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Caracteristicas clinicas de las crisis epilépticas en pacientes con
Sindrome de Sturge-Weber. Implicaciones sobre evolucién.

M arco Teorico.

Phakomatosis

A pesar de que las facomatosis fueron reconocidas ya en € siglo pasado de manera individual, no
las agruparon hasta 1919 cuando Bielchowsky fue el primero en asociar Esclerosis Tuberosa o
Enfermedad de Bourneville con Neurofibromatosis o enfermedad de Von Reckinghausen, como
displasias y con tendencia a formacion de Blastomas.
En 1923 Van dd Hoeve acuiio e termino phakomatosis (phakos=marca a nacimiento) para
personificar estas dos condiciones. Ellos agregaron la Angiomatosis Retinocerebral a Von Hippel
Lindau en este grupo en 1932 y en 1936 detectaron un caso inusual de Angiomatosis
Encefalotrigeminal a Sturge Weber y asi fueron formando el grupo de las Phakomatosis.
Las Phakomatosis son condiciones congénitas de Herencia dominante con una gama muy variada
de mainfestaciones clinicas. La caracteristica principal de este grupo de Enfermedades es la
presencia de tumores y quistes en varios érganos del cuerpo (SNC, 0jo, corazén, rifion piel)
L as cuatro manifestaciones cardinales de las Phakomatosis son:

- Manchas pequefias en la piel (phakos), o bien en mucosas en cualquier parte del cuerpo.

- Tumoraciones localizadas hiperplasicas de diferentes formaciones denominadas

(Phakomata).
- Verdadero tumores emergentes de diferentes estructuras y origenes embrionarios que

posteriormente se vuel ven activos (Phakoblastomata)



- Otras malformaciones congénitas. La mayoria de los nevos ubicados en la piel como las de
la Enfermedad de Bourneville, no tienen parecido alguno con las formaciones vasculares de
e Sindrome de Sturge Weber, el origen es totamente diferente, las primeras son
ectodérmicasy las ultimas son mesodérmicas.

El termino Phakomatosis es puramente morfologico y descriptivo sin base histopatologica. Por
gemplo e tema de estudio de este trabgjo afecta principalmente la leptomeninge ademéas de
angiomas coroideos. En este caso especificamente las manifestaciones clinicas son desde €
nacimiento, a diferencia de otras que son genéticamente determinadas y desarrollo de las mismas a
lo largo del desarrallo (1).

Cornil en 1933 sugirio €l termino neuro-ecto-meso-dermosis por e origen del sindrome(2).

Oehler en 1936 propuso ecto-mesodermica blastomatosis. Se refirié a las condiciones congénitas
con displasias neuro-ectodermicas, basadas en el hecho de que las manifestaciones clinicas mas
evidentes se limitaban a la pid y a sistema nervioso central y periférico, esto en un intento de
clasificar el origen topogréfico de estas enfermedades (3).

Hay tres factores son de particular importancia en la patogénesis de |as Phakomatosis.

1. El estado del desarrollo en € cual los agentes teratogenicos intervienen, son genes
anormales, lgjos de pensar en relacion causal con factores ambientales (virus, bacterias,
quimicos, hipoxiaetc.).

2. La afinidad selectiva de los genes patolégicos, para determinadas capas germinales en
estadios tempranos, determina | os diferentes tipos de phakomatosis.

3. El fenémeno de induccioén € cual resulta en las diferentes malformaciones.

A lo largo de la historia se han descrito asociaciones entre diferentes Phakomatosis como: Sturge
weber- Neurofibromatosis, Surge weber- Von Hippel-Lindau, Sturge Weber-Klippel Trenaunay,

Surge Weber-Melanosis Neurocutanea.



Hay dos grandes grupos en los cuales se clasifican las Phakomatosis: Origen Neuroectodermico y

Origen primario Mesodermico, € Sindrome de Sturge Weber pertenece al segundo grupo (1).

Surge Weber.

En 1879 Sturge presento a un paciente hemiparetico, con Epilepsia y Nevus Flameus Facial
asociado a Buftalmos, ante la Sociedad Medica en Londres. El aseguro que las manifestaciones
neurol 6gicas se debian a la relacion del Nevo y afeccidn cerebral. Volland en 1912 fue el primero
en describir las calcificaciones vasculares en forma de doble riel, pero no fue hasta 1922 cuando
Parkes Weber determino que las calcificaciones eran parte de este sindrome, de ahi € nombre de

este sindrome.

La combinacion de Nevo Vascular Cutaneo (angioma capilar) y varias formas de anomalia vascular
neural, o bien sintomas neurolégicos asociados a dicho nevo, es suficiente para diagnosticar este
sindrome. Sin embargo varios estudios se han realizado para unificar criterios para diagnosticas
verdaderos casos de Sturge Weber, siendo |os siguientes.

- Nevo Vascular Cuténeo, afectando la cara y predominantemente €l tercio superior de la

ramatrigeminal.

- Epilepsiaen lamayoria de los casos.

- Cdcificaciones Intracraneales.

- HemianopiaHomonimaalalesion.

- Buftalmos en un tercio de los pacientes.

- Retraso Global del desarrollo en mayor o menor grado.

- Hemiplgjiay Hemihipertrofiadel cuerpoy cara



Evolucion Clinica.

El nevo facial normamente es unilateral, sin predileccién de un lado. No cambiala distribucion alo
largo de la vida. Caracteristicamente es plano. La distribucion del nevo es variada, pero
necesariamente debe estar afectada la regién supraocular. En la edad adulta en ocasiones puede
volverse de caracteristicas verrugosas.

El desarrollo inicialmente es normal, no existe déficit motor o ateraciones del lengugje.
Normamente a inicio de la Epilepsia es cuando se empieza a observar alteraciones en diferentes
areas (1).

