, ex-
presion mas frecuente de los enfermos
con punta-onda lenta, v se desecha el
nombre de pequeno mal variante por dar
una impresion incorrecta de estar rela.
cionado con el pequeno mal, del cual o
separan grandes diferencias clinicas,
etiopatogénicas y prondsticas.

Surgen entonces los trabajos de Oller
Daureffa’ Sorel,” Doose,' Kruse' y De
Biolley,” el cual atribuye la enfermedad
a un dismetabolismo especifico de los
nifios, algo semejante a la “epilepsia
mioclénica con hipsarritmia’ pero que
aparece a una edad mas tardia, siempre
asociado a un dano cerebral; este tras-
torno especifico apareceria sélo en un
cierto momento de la maduracion cere-
bral. Otros autores, como Niedermeyer
y Bueno' han hecho aportaciones valio-
sas, asi como Beaumanoir," quien publi-
cG un seguimiento de mas de una déca-
da. Mas recientemente, los trabajos de
Aicardi" y Chevrie'' le han aportado nue-
vo dinamismo a este sindrome,

Finalmente, el "Diccionario de Epilep-
sia” [OMS, 1973)' establece como sin-
drome de Lennox-Gastaut una encefalo-
patia de naturaleza ain no determinada,
que ocurre en ninos [generalmente en-
tre las edades de 2 a 8 anos) y muy
raras veces en adolescentes, manifesta-
da por asociacion frecuente de: 1) crisis
epilépticas ténicas, atonicas y ausencias
atipicas aisladas, pero a veces combina-
das con otros tipos de crisis; 2) descar-
gas intercriticas difusas lentas de espi-
ga-onda; 3) retraso mental,

En nuestro pais, a pesar de conocer-
se la entidad por neurdlogos y neurope-
diatras y utilizarse como diagndstico de
algunas epilepsias rebeldes de la ninez.
no existe publicacién al respecto. Simon
Canton y Sergienko en su trabajo "Ba-
ses de una escala para evaluar la gra-
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vedad de una epilepsia™'® se refieren a
las ausencias atipicas de petit mal va-
riante como a los mds graves tipos cli-
nicos de crisis, solamente superados en
su cscala por los espasmos infantiles
con hipsarritmia,

MATERIAL ¥ METODO

Se revisa el diagnéstico clinico-EEG
de 1347 nifios epilépticos atendidos en
ol hozpital pedigtrico docente "Dr. Angel
A Aballi” en el periodo de tiempo com-
nrendido entre el 1ro. de enero de 1973
v el 31 de mayo de 1975 (30 meses), los
cuales fueron seguidos en consulta ex-
terna de neuropediatria o internados en
la sala dedicada a afecciones neurold-
gicas de dicho centro hospitalario. Esta
cifra incluye pacientes que se venian
stendiendo desde afios anteriores y los
nue fueron diagnosticados durante ese
prerindo.

De ese grupo, se seleccionaron ague-
llos pacientes gue en algin momento de
su evolucion mostraron un patrén de

puntz-onda lenta en el trazado electro-
encefalografico durante los periodos in-
tercriticos, con la siguiente distribucion
en el tiempo: a) continua o casi continua
(figura 1); b) en forma de paroxismo (fi-
guras 2 y 2-al; ¢) en forma de comple.
jos aislados (figura 3).

El criterio primaric de seleccién fue
eléctrico, aun cuando el criterio clinico
debia también ser cumplimentado. Sola-
mente un casc de la muestra seleccic-
nada no cumple la totalidad de los cri-
terios clinicos, del cual se explicaron
—e&n ¢l momento oportuno— los motivos
para su inclusion,

Fue estudiado asi un total de 30 pa-
cientes, y se precisé en cada uno: edad,
sexo, procedencia y raza, antecedentes
patolégicos familiares —epilepsia, fun-
damentalmente— asi como consangui-
nidad, edad al primer atague clinico.
formas clinicas de su epilepsia, edad de
inicio y caracteristicas evolutivas de las
mismas. Estos criterios clinicos se ajus-
taron a lo establecido por el Dicciona-
rio de Epilepsia publicado por la OMS.*

