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RESUMEN —  S e present a un a seri e d e 2 3 caso s d e encefalopatía s epiléptica s d e l a infancia , 
vistos e n lo s consultorio s externo s d e Neuropediatrí a de l Hospita l Genera l Cayetan o Here -
dia y  Neurologí a de l Hospita l IPSS . Guillerm o Almenar a (Lama , Perú ) entr e Enero-196 4 y 
Octubre-1988, co n u n seguimient o entr e 6  mese s y  4  año s 6  mese s par a cad a paciente . De l 
total, un o correspondi ó a l sindrom e d e Ohtahara , 9  fuero n Wes t y  1 3 Lennox-Gastaut . S e 
revisan la s característica s clínic o electroencefalográfica s d e cad a un o d e lo s grupo s y  s u 
evolución. Co n relació n a l sindrom e d e Ohtahart a llama l a atenció n e l bue n pronóstic o encontrad o 
en est e paciente ; d e lo s 9  Wes t únicament e 2  evolucionaron par a Lennox-Gastau t y  d e esto s últi -
mos ningun o tuv o antecedent e d e Wes t y  contrariament e a  l o esperad o y  teniend o e n cuent a 
los factore s d e riesg o par a ma l pronóstico , l a mayo r part e d e nuestro s paciente s tuviero n 
un bue n contro l d e crisis . 
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síndrome d e Lennox-Gastaut . 

Infantile epilepti c encephalopathies . 

SUMMARY —  W e presen t th e stud y o f 2 3 pediatri c case s wit h infantil e epilepti c encepha -
lopathies a t th e ambulator y neuropediatri c facilit y o f th e Hospita l Bas e Cayetan o Heredi a 
and ambulator y neurologi c facilit y o f Hospita l IPP S Guillerm o Almenar a (Lima , Perú ) 
between Januar y 198 4 an d Octobe r 198 8 wit h 6  t o 5 4 month s follow-up . Ther e wa s on e pa -
tient wit h Ohtahar a syndrome , 9  wit h Wes t síndrom e an d 1 3 wit h Lennox-Gastau t syndrome . 
The clinica l an d electroencephalographi c characteristic s wer e reviewe d an d relate d wit h th e 
outcome. Despit e th e genera l characteristic s o f Ohtahar a syndrom e ou r patien t ha d a  goo d 
prognosis; onl y tw o Wes t evolv e int o Lennox-Gastau t an d non e o f thes e wa s West . Althoug h 
the commo n feature s in  thes e syndrom e includ e frequen t an d intractabl e seizure s an d grave 
prognosis mos t o f ou r patient s ha d a  goo d contro l o f seizures . 

KEY WORDS : epilepsy , infancy , epilepti c encephalopathy , Wes t syndrome , Lennox -
-Gastaut syndrome . 

Los síndrome s epiléptico s d e l a infanci a d e difíci l contro l ha n demostrad o 
tener clar a relació n co n l a edad , l o cua l e s particularment e ciert o par a e l sin -
drome d e Wes t y  e l d e Lenno x Gastaut . Asi , e l primer o caracterizad o po r espas -
mos tónico s en  flexió n y/ o extensió n s e inici a entr e lo s 3  y  7  mese s d e edad , 
en tant o qu e e l d e Lennox-Gastau t lo hac e frecuentement e despué s d e lo s 2  años . 
No fu e hast a 197 6 en  qu e Ohtahar a añadi ó u n terce r sindrom e qu e llev a s u 
nombre 1 2 a  esta s encefalopatía s epiléptica s d e l a infancia , a l describi r niño s 
con espasmo s tónico s d e inici o preco z (desd e e l períod o neonata l hast a lo s 3 
meses). D e est a manera , esto s 3  síndrome s comparte n característica s clínica s 
importantes entr e la s qu e s e cuentan : s u asociació n co n retard o menta l y  com -
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promiso neurológico , s u polietiología , pobr e pronóstico , evolució n e n e l tiemp o 
de U n sindrom e a  otr o y  probablement e una fisiopatologí a comú n subyacente . 
Parece se r qu e l a expresió n clínic a n o e s sin o un a reacció n a  diferente s factore s 
que actuaría n e n estadio s específico s de l desarroll o cerebral , dand o luga r a l 
mismo tiemp o a  u n patró n EE G mas o  meno s caracterizad o par a cad a etap a 
de l a vida . E l reconocimient o preco z d e esto s síndrome s e s d e vita l importancia 
en l a eda d pediátrica , sobr e tod o po r e l pobr e pronóstic o d e vid a y  d e secuela s 
que conllevan . 

