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OBJETIVOS:

1.- Conocer la edad de inicio de los cambios electroclinicos en los pacientes con
SW que evoluciona a SLG.

2 .- Tratar de identificar el tiempo de duracién de la fase de cambio de un sindrome
a ofro.

3. -Conocer la frecuencia en nuestro C.M.N. “20 de Noviembre” de los pacientes
que presentan evolucién clinica y electroencefalografica de cambio a sindrome de
Lennox-Gastaut .

4. Conocer cuales son las entidades clinicas que evolucionan a intersindrome.

MATERIAL Y METODOS: Se revisaron 91 expedientes de nifios con diagnostico
de SW y SLG de 1995 a 1998, seleccionando a que cumplieron con criterios de
intersindrome como son: 1. Cambio en el patron de crisis lo cual se identificd por
referencia de los padres 2. Detencion del desarrollo o pérdida de habilidades ya
adquiridas ( referido por los padres) y 3. Evidencia de trazo electroencefalografico
de hipsarritmia fragmentada (HF) ( hipsarritmia que no es continua sino que se
interrumpe por paroxismos de punta onda lenta organizados en 2.5 Hz).

Mediante hoja de captacion de datos se consignaron datos demograficos
generales ( nombre, expediente, edad, sexo, etc), y edad de inicio del SW, edad
de cambio a IS y edad en la que se establecié el SLG, tipo de crisis y nimero de
crisis en el SW, durante la transicion y finaimente en el SLG, patrdn
electroencefalografico con H en el SW, evidencia de HF durante el IS y trazo en el
presente de SLG, etiologia del SW.

En 16 pacientes se evallo la respuesta y tipos de tratamiento que recibieron
durante el SWy SLG.

RESULTADOS: De los 91 expedientes revisados de pacientes con diagndstico de
SW y SLG, 64 (70.32%) correspondieron a de SLG y 27 (23.07%) a SW (Fig.1), 55
masculinos y 36 femeninos con predominancia del sexo masculino en una
relacién de 1.5:1 y en cuanto a la etiologia 86 fueron sintomaticos, 4 criptogénicos
y 2 idiopaticos, 16 pacientes (17.58%) cumplieron criterios para intersindrome
SWI/LG, 11 hombres y 5 mujeres (Fig. 2).

En todos los casos el SW se presentd en un rango de edad de 3 a 9 meses, con
una media de 5.1 meses.

En relacion a la etiologia del SW, la mas frecuente fue infecciosa en 6 pacientes,
seguida de encefalopatia hipéxico isquémica ( EHI) en 3, disgenesia cerebral en 2
* que correspondieron a esquizencefalia y a holoprosencefalia, 2 con encefalopatia
post vacunal y 1 con Esclerosis tuberosa y en 2 la etiologia idiopatica (Fig 3).

Todos los pacientes presentaron espasmos ¢omo manifestacion de SW, en 11
casos fueron espasmos en flexién, en 2 en extension, 1 mixtos y 3 se
acompaiiaron de otro tipo de crisis (como crisis ténicas, parciales motoras y
muecas de risa en 1 caso de cada una). De los 16 pacientes 14 (87.5%)
mostraron patrén electroencefalografico de hipsarritmia, y 2 (12.5%) de
hemihipsarritmia al inicio del SW.
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Los estudios de neuroimagen mostraron atrofia corticosubcortical en 10 casos,
disgenesia cerebral en 2 -( esquizencefalia y holoprosencefalia lobar), higromas
frontales en 1, tiberes corticales en 1, y 2 estudios fueron normales que
correspondian a los casos de etiologia idiopatica.

El tratamiento del SW en 12 de los casos fue con polifarmacia consistente en
Valproato de magnesio y otro antiepiléptico; clonazepan en 7 pacientes, ACTH en
2, vigabatrina en 1, prednisona en 1 y DFH en 1. En 4 pacientes se manejoé
monoterapia con valproato de magnesio.

La edad de inicio del intersindrome fue entre lo 6 y los 30 meses con una media de
15 meses , presentando detencion del desarrollo en todos los casos (16/16) (Fig. 4).
Durante el intersindrome predominaron las crisis tonicas focales en 8 (50%)
casos, espasmos en 8 (50%) , astaticas en 6 (37.5%) , TCG en 3 (18.75%) ,
gelasticas en 3 (18.75%) , autondmicas en 3 (18.75%), tonicas generalizadas en 1
(6.25%) . En todos los casos (93.75%) las crisis fueron mixtas, a excepcién de uno

cuya tnica manifestacion de Intersindrome fueron crisis ténicas generalizadas
(Fig.5).

Durante el 1S la hipsarritmia fragmentada se observé en los 14 pacientes con
hipsarritmia durante el SW y 2 hemihipsarritmia fragmentada, uno con
esquizencefalia y otro con antecedente infeccioso en el periodo neonatal (Fig. 6y 7).

El tiempo de duracién del! intersindrome no fué posible establecerlo debido a que
no se contaba con control electroencefalografico al final del mismo, solo se conto
con la descripcion clinica, y el EEG posterior a este fue de punta-onda 2 a 2.5 Hz
de SLG.

El tiempo de duracién del SW fué en un rango muy amplio que va de 1 a 26
meses, el, periodo mas corto, que fué de un mes correspondié a uno de los
pacientes de etiologia idiopatica y el periodo mas largo de duracion fué de 26
meses y correspondié a un paciente con etiologia sintomatica (Infecciosa).