T e g TIN EE a

Figura 1. Fragmento de trozado EEG qua mucstirn complejos de pumto.onda lenta
der presentacion contines. Dursite esa elapa la peciente sufrin de crizis de au
seacia complefy fatdnice] numerogas veces af dia (LR.O. HC 137077, cdod: 4

afos],

L
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Figura 2. Complegio de puntoonda lenta de apovicion e focma de paroxsmo,. de
vavios segundos de duracidn, asociado climcaomente o una crisis 0¢ JUSONCIa
simple [AHP. HC 159171, edad: 5 onos)

Figura 2a. Este fragmento de freeade CEG recheado of mismo pacicnie de fo
figitrd anlacior, MUESIED 0 paraxismo de descargis tgucas de puataonds (3 com-
plefos por seguendo), v ounos nstandes dospucs olre porosdisao de descargas
de puotoonds lents (25 complefos por segundal, [Paclente A HP. HC 1589177)

RCP.
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Figura 3. EEG sfiamente paroxistico. Descarges sincrdnicas bifatersfes de punta-
ondz lenta en forma de complejos aislados que repiten 8 intervalos muy breves
a lo lergo de todo of trazado (T.R.D. HC 110534, edoad: 6 ados),

También se investigd la presencia de
status epiléptico en su evolucidn y la
presencia de trastornos de conducta, Se
realizd examen neuroldgice de cada pa-
ciente, asi como valoracién psicométri-
ca. de acuerdo con la Clasificacidn In-
ternacional de Enfermedades (CIE) 8a.
revision, de 1968.'

Se intentd el diagndstico eticldgico
mediante los elementos del interroga-
‘orio, examen fisico y estudios comple-
mentarios. Tras este analisis se agrupa-
ron log casos en primarios o secunda-
rios, aungue la distingidn entre ambas
categorias etioldégicas no siempre pudo
hacerse con certeza. Los estudios com-
nlementarios incluyeron radiografias de
crineo simple, asi como neumoencefalo-
grama a un paciente y otros estudios ra-
dioldgicos (huesos largos, etc.) cuando
el cuadre clinico asi lo requeria. A to-
dos los pacientes se les realizaron prue.
bas metabdélicas en orina, cromatogra.
fia de aminoacidos en plasma y bisque-
da de mucopolisacaridos acidos en ori-
na, Otras investigaciones, como PBI,

ALP
FEPTIEMBRE.DCTUBRE, 15977

toxoplasmina, dcido Urico en sangre, es-
tudio citogenético y dermatoglifico, etc.
si existian sospechas de alguna entidad
nosoldgica en particular.

Se tom¢é nota, ademas. de los diferen-
tes medicamentos usados y su respues.
ta, asi como la droga o combinacidn de
drogas efectivas en el control de cada
paciente, con el propdsito de encontrar
patrones de tratamiento dtiles en esta
enfermedad.

RESLULTADOS ¥ DISCUSION

La encefalopatia epiléptica infantil con
punta-onda lenta es un sindrome comple-
jo. de amplia ubicuidad y relativamente
poco frecuente (2,2% del total de nifos
epilépticos atendidos en nuestro hospi-
tal en 30 meses). Los pacientes estudia-
dos procedian de las seis provincias en
que estaba dividido nuestro pais en el
momento de la investigacion, ¥ con pre-
dominio en el sexo masculino (18:12) y
la raza blanca sobre la negra o mestiza
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Grafico 1. La edad promedio al primer stagque epdleptico Tue de 34 meses (2.8

afos); mediana: 276 meses; rango: de 8 dias a 9 sios. £l 34% de los paclentes

{10} tenia yo algin tipo de crisis amtes del ano de edod: el 56% (17 pacientes).

al arcibar 8 los 2 afos; y of 76% (23 pacientes) mostealia ya alagues a la edod
de 5 aios. =
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Grafico 2. Edod promedio ol obtenerse el primer lrazode con punla onda lenta:

afips. Medians: 6.7 ados. Rango: de 1 a 13 pios. A mds de la mited de los

pacientes seguidos [53.3%) se le cnconted por primers vez esla ofteracidn elec
troencelnlogrilico entre las edades de 4 y 9 nhos. ambas inclusive,

[27:3). aunque atribuimos esto a lo alea-
torio de la muestra v no le damos valor
especifico.

Mas de la mitad de los pacientes co-
menzaron a presentar algin tipo de ata-
que epiléptico en el primer afo de la
vida, y el 76.6% ya los presentaba antes
de los cinco anos de edad (gréfico 1).
Este hecho habla a favor de la existen-
cia de una o més noxas al SNC, lo sufi-
cientemente intensas como para eviden-
ciarge clinicamente desde los primeros
momentos de la vida y que va a repar-
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cutir, no solamente en la gravedad del
dafio cerebral, sino también en la forma
de manifestarse la enfermedad.