En e l present e estudi o presentamo s 2 3 pacientes co n encefalopatía s epilép -
ticas d e l a infanci a y  estudiamo s su s característica s clínica s y  EE G y s u segui -
miento en  e l tiempo . 

CASUÍSTICA Y  MÉTOD O 

Se presenta n 2 3 caso s visto s e n e l consultori o extern o d e Neuropediatrí a de l Hospita l 
General Bas e Cayetan o Heredi a y  consultori o extern o d e Neurologí a de l Hospita l IPS S 
Guillermo Almenar a com o caso s nuevo s o  continuadores , entr e Enero-198 4 y  Octobre-1988 , 
con edade s qu e oscila n entr e 2  mese s y  1 0 año s a i moment o d e l a primer a consulta , co n 
seguimiento entr e 6  mese s y  4  año s 6  meses . E n todo s lo s caso s s e procedi ó a  interroga -
torio pormenorizad o d e la s característica s clínica s d e la s crisis , histori a d e antecedente s 
personales y  familiares , terapia  y  contro l d e crisis ; s e realiz ó u n EE G inicia l y  u n EE G 
a lo s 6  ó  1 2 mese s siguiente s d e rutina , n o excluyéndos e e l pedi r EE G entr e eso s período s 
si l o ameritab a e l contro l d e crisis ; s e realiz ó ecografi a cerebra l y/ o TA C dependiendo de l 
caso, tes t par a errore s innato s d e metabolism o y  reaccione s serológica » par a infeccione s 
congénitas (TORCHS) , as í com o dosaje s enzimático s par a patología s metabólica s específica s 
si e r cuadr o l o sugería . 

Se realiz ó asimism o tes t d e Gesel l d e evaluació n d e desarroll o psicomoto r a  lo s 3 , 
6, 9 , 1 2 y  2 4 mese s e n lo s ma s pequeño s y  test s d e evaluació n d e eda d menta l e n lo s mayo -
res. Evaluació n oftalmológic a e n lo s menore s d e 2  año s y  potenciale s evocado ® auditivos . 

RESULTADOS 

En relació n a  clasificació n d e lo s síndrome s tenemo s 1  pacient e co n sindrom e d e 
Ohtahara, 9  co n Wes t y  1 3 co n Lenno x Gastau t (Tabla s 1  y  2) . 

Sindrome d e Ohtahar a —  S e trat a d e u n pacient e masculino , d e raz a blanca , co n 2  mese s 
de eda d a l moment o d e l a primer a consulta , co n espasmo s tónico s e n flexió n desd e lo s 2 0 
días d e vida , presentand o adema s crisi s versiva s derechas . E l exame n neurológic o n o evi -
denció señale s d e localizació n y  s u Gesel l tuv o 85 % a  lo s 3  meses . E l antecedent e impor -
tante: part o co n fórcep s e  hipoxi a grad o I/II . Exámene s auxiliares : todo s negativo s y  e l 
EEG hipsarrítmic o co n salva s d e supresión . E l contro l a  lo s 3  y  6  mese s l o encuentr a asin -
tomático, co n desarroll o psicomoto r levement e atrasad o y  recibiend o ácid o valproic o y  car -
bamazepina. E n e l contro l posterio r co n 3  año s d e eda d tien e u n desarroll o psicomoto r mu y 
levemente atrasad o y  y a si n tratamiento . 