Al momento del Intersindrome todos los pacientes tuvieron polifarmacia, valproato

de magnesio en todos los casos, clonazepan en 10, lamotrigina en 2, vigabatrina
en 4, ACTH en 1 y carbamacepina en 3 (Fig. 8).

El SLG se establecié en un rango de edad de 8 a 36 meses con una media de
28.3 meses (Fig. 4).

El tipo de crisis en el SLG fueron mixtas en 14 casos, y consistieron en ténicas
generalizadas en 4 casos, CTCG en 3, crisis parciales complejas en 2, espasmos
- en fiexién 2, en extension 2, mixtos 1, astaticas en 2, geslasticas en 1, mioclonicas
en 2 y 2 pacientes se encontraron libres de crisis uno correspondié a un paciente
con esquizencefalia y otro con holoprosenee‘falia lobar.

Todos los pacientes evolucionaron a SLG con patron electroencefalogréafico de
punta onda lenta organizado en 2 a 2.5 HZ, 2 de los 16 paciente tuvieron patrén
electroencefalografico de Hemilennox-Gastaut uno correspondié al pacientes con
diagnéstico de esquizencefalia y otro con antecedente infeccioso de SNC durante
la etapa perinatal .
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Todos los pacientes evolucionaron a SLG, con un porcentaje de reduccion de las
crisis posterior al intersindrome del 50 al 70% en 13 pacientes, del 80 y 90% en[ 2,
y del 100% en un caso.

El tiempo entre el fin del IS y el establecimiento del SLG no se logré determinar ya
que la mayoria de los pacientes se captaron tiempo después de iniciado el SLG,
los rangos entre la deteccion del IS al momento del estudio fueron desde 1 hasta
27 meses.

DISCUSION: En nuestro grupo de estudio en 16 pacientes el SW inicié en
promedio a los 5.1 meses de edad con un rango de 3 a 9 meses que no difiere con
lo reportado en la literatura (7,10, 13). El principal punto a discutir en nuestro
estudio fueron acuellos pacientes con cambios tempranos de SW a otro sindrome
epiléptico especificamente a SLG, un segundo punto fue ver si existia alguna
relacion entre los pacientes que viran a otro sindrome epiléptico y la etiologia del
SW. En relacion a ello esta descrito en la literatura la transicién de SW a SLG (3, 4,
10, 14), pero no se ha reportado una descripcion de las caracteristicas clinicas,
electroencefalograficas ni edad de inicio del intersindrome West/ Lennox-Gastaut,
nosotros encontramos de 91 pacientes con SW y SLG que 16 cambiaron a SLG en
forma mas temprana de lo esperado. A este periodo llamamos intersindrome
W/LG. La edad promedio de inicio del IS fue de 15 meses, en contraste con lo
reportado en la literatura (4). Nosotros no logramos identificar una causa probable
de porqué ocurren estos cambios en forma temprana, una de las explicaciones
que sugerimos es que en realidad este periodo o intersindrome sea mds frecuente
pero que dado que en ocasiones los cambios en el patron de crisis pasan
desapercibidos por los padres como podria ser la presencia de crisis astaticas,
ausencias, geldsticas, y que por ello no sean consignadas en las evolucion del
padecimiento y la deteccion se realice mas tarde de lo que en realidad inicié, y por
esta misma razon los controles electroencefalograficos no se realizan en este
momento. Ademas de que nuestro grupo de estudio es muy pequeno y cabe la
posibilidad de que algunos de los 91 casos revisados en los que no encontramos
caracteristicas clinicas ni electroencefalogréficas de IS, correspondan a ese grupo
de pacientes que viraron en forma temprana a SLG pasando desapercibidos.
Tambien observamos que el cambio a IS no se vié influenciado por la etiologia del
SW, encontrandose pacientes tanto de etiglogia sintomatica e idiopatica dentro del
grupo estudiado, que coincide con los reportes de la literatura donde los pacientes
con SW evolucionan a SLG sin que se relacione con la etiologia (7).

CONCLUSIONES:

Dentro de nuestras conclusiones después de haber realizado este estudio
podemos reconocer el IS W/LG, que es una situacion de cambio electroclinico que
se da en forma temprana. En pacientes con SW debemos hacer un seguimiento
electroclinico para identificar en forma temprana otras formas de epilepsia ademas
de informar a-los padres de las posibilidades de cambio en el patrén de crisis para
que se lleve a cabo una vigilancia mas estrecha en su domicilio y le sea informado




al médico de cualquier modificacién o fenémeno agregado al patrén de crisis.
Dado que el tratamiento de las crisis se debe hacer de acuerdo al tipo
predominante el reconocer el intersindrome oportunamente nos ayuda a
replantear el manejo terapéutico de acuerdo al tipo de crisis existente en el
momento de! cambio.

La etiologia del SW ( sintomatico, criptogénico o idiopatico) de acuerdo a nuestros
hallazgos no es un pardmetro para esperar o no el Intersindrome W/LG . La edad
de inicio de!l SW no esta en relacién directa con un inicio temprano del IS. Y
finalmente es necesario realizar estudio de EEG en pacientes con SW cuando los
padres nos refieren un cambio en el patrén de crisis, detencion o pérdida de
habilidades adquiridas y descontrol de las crisis en pacientes con aparente control
previo y sin causa aparente.
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, Figura 5
Tipo de crisis en IS
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- Figura 9
Tipo de crisis en SLG
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