El primer patron EEG con punta.onda
lenta fue detectado en edades que osci
laron entre 1 y 13 anos, para un prome-
dio de 6.9 anos [grafico 2). Entre 4 y 9
anos fueron encontrados estos comple-
jos en el 60% de los pacientes. Si ex-
cluimos los pacientes llegados a nuestrn
hospital ya con esta encefalopatia avan-
zada, la edad promedio de aparicién fue
de 6.3 anos v la mediana: 5 anos. Las al-

nce,
SEPTIEMBAC-DCTUBRE, 577



CUADRO |

ALTERACIONES EEG

Fondo lento, mal modulade, ete. . 22

Alteraciones intercriticas:
A) Punta-onda lenta
al en el tiempo:
1. Continuas o casi . , . 7
2. Paroxismos. . . . . . 22

3. Complejos aislados de
breve duracion . . . . 1

bl En el espacio:
1. Bilateral . . . . . . . 22

2. Predominic hemisférico 8

B) Otros elementos
a] Puntas o espigas. . . . . 1

b) Punta, polipuntas ¥ punta-
ondag Lon o= v e w 7

&) Punta-onda 3 Hz .
d) Puntas lentas . . . . . . 2

Alteraciones durante las crisis:
a) Punta-onda lenta . . . . . 2
b) Polipuntas.

teraciones EEG encontradas se resumen
en el cuadro 1.

Todos los pacientes, excepto dos mos-
raron dos o mas tipos de ataques cli-
nicos, lo cual manifiesta el cardcter mix-
‘o de expresion de este tipo de epilep-
sia [cuadro H). El tipo de crisis que pre-
domind fue el de las ausencias comple-
1as. con 16; seguido por los ataques t6-
nicos y tonicoclénicos generalizados,
con 13; mioclonias masivas bilaterales,
con 8; y atagues epilépticos con caida
[también conocidos como crisis acing-
ticas de cabeze v troncol, con 7.

12
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La edad estuvo relacionada intiman-
mente con los diferentes tipos clinicos
de crisis epilépticas:'>"* asi, los ataques
epilépticos con caida se iniciaron todos
antes de los 4 afios (grafico 3): las au-
sencias simples aparecieron por prime-
ra vez entre 5 ¥y 10 afios de edad: v las
ausencias complejas tuvieron un espec-
tro de inicio mas variado: de 2 a 9 afos.
En cuanto a los atagues generalizados
convulsivos (grafico 4], los espasmos in-
fantiles debutaron siempre antes del
ano; los ataques tonicos de breve dura-
cién aparecieron en su gran mayoria
(80°%:) entre 1 ¥ 4 afos; v los atagques
clonicos entre 1 ¥ 2 anos de edad. Los
atagues tonicoclonicos generalizados no
tuvieron una edad especifica para su
aparicion, oscilando entre 0 v 9 afos. La
maygr incidencia en cuanto a la apari-
cion de las mioclonias masivas bilate-
rales estuvo entre las edades de 2 v 6
anos. Las crisis parciales (grafico 5] con
sintomas elementales comenzaron prac-
ticamente a cualguier edad, pero aque.
llas con sintomatologia compleja mos-
traron la tendencia a hacerse evidentes
a edades mayores (entre 7 y 10 afos).
Fue incluido en el grupo en estudio el
case de una nifa que cuenta actualmen-
te 7 anos e edad, a la cual no se le han
detectado ataques epilépticos clinicos,
pero gue muestra complejos de punta-
onda lenta difusos, de forma aislada v
breve duracién, frecuentes, que ocupan
todo el trazado EEG (figura 3). La breve-
dad de las descargas eléctricas y su
caracter aislado explicarian quizds [a
ausencia de atagues gque pudieran adver-
tirse: [a nifa presenta trastorngs de con-
ducta y retraso mental.