Sindrome d e Wes t —  S e trat a d e 9  pacientes , 5  d e sex o feminin o y  4  d e sex o masculin o co n 
edades d e inici o d e crisi s entr e 2  y  2 8 mese s ( 5 ante s d e lo s 6  meses) , un o sol o co n inici o 
a lo s 1 7 meses . Co n relació n a  etiologí a y  siguiend o l a clasificació n usad a po r Jellinge r e n 
1987, aproximadament e l a mitad , 4  paciente s pertenece n a l grup o d e lesione s embriofetales,  ma l 
formaciones o  cuadro s congénitos : quiste s porencefálicos , esclerosi s tuberosa , atrofi a córtico -
-subcortical si n caus a determinad a y  sindrom e d e Aicardi ; 2  caso s po r lesione s per i o  po s nata -
les, 1  cas o d e secuela s mixta s y  2  caso s idiopático s (Fig . 1) . 

Al exame n neurológic o todo s presentaba n atras o e n e l desarroll o psicomoto r moderad o 
a severo , 1  co n hemiparesi a y  1  co n microcefalia . Desd e e l punt o d e vista  EEG , 8  d e ello s 
presentaron hipsarritmi a y  únicament e u n trazad o fu e norma l d e inicio . D e lo s registro s hi -
psarrítmicos, 2  d e ello s tenía n salva s d e supresió n y  un o er a un a hemihipsarritmi a (Fig . 2) . 
En l a evolució n clinica , co n seguimient o entr e 6  mese s y  4  año s 6  meses , u n pacient e n o con -
troló y  evolucion ó rápidament e haci a sindrom e d e Lennox-Gastau t co n pobr e contro l d e crisi s 
y predomini o d e ausencias , 2  controlaro n parcialment e siend o lo s espasmos , meno s frecuente s 
pero presente s a  pesa r d e l a medicació n (ambo s había n recibid o 2  ó  ma s curso s d e ACT H co n 
mejoría parcial) , 6  controlara n totalment e la s crisis , a  pesa r d e habe r cambiad o d e form a cli -
nica d e presentació n e n 3  (e n l a evolució n un o desarroll ó crisi s unilaterales , otr o movimiento s 
involuntario» y  e l tercer o sindrom e d e Dennox - Gastaut) . E n relació n a  medicació n 8  d e ello s 





recibieron valproat o d e sodi o (30-6 0 mg/kg/d ) asociad o a  un a o  2  droga s ma s ( 3 d e ello s 
con clobiazan ) y  un o s e control ó co n asociació n d e CB Z y clonazepan . 

La evolució n ED G fue variada , 3  pasaro n a  lentificació n difusa , 2  a  multifocal , u n nor -
mal vari ó a  hipsarritmi a co n salva s d e supresió n y  l o contrari o tambié n ocurrió . 

Síndrome d e Lennox-Gastau t —  Tenemo s 1 3 paciente s co n edade s d e inici o entr e 4  mese s y 
8 años , 8  d e sex o femnin o y  5  masculino , 8  d e ello s co n inici o preco z ante s d e lo s 2  años . 

En e l exame n neurológico , todo s co n retard o menta l d e grad o variable : 8  severos , 4 
moderados y  1  leve . Do s paciente s co n hemiplejí a y  un o co n movimiento s involuntarios . 

Con respect o a  etiología : 8  co n secuela s d e problema s perinatale s (hipoxi a neonatal ) 
o pos-natale s (meningiti s y  encefalitis) , u n cas o s e trat ó d e un a panencefaliti s po r rubeola , 2 
con problema s congénitos , (hidrocefali a y  atrofi a córtico-subcortical) , 2  idiopáticos , 1  neuro -
lipidosis (gangliosidosi s GM 1 tipo 2) . 

L»os tipo s d e crisi s ma s frecuentement e presentado s fuero n la s tónica s y  atónica s e n 
combinaciones variable s co n parciale s co n ausencia s atípicas . E l EE G fue co n registr o d e pun -
ta-onda y// o polipunta-ond a meno r d e 2. 5 ±± z e n todo s lo s casos , co n foco s adicionale s bie n 
definidos ( 3 d e ello s temporales ) y  e n e l cas o d e panencefaliti s po r rubeol a co n salva s d e 
supresión (Fig . 3) . 