El 10% de la casuistica [3 pacientes)
habia tenido un sindrome de West (es-
pasmos infantiles con hipsarritmia) pre-
cediendo a la encefalopatia epiléptica
que nos ocupa. Otros autores han pre.
sentado una incidencia mayor.>'"*" Estg
destaca la importancia del manejo ade-
cuado de tal forma de epilepsia y sefala
una de las posibles lineas en que puede
evolucionar, Todos los pacientes tenian
un examen neuroldgico fuertemente po-
sitivo y mostraron deterioro intelectual.
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CUADRO 1l

SINTOMATOLOGIA ICTAL

A) Crisis generalizadas
1] MNo convulsivas:
a) Ausencias

1] Simples 7 (23.3%)
2) Complejas 16 (53,3%)
b] Ataques epilépticos con caida T [23,3%)
1) Convulsivas: .
a) Ténicas 5 (16.6%)
b) Clénicas 2 [ 6.6%)
¢} Ténicocldnicas 8 (26.6%]
d) Mioclonias masivas hilaterales 8 (26.6%]
B) Crisis parciales
1) Con sintomatologia elemental [(motora) 11 (36.6%])
I} Con sintomatologia compleja 5 (16,6%)
a) Alteraciones de la conciencia
solamente
b) Psicosensoriales
¢) Psicomotoras 3

Mota: Todos los pacientes, excepto dos, mostraron 2 0 niis Lipos de ataque, incluyendo por o
menos uno de los aceptados como caracteristicos del sindrome de Lennox-Gastaut,

Refiriéndose al sindrome de Lennox-
Gastaut, Aicardi'® propone la existencia
de formas clinicas "puras’, que serian
las que se expresan como ausencias
complejas, ataques epilépticos con cai-
da v los ataques ténicos de breve dura-
cidn y formas "atipicas”, gue incluyen
la presencia de atagques psicomotores v
mioclonias masivas bilaterales asocia-
das a alguna de las formas anteriores.
Mo obstante, el andlisis de nuestro ma-
terlal clinico evidencia que las mioclo-
nias bilaterales, esto es, contracciones
sibitas de grupos musculares agonistas
¥ antagonistas que dan por resultado cai-

62

das impulsivas, rednen suficientes con-
diciones para considerarlas dentro de las
formas ortodoxas o “puras’ del sindro-
me de Lennox-Gastaut. La edad de su
mayor incidencia coincide con la edad
en que fue detectado el mayor niimero
de patrones EEG de punta-onda lenta,
aunque con frecuencia se asociaban ele-
mentos de polipuntas en estos pacien-
tes; en todos los casos con mioclonias
masivas los pacientes mostraron asocia-
das en el tiempo alguna de las formas
aceptadas como “puras” y, ademds, exis-
te el antecedente histérico de que el
propio Gibbs describia como “embesti-

RGP
SEPTIEMBRE-OCTUBAL, 15977
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Grafico 3. Lo edad promedio al primer atague

generalizado no convulsive varié de acuerdo

con el tipo de crisis: atagues epiléplicos con

caida'de cabezs o troneo: 2.2 anos (mediana;

W i 2 afios); ausencias simples: 7.6 afos (me-

iz [PORpp——. diana: 7 aios): y ausencias complejas: 58
e aiog (mediagna: 5.5 ahos).

SINTOMATOLOGIA 1CTAL: EDAD DE INIKCIO
(Atoques generclizados convulsives)
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Grafico 4. Los staques generalizados coovulsives se iniciaron g las siguientes

edades promedio: espasmos infantiles: 4.1 meses (mediana: 3 meses); atagues

tanicos generalizados: 2.5 afos (mediana; 25 ados): atagques cldnicos: 1.5 afo

{mediana: 1.5 affol; atagues tonicocldnicos: 29 afios (medlana: 1.5 afio); mio-
clonia masiva bifateral: 6.2 aios (mediana: 5 afios).

RGP,
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Grafico 5. Lo edad promedio o prinrer atogue parciin con sintomatologia elemental
{crisis focales motoras) fue de 46 aios (medians: 4 anos). este promedio es do
76 anos (medigna: ¥ alos) of inicio de fas cosis parciales con simtomatologis
complefa ferials psicomotorss o crisis de altorocion pura de o conciencla,
psendosusenclos),

das” este tipo de crisis que aparecian
asociadas al patron electroencefalogra-
fico llamado por &l “petit mal variante™,

Las manifestaciones parciales con sin-
tomatologia compleja, dando alteracion
de la conciencia solamente en forma de
pseudoausencias o dando manifestacio-
nes psicomotoras con automatismos, es-
tuvieron presentes en 5 de nuestros pa-
clentes. Se presentaron precediendo al
sindrome de Lennox-Gastaut en dos ni-
nos y sucediéndolo en otros dos (“tem-
polarizacion secundaria”).'*"” Solamente
en un paciente esta sintomatologia es-
tuvo asociada en el tiempo con la expre-
siGn clinica genuina del sindrome. Todo
esto nos hace considerar que este tipo
de manifestacion, cuando estd presente
en esta encefalopatia epileptdgena, se
trata de un epifendmeno clinico.
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La inmensa mayoria de nuesiros pa-
cientes mostraron trastornos de conduc-
ta (86.6%). predominando mucho la hi-
percinesia (cuadro I1). Se encontrd tam-
bién agresividad, autismo y conducta an-
tisocial en otros casos. Los resultados
del examen neuroldgico hecho a los pa-
cientes se resumen en el cuadro IV.

Del total de pacientes incluidos en
aste estudlo, se integrd un subgrupo
considerado como “menos afectado™ (9
pacientes) por tener al final del segui-
miento un cociente intelectual normal o
un retraso mental ligero solamente, asi
como un eéxamen neurglégico normal o
la presencia solamente de signos mi-
nimos ¢ “blandos™. No pudo relacionar-
se este grupo con alguna causa especi-
fica, pero si con una edad méas tardia en
el inicio de la sintomatologia clinica epi-

R.C.P.
SEPTIEMBRE.-QCTURAE. 1977



CUADRO

TRASTORNOS DE CONDUCTA

Hipercinesia 17

Agresividad 2

Sindrome autista 1

Conducta predelictiva 1

No trastornos de conducta 4
CUADRO IV

EXAMEN NEUROLOGICO

A) Positivo
Piramidalismo T

[2 casos: predominio de un he-
micuerpo)

20 pacientes

Sindrome extrapiramidal 3
Hipotonia muscular 2
Hiperretlexia 6
Ataxia 1
Torpeza motora fina 5
Estrabismo i
Temblor fino de manos 1
B) Negativo 10 pacientes

léptica propia del sindrome de Lennox-
Gastaut (6,6 afos de edad como prome-
dio) ¥ en la edad cuando fue detectado
por primera vez los complejos de punta-
onda en el EEG (8 anos). Se pudo obte-
ner en ellos un contrel clinico conside-
rado como bueno.

En cuatro pacientes se desarrollé un
total de seis estados epilépticos: tres
estados convulsivos generalizados v
tres estados de ausencia [figuras 4 vy
4-a), Si los primeros son, en general,
facilmente reconocidos clinicamente y
aceptada su importancia, los segundos

RGP
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corren el peligro de ser subestimados
o aun de pasar inadvertidos, y de ahi
la importancia de estar a su acecho y
alertar a los familiares de los enfermos
para reconocerlos tan pronto se inl
cian.®** Todos nuestros pacientes que
en algin momento de su evolucidn ca-
yeron en estado epiléptico mostraron
grave afectacidn intelectual al final del
seguimiento.

La encefalopatia epiléptica infantil con
puntz-onda lenta se congidera dentro de
las epilepsias generalizadas secundarias
y su patron eléctrico como expresion
de dano cerebral importante. Esto no
quiere decir que pueda llegarse siempre
o con facilidad al diagndstico etioldgico
en cada caso, O que se trate sdlo de
una noxa, En nuestros pacientes se en-
contraron antecedentes personales de
valor, tanto perinatales como prenatales
o posnatales, la gran mayoria de las
veces [cuadro V). Solamente dos pacien-
tes carecian de antecedentes patoldgi-
cos de alguna importancia. La hipoxia
neonatal o hemorragia intracraneana es.
tuvo presente en el 56% de los casos,
y existian también otras causas: infec
cipsas, metabolicas, traumaticas, here.
dofamiliares, etc. Algunos autores han
pretendido la diferenciacion entre casos
primarios y secundarios, y aceptan que
esta diferenciacién es mas de grado que
de naturaleza."

En el 33.3% de los pacientes estudia-
dos se encontraron antecedentes fami.
liares de epilepsia. Tan alta incidencia
no puede ser casual y ¢creemos que una
predisposicion epiléptica particular pue-
de ser importante en la aparicién de
esta encefalopatia, o facilitar la apari.
¢ion de los complejos de punta-onda len.
ta intercriticos.