El seguimient o vari ó entr e 1  y  4  años , habiéndos e encontrad o que : 3  paciente s n o con -
trolaron su s crisis ; e l d e l a panencefaliti s po s rubeol a qu e ademá s tuv o u n deterior o pro -
gresivo; u n pacient e co n secuel a d e hipoxi a y  d e meningiti s qu e evolucion ó a  crisi s ató -
nicas y  parciale s motoras ; y  un a pacient e qu e falleci ó y  e n quie n sol o s e pud o demostra r 
atrofia córtico-subcortical . E n 5  e l contro l fu e parcial , habiend o aparecid o otr o tip o d e crisi s 
además d e la s y a existentes , y  e n 5  e l contro l fu e total . E n e l pacient e d e l a gangliosidosi s e l 
deterioro sigui ó evolucionand o lentament e per o estuv o libr e d e crisis . Otr a pacient e desarroll ó 
crisis límbica s co n sintomatologi a vegetativ a qu e s e controlaro n co n l a adició n d e carbama -
zepftna (CBZ) . Lo s otro s simplesment e dejaro n d e tene r crisis . 

La evolució n EE G sol o fu e posibl e e n 9  d e lo s paciente s porqu e ello s s e perdiero n 
luego d e u n seguimient o bastant e adecuado . Do s permaneciero n co n e l mism o tip o d e tra -
zado, punt a ond a meno r d e 2. 5 Hz , 2  únicament e co n activida d d e bas e lenta , 2  co n lentifi -
cación y  foc o independient e temporal , 1  co n patró n multifoca l y  2  co n activida d d e tip o pe -
riódico, obviament e l a PAN , y  l a otr a fu e l a pacient e co n crisi s límbicas . 

En relació n a  medicació n todo s tuviero n u n régime n d e po r l o meno s 2  droga s y  e n 
6 d e ello s s e us ó clobaza n co n mejorí a parcia l o  tota l de l cuadro . 



COMENTARIOS 

Hasta 1987 , Ohtahar a habí a descrit o 1 4 caso s de l síndrom e d e encefalopatía s 
epilépticas d e inici o preco z qu e llev a s u nombre , co n edades  d e inici o d e lo s 
espasmos ta n precoce s com o 1  dí a d e vida , todo s co n gra n compromis o neuro -
lógico, l a mayo r part e d e ello s sintomático s (malformacione s congénita s y  sín -
drome d e Aicardi , errore s innato s d e metabolism o y  secuela s severa s d e pro < 
blemas perinatales ) y  co n porcentaj e apreciabl e d e mortalida d i2 . E l mism o 
año Clarck e y  col. 4 describía n 1 1 niño s co n e l mism o síndrome , 8  d e ello s d e 
causa desconocid a y  co n gra n atraso e n e l desarroll o psicomotor . D e outr o lado , 
aunque e l patró n d e burst-suppressio n n o implic a u n diagnóstic o específico , o 
un sustrat o anatomopatológic o particular , s i a  u n pobr e pronóstic o e n l a evo -
lución independient e d e l a caus a com o l o demuestra n Gloo r y  col. 6 y  Maheshwari 
y Jeavonsio . 

Para nuestr o único  pacient e co n síndrom e d e Ohtahar a llam a l a atenció n 
que habiend o iniciad o precozment e s u cuadr o (dentr o de l period o neonatal ) s u 
control hay a sid o tota l y  rápid o y  a l mism o tiemp o s u desarroll o psicomoto r 
muestra u n atras o únicament e leve . Tambié n es d e anota r qu e hast a e l momento 
parece se r idiopátic o y  qu e e l registr o hipsarrítmic o co n salva s d e supresió n 
aparentemente n o l e est á dand o u n ma l pronóstico . E l pacient e tien e y a 3  año s 
de seguimiento , s u patró n EE G y a vari ó par a u n enlentecimient o difus o si n 



actividad paroxisma l y  s e encuentr a asintomático . N o ha y maner a d e explica r 
su evolució n y  s u excelent e pronóstic o a  meno s qu e s e trat e d e otr a entidad . 