Desde el punto de vista fisiopatoge-
nico se acepta el bisincronismo secun-
dario como su mecanismo de produc
cidn,'*** ¥ en el cual, focos corticales
profundos o subcorticales actuarian
como "disparadores” (figura 5). No obs.
tante, la esencia de este gindrome esta
adn sin dilucidar, v la investigacion clen:
tifica tiene todavia un gran problema por
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resolver en este sentido. Los estudios
de estos mecanismos neurofisiolégicos
se han dirigido dltimamente hacia los
mecanismos corticales y hacia la fina
estructura de la corteza, tratando de en-
contrar la naturaleza de los fenémenos
de sincronizacion y diseminacion, asi
como la de los de inhibicion y desinhi-
bicion. ™ *

El rendimiento o grado de funciona-
miento intelectual de los pacientes se
determiné al final del seguimiento (cua-
dro V1), y se aprecié que el 63,3% de
los mismos funcionaba como retrasado
mental moderado, grave o profundo.
Este grupo de pacientes comenzd su

Figuras 4 y 4-a. States de asusencig. El pa-
clenfe se mantuvo en estado confusional do-
ronte varlos dias, el cusl ers interrumpido
Irecuentemente por verdadoras susencias aid-
nicas. Después de algunos dias de tratemien-
to, su EEG se veria notablemente afterado,
en ocasiones recordando o la hipsoreitmia.
En estos casos el paciente puode presenlar
altaracion de la conducta ¥y confusion gue va-
rle desde un sentimiento que el individuo
sofamaente pueede reconocer subjetivamente,
hasta un estado praximo of svedo.
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epilepsia en los periodos mas tempra-
nos de la vida (edad promedio: 1,8 afos;
mediana: 11,5 meses); mientras que
poca o ninguna afectacién intelectual
existio en los que su comienzo fue mas
tardio (edad promedio: 4.2 afos: media-
na: 4 anos). El 90% de los pacientes con
sindrome de Lennox-Gastaut, cuyo pri-
mer ataque epiléptico (de cualquier tipo)
ocurrid antes del primer afio de la vida,
tuvo retraso mental moderado, grave o
profundo, esto es, cociente intelectual
inferior a 50, al final del seguimiento
{grafico 6). Varios autores™ * han estu-
diado los trastornos en el aprendizaje
asociados con este tipo de epilepsia, y

R.C.P,
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CUADRO V Wasierlain'' ha demostrado que las des-

cargas cerebrales repetidas llevan a una

ANTECEDENTES PATOLOGICOS PERSONALES inhibicién profunda de la sintesis de pro-
DE IMPORTANCIA ETIOLOGICA teinas en el cerebro. Esto explica el de.

Al Perinatales

terioro mental apreciado en muchos pa-
cientes (figuras 6, 6-a y 6-b).

Hipoxia y hemorragia del SNC 17 Se analizan los factores que influyen
en el prondstico de esta epilepsia, lo
B) Posnatales cuzl creemos que —en general— es

Desmielinizacién [pospertussis) 1
Meningoencefalitis bacteriana y

aplicable a toda la epilepsia en la infan.

edema cerebral 2
Deshidratacién intensa 1
Trauma craneal 2
Sarampidn 1
Hidrocefalia arrestada 1
C] Prenatales
Hipotiroidismo congénito 1
Enfermedad heredofamiliar 6
Sindrome HO2 1
Corea congénita
Sindrome neurocuténeo 2 Figura 5. Sincronigmo bilatersl secindario
E E Una lestan paragagitel indicads en negro, pro
Encefﬂl‘)paﬂa epilépti- sente en un carobro predispucsto a produeie
ca en dos hermanos 2 descargas paroxisticas sincranicas bilatera
£ les, bien. debido a foetores gendliccs o a lo
Toxoplasmosis 1 prosencia de lesiones dilusas de In austancio
gris cortical y subcortical. puede servir como
D] Mo antecedentes (causa no co- mrcapase desencadenante de descargas po
nocida) 2 roxisticas de punta y ondp sincrdnices y bila
terales. (Tomado de Gloor].
CUADRO VI

REMDHIMIENTD INTELECTUAL AL FIMAL DEL SEGUINMIENTO

Casos
Retraso mental intenso y profundo 10 (23.3%)
Retraso mental moderado 9 (30%)
Retraso mental ligero y fronterizo (23.3%)
Inteligencia normal (algunos pacientes con
dificultad en el aprendizaje) 4 [13,3%)

L =
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RENDIMIENTD INTELECTUAL AL FINAL DEL SEGUIMIENTO
DE ACUERDD CON LA EDAD AL PRIMER ATAQUE EPILEPTICO

[y TEEN |
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(151§ ] EOAD LARGYI

B. RETRASO MENTAL LIGERO, FRONTERIZO O INTELIGENCIA NORMAL

aay

LA TR B

Gréfico 6. Los 18 paclentes que se comportaron como retrasados mentales de grado

profundo, greve o modersdo tuvieron su primer ataque epildplico & la edad promedio

de 18 afios, o ses, 21 moses [mediana: 115 meses). Los pacientes con inteligancia

normal o ligeramente retrasados (11 pacientes) habisn presemtado steques s partic da
una edsd mayor (promedio: 4.2 sdos; medisna: 4 afos).
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Figuras 6 y B-a. Paciente del sexo lemeaing a los 9 meses da eded, cuonde erp
perlectamente normal; y a los 5 afdos de edad. cuando ya prasentaba susencias
complefes y comenzaba su deterioro ntefecival

P PTRTR VT=L PR

Figura &b, L8 nisma peciente, da la lgura
anferioe, a los § ados de eded. quien muestra
wn marcado deterfore de fa funcidn Intelec.
tial, Durante ados ha presentedo crisls de
ausencia compleja v mioclonia masiva bile-
terl epiidptice de dificil control, v expres
s FEG de puntpondas lentps mezclodos
con polipuntas (MFCF. HG 154414),

+
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Gréfico 7. Faclores que influyen en ol pro-
ndstico del sindromae de Lennox-Gastaut. El
binomio edad-eticlogle aparece como el lac-
for de mayor peso para el prondstico. asi
como fa terapéutice que hae recibido el pa-
ciente, la cual go gsefeccions de scverdo con
fa correleclén clinica-EEG. Condiclones como
el astado epiféptico vy lo presencia subclinica
de paroxismos epildplicos electroancelalo
graficos gque Indican un frastorng Dioeléctr.
co mantenida, partigipan en forma importante
en &f prondstico,
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cia: el binomio edad-origen aparece
como factor mayor del prondstico, asi
como la terapéutica adecuada, producto
del diagnéstico correcto y precoz (grafi-
co 7). Condiciones como el estado epi-
léptico vy la presencia subelinica de paro-
xismos epilépticos electroencefalografi-
cos que indican un trastorno bioeléctrico
sostenido, participan en forma importan-
te en el prondstico.

La seleccién de una terapéutica deter-
minada estd en dependencia de la ade-
cuada correlacién clinicoeléctrica que
hagamos de un determinada paciente.”
El tratamiento debe ser individual, ding-
mico y sometido a repetidas y frecuen-
tes evaluaciones para hacer los ajustes
necesarios. Esto exige una estrecha re-
lacion con el paciente y su medio familiar
y una vigilancia mantenida del curso par-
ticular de su epilepsia. La encefalopatia
epileptégena que estudiamos no tiene
un tratamiento especifico'’ y solamente
un mayor conocimiento futuro de su
patogenia y de los mecanismos intimos
de accion bioquimica de los diferentes
fdrmacos permitird perfilar més nitida-
mente este aspecto. Entre los medica-
mentos de mayor eficacia estin las
benzodiazepinas™ "' y los esteroides su-
prarrenales o la corticotropina,®™ ™ aso-
ciados a los barbitiricos, la carbamaze-
pina y demas elementos del arsenal tera-
péutico contra la epilepsia. Con estos
principios terapéuticos hemos podido ob-
tener resultados satisfactorios —desde
el punto de vista del control clinico to-

SUMMARY

tal o parcial de sus crisis y la mejoria
del EEG— en la mayoria de los pacien-
tes seguidos en nuestro hospital.

CONCLUSIONES

La encefalopatia epiléptica infantil con
punta-onda lenta es una enfermedad que
incide, sobre todo en las etapas presco-
lar y escolar temprana, multicausal y de
expresion clinica polimorfa en cuanto a
los ataques se refiere; se acompafia en
la mayoria de los casos de trastornos de
conducta y deterioro de la funcidn inte-
lectual. Constituye un verdadero “carre-
four” o encrucijada especial, a la cual
arriban estos pacientes mediante dife-
rentes vias, y evolucionan en forma par-
ticular, con algunas variaciones indivi-
duales dentro del patrdn general. Su cur-
so esta sometido a la accion de factores
que incluyen la edad, terapéutica em-
pleada y otros poco conocidos; este sin-
drome clinico-eléctrico se mantiene en
forma prolongada durante muchos afos
o evolucionando hacia otros tipos de epi-
lepsia, fundamentalmente la epilepsia
psicomotora o del lébulo temporal. Tal
como lo conocemos actualmente es solo
un sindrome, que probablemente ird ce-
diendo lugar a diversas entidades noso-
l6gicas seqln avancen los descubrimien-
tos neurofisiopatolégicos. No obstante,
en la actualidad, el sindrome de Lennox-
Gastaut constituye una “herramlienta
prictica” en el diagndstico de muchos
casos de epilepsia grave en la nifez.