El sindrom e d e West , as i denominad o desd e 1841 , est á constituid o po r un a 
triada bastant e conocida : espasmo s tónico s e n flexión , atras o e n e l desarroll o 
psicomotor y  u n registr o EE G hipsarrítmico . Debut a habitualment e entr e 3  y 
7 mese s y  s u inici o despué s de l prime r añ o d e vid a probablement e est á e n 
relación co n u n sindrom e d e Lennox-Gastau t precoz 7. Exist e u n predomini o e n 
el sex o masculin o y  par a Lombroso 9 est o e s ma s ciert o par a las  forma s sinto -
máticas. Desd e e l punt o d e vist a etiológic o y  desd e qu e s e usa n cad a ve z ma s 
los método s radiológico s n o invasivos , l a incidenci a d e «idiopáticos » varí a entr e 
048%, Meencke 1 1 y  Zimmerma n y  col. 1 3 hace n l a salveda d d e qu e existiría n un a 
serie d e malformacione s congénita s com o heterotipa s celulare s qu e podría n n o 
verse e n l a TAC . Meencke1 1 e n un a revisió n d e 10 7 autopsia s d e sindrom e d e 
West encuentr a 43 % de lesion s embriofetale s (malformacione s congénita s y  pro -
blemas metabólicos ) y  Jellinger 8 co m 21 4 caso s d e necropsi a propio s y  d e revi -
sión d e literatur a encontr ó u n porcentaj e alg o ma s alt o (50.8% ) par a e l mism o 
tipo d e lesiones . 

Para nuestr a casuístic a n o hub o predomini o de l sex o masculin o e n genera l 
ni e n relació n co n lo s síndrome s sintomáticos . L a mayo r parte d e ello s s e inici ó 
entre lo s 2  y  8  meses , y  e l d e inici o tardío , u n pacient e co n secuel a sever a d e 
encefalitis vira l n o fu e u n Lennox-Gastau t preco z y  s u evolució n fu e favorabl e 
con contro l tota l d e las  crisis . Desd e e l punt o d e vist a etiológico , e l 50 % de lo s 
pacientes present ó com o caus a lesione s embriofetale s y  únicament e 2  fuero n 
idiopáticos (circa  25%). 

Con respect o a l registr o EE G es interesant e señala r qu e tod a hipsarritmi a 
unilateral no s deb e hace r sospecha r en  patologí a cerebra l subyacent e com o fu e 
el cas o d e nuestr a únic a hemihipsarritmi a qu e correspondi ó a  u n quist e poren -
cefálico. Tambié n e n relació n a  EE G hubieron 2  paciente s qu e habiend o evolu -
cionado clínicament e par a sindrom e d e Lennox-Gastau t n o presentaro n EE G 
típico y a qu e un o er a foca l y  e l otr o multifocal . 

Con o  si n tratamient o lo s espasmo s infantile s suele n desaperece r alred e 
dor d e lo s 5  años . Un a evolució n favorabl e co n u n contro l complet o qu e invo -
lucra n o sol o contro l complet o d e crisi s s i n o buen a evolució n desd e e l punt o 
de visit a psicomotor , s e v e e n alrededo r de l 40 % para lo s diferente s autore s y 
generalmente e n lo s caso s criptogenético s o  pos-inmunización . Par a Ohtahar a 
y col. 1 2 y  Beaumenoir 3 e n aproximadament e 20-50 % d e sindrom e d e Lennox -
Gastaut exist e e l antecedent e d e West . 

De nuestro s 9  pacientes únicament e do s evolucionara n par a Lennox-Gastaut, 
uno co n pobr e contro l y  e l otr o libr e d e crisi s hast a e l cuart o añ o d e segui -
miento. E l contro l tota l o  parcia l e n e l rest o d e paciente s s e di o independiente -
mente d e s u etiología , así , paciente s co n compromiso s severo s incluyend o e l 
sindrome d e Aicard i y  l a esclerosi s tuberos a s e viero n libre s d e crise s e n e l 
seguimiento. Desgraciadament e ningun o d e ello s tuv o un a buen a evolució n de l 
desarollo psicomotor , aproximadament e l a mita d mejor ó s u performanc e per o 
no pasand o d e u n retard o psicomoto r moderado. 