Martinez Torres, E: Dier Belancowst. A. Infantile esilcptic encephalopathy with sfow
wave-peak (Lennox-Gastaut syndrome). Report of 30 esses. Rev Cub Ped 49: 5, 1977.

Thirty infants with epileptic encephalopathy with slow wave-peak who were treated in
the "Dr. Angel A. Aballi” Pediatric Teaching Hospital from January, 1973 to May, 1975
are studied. Their clinical and electroencephalographic characteristics: behavior disorders
and the degree of inteloctual function at the end of the lollow up period; and tho possi-
ble causal factors which sould have produced this syndrome are all exposed. The most
Important aspects of the prognosis and treatment ol this discase are analyzed. and somae
aenaral conclusions on this type of epilepsy which severely affects many infants are

made.
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1

RESUME

Martinez Torres, E.; Diez Betancourt, A. Encéphalopathie épileptique infantile avec poln-
tesondes lentes (syndrome de Lennox-Gastaut). Etude de 30 ces. Rev Cub Ped 49: 5,

1977,

Le travail porte sur I'étude de 30 patients porteurs d'encéphalopathie épileptique infan-
tile avec pointes-ondes lentes, lesquels ont suivi un traitement & I'hépital pediatrique
d'enselgnement “Dr. Angel A. Aballi” de janvier 1973 & mai 1975; on expose leurs carac-
téristiques cliniques et dlectroencéphalographiques, ainsi que les facteurs causals qui
pouvaient produire ce syndrome, les troubles du comportement qu'ils ont présenté et
le degré de fonction intellectuelle & la fin de la poursuite, Les aspects les plus Impor-
tants dans le traitement et pronostic de ce tableau clinique sont analysés, et finalement
on fait quelques conclusions générales sur cette forme d'épilepsie qui produil tant de

dommages chez les patients en dge pédiatrique,

PEIOME

Maprusec Toppec, E.; Imes Beraskyp.

Bl egann

JleTcrad SmMAMENTRYECHAN:

OnaTHR ¢ NEEOM-MenjdeHHOR BOJHY. (Cunumpom JesHoxca - Tac

TayTa). Aayuenre 30 cuyvaeB 3aCONeBAHMA. Rev Cub Ped 49:5,1977.

VconemyoTcAa TOMOUATE NAUKEHTOB CONBHHX NETCKOK SMMJIENTHYSCKOH
sHUEPANonaTHel ¢ MIKOM BOJHH, NAaUMEeHTH, KOTOpHEe OHIM IoCmuTa-

S

ISMPOBaHE ¥ JEHMMH B HMHNYeCcKoM nelmaT
"ip. Anxen A. AGzau" B nepionl ¢ AxBapa [

YeCKOM TOCOMTEle —-
73 ropa no Mail [$75

rofia; NPENOCTABNAOTCA MX KAHHYECKMe W 3JeKTDOSHUefanorpag -

XApAKTePHCTHURY, 2 TAKXe Cyvalinke (aXTOpH, KOTODH MOIJM BHS -
BaTE 9TOT CHMHUDOM, NPENCTABASHHHE DAcCTPOMCTBA CBA3KM M CTENEHb
MHTCREKTYANBHON QYHKIUM, KOTODHe MMeN MEecTO B KOHLE JeUeHHHA.
AH2 M3KDPYNTCA HaMUOJee OTiUATENBHHE ACNEKTH NDH JIeHeHMd M Npor
HO3 9TO KWIMHMYSCKOH KapTMHH ¥ B SAKIOMEHMM HAMEYaNTCA HEKOTO-
pHe oCuMe BHBOMM OC 3TO:X (PODMe JMWJENCHy, KOTOpAasA HAHOCHT mopa
EeHEA MHOTHM NALMEHTAM & NETCKOM BO3pDacTe.
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