Con respect o a l sindrom e d e Lennox-Gastaut , qu e constituy e e l volume n mayo r 
de nuestr a casuística , recordemo s qu e tambié n const a d e un a triad a caracte -
rística e n l a qu e la s crisi s mixta s so n l o predominant e (frecuentement e asocia -
ción d e crisi s tónicas , atónica s y  ausencia s atípicas ) junt o co n retard o menta l 
de diferente s grado s generalment e sever o y  u n patró n EE G característic o d e 
acuerdo a  l a predominanci a d e las  crisis . Suel e iniciars e despué s d e lo s 2  año s 
y u n debu t mu y preco z (ante s d e lo s 2  años ) o  mu y tardí o (despué s d e lo s 
10 años ) e s raro . D e acuerd o co n Aicardi 1 2 y  Gastaut ^ 80 % tienen evolució n 
desfavorable y  s e establec e e n relació n a : antecedente s d e West , inici o precoz , 
causa etiológica , frecuenci a alt a d e crisi s y  EE G co n activida d d e bas e lenta . 
Desde e l punt o d e vist a etiológic o 30-75 % so n sintomáticos , siend o las  causa s 
mas frecuente s la s secuela s d e problema s pre , per i o  post-natale s y  rara s la s 
malformaciones congénita s de l sistem a nervios o central 3. 

Nuestra casuístic a const a d e 1 3 casos , 8  d e ello s co n inici o ante s d e lo s 
2 año s d e edad . E n relació n a  asociació n co n retard o menta l todo s ello s l o 



presentan, siend o 8  severo . Desd e e l punt o d e vist a etiológic o y  d e acuerd o co n 
la literatura , 1 1 d e 1 3 so n sintomático s correspondiend o e l mayo r grup o a  la s 
secuelas. E s interesant e señala r qu e ningun o tuv o antecedente s d e síndrom e 
de West . 

Teniendo e n cuent a todo s esto s datos , vemo s qu e prácticament e e n u n 
grupo en  e l qu e l a sum a d a factore s orient a a  u n pronostic o francament e desfa -
vorable, 1 0 d e ello s tiene m u n contro l d e crisi s tota l o  parcial , incluyend o 
aquellos qu e tuviero n otro s tipo s d e crisi s e n l a evolución ; d e estos , 7  estaoa n 
completamente libres  d e crisi s e n e l seguimient o incluyend o a l pacient e co n 
gangliosidosis. Ademái s 3  d e ello s era n d e inici o mu y precoz . 

Desde e l punt o d e vist a d e manifestacione s críticas , la s ma s frecuente s 
fueron l a combinació n d e tónica s y  atónicas , llamand o l a atenció n un a únic a 
paciente co n ausencias . E n l a evolució n hub o aparició n d e vario s tipo s d e crisis , 
desde generalizada s tip o mioclónica s hast a crisi s limbica s y  atónica s e n quiene s 
no la s presentaban . Otr o dat o qu e llam a l a atenció n e s l a uniformida d d e 
patrón EEG , pues prácticament e todo s presentaba n patró n punta-ond a y/ o poli -
punta-onda meno r d e 2. 5 Hz independient e de l patró n critic o y , e n l a evolución , 
no hub o un a variació n uniforme : encontramo s registro s variado s co n u n deno -
minador común , activida d d e bas e lent a e n l a mayorí a d e ellos . 

El interé s d e est a presentació n obedec e a  l a inquietu d d e presenta r l a realida d 
etiológica y  evolutiv a d e paciente s d e ést a part e de l continent e e n lo s qu e lo s 
factores d e pronóstic o desfavorabl e n o parece n se r decisiva s e n s u evolución . 
De outr o lad o l a evolució n EE G de salva s d e supresió n a  patró n hipsarrítmico 
y d e est e a  patró n lent o difus o y/ o multifocal , encontrad o en  e l estudi o d e 
Ohtahara y  col. 1 2, n o parec e se r e l mism o encontrad o par a nuestr a casuístic a 
quizás por ser ést a pequeña . Po r últim o gustaríamo s d e hace r ec o d e lo s autore s 
que aboga n porqu e lo s síndrome s epiléptico s d e l a infanci a deba n se r bie n defi -
nidos cílinc a y  electroencefalográficament e n o sól o par a tene r un a definició n 
común y  habla r e l mism o lenguaj e sino , par a pode r estabelece r pronósticos . 
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