El sindrome de Sturge Weber se caracteriza por la asociacion de un angioma facial capilar con
participacion del area periorbitaria, la frente, el cuero cabelludo. El angioma leptomeningeo suele
ser unilateral. En una gran proporcion de casos hay también angioma de coroides.

En un 15% los angiomas |eptomeninges son bilaterales (4).

La triada clasica del sindrome es la maformacion capilar dérmica, malformacién vascular
ipsilateral, y malformaciones vasculares en el plexo coroideo del ojo. Varios autores reportan como
sindrome incompleto en ausencia de afeccién ocular, necesariamente debe de cumplir con la
afeccion leptomeningea.

De acuerdo con Garzon y colaboradores; evaluando las tres ramas del nervio facial que larama V1
y V2 se veia afectada en € 92% de los pacientes y Unicamente larama V2y V3 en € 6% de los
mismos (5).

Algunos pacientes mostraban una acelerada erupcion de los dientes. Los pacientes con manchas

asociadas a V2 pueden presentar hipertrofiagingival y pérdida de los mismos.(5)



Manifestaciones Extra cutaneas.

Neurologicas: Las crisis epilépticas son la anormalidad neurolégica mas comin asociada a este
sindrome presentdndose en un 55% a 90% de los pacientes. Dos estudios encontraron una
incidencia del 80%. Siendo méas comuin en pacientes con hemangiomas faciales bilaterales.
Iniciando en el primer afio de vida en un 75% y en su mayoriaparciales (5).

Hay una altaincidencia de estados epil épticos hasta en un 50 %, y tipicamente focales (4).

Joshua B. Ewen reporto casos de pacientes de 6 afios de edad con angioma leptomeningeo occipital
izquierdo el cual desarrollo crisis mioclénico astéticas de dificil control asociadas con descargas
electro encefal ogréficas generalizadas | as cuales inicialmente fueron manejadas con Oxcarbazepina

agravando las mismas(6).

Clinicamente, los problemas asociados mas importantes por orden de frecuencia son las crisis
epilépticas, el retraso mental y los déficit motores. Las primeras parecen hasta en el 90% de los
casos, por lo general los primeros meses de vida. Pueden ser parciales, generalizadas, mioclénicas,
ténicas, atnicas 0 espasmos infantiles. El control terapéutico es satisfactorio en la mitad de los
casos. El trazado EEG inter critico muestra en las formas unilaterales una actividad de base de bajo

voltajey asimétrica, con actividad paroxistica polimorfa.

El retraso mental se observa en e 40% de los casos. La presencia de crisis o la afectacion bilateral
empeora la frecuencia 'y severidad del retraso. Latercera parte de los pacientes con SSW presentan
hemiparesia contralateral a angioma, excepto en aquellos pocos casos con afectacion vascular
bilateral. Aparece generalmente antes de los dos afios, tras el inicio de las crisis, aunque rara vez se

objetiva en los primeros meses de vida (7).

Fernandez-Jaén y col hacen el reporte de un caso con la presencia de un angioma cuténeo bilateral,

con la participacion angiomatosa intracraneal bilateral, y las calcificaciones extensas subyacente y
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presente al nacimiento, son hallazgos absolutamente infrecuentes en este sindrome. Atendiendo a las
frecuencias publicadas aisladamente en relacién a estas manifestaciones, tan sélo € 0.6% de los
neonatos con SSW van a presentar estas tres alteraciones clinico radiol6gicas. Es complejo predecir
la evolucién clinica de este paciente; a priori, la afectacién neuroldgica bilateral, la existencia
temprana de una clara atrofia cortico—subcortical, asi como la aparicién precoz de crisis convulsivas,

aunque actualmente controladas, empeora el pronostico (7).

EPILEPSA.

La epilepsia ocurre en casi todos los trabajos reportados de pacientes con este Sindrome, y en la
mayoria de los casos las Crisis Epilépticas son € primer dato que alerta a clinico. En la experiencia
alo largo de los afios, después del primer grupo de crisis, ataca directamente el desarrollo intelectual,
normal mente acompariado de hemiparesia, presentando estos eventos casi en todos |os casos antes de
los dos afios de edad. Algunos trabajos reportados encontraron que hay remision total de las mismas
en algunos anos. La localizacion parieto-occipital de las lesiones han dado manifestaciones parciales

delascrisis, asi como manifestaciones visuales (1).

Kossof y col reportaron una edad de presentacion de 6 meses con un rango de 0 a 26 afios, en nevo
facial unilateral en el 36%, bilateral 25% y ausente en 16%. Los tipos de crisis reportadas fueron
hasta en un 14% crisis parciales complgas, y en menor grado generalizadas, espasmos infantiles,

aténicasy ausencias.

Encontramos estudios de Perfil Clinico-Epidemiologico realizados en México, reportando un grupo
de 20 pacientes los cuales € 100% de ellos presentaban Retraso mental, los tipos de crisis fueron

generalizadas y especiamente sindrome de West en un 25%, y otro tanto con crisis parciales (9).

Ruiz-Garcia en 1988, reportaron un grupo de 30 pacientes con SWS, en e cual e 83% presentaba

Crisis epilépticas, de predominio parcial, dos de ellos con debut en estatus epiléptico y 5 de ellos
9



contaba con epilepsia de dificil control, a dos se le realizé Hemisferectomia logrando el control total
de las mismas(10). Martinez-Bermejo, dice: ¢Angiomatosis leptomeningea occipital sin angioma
facial, debe considerarse como variante del SSW?, reportan una serie de 4 casos en los cuales
detectan angiomatosis leptomeningea occipital, con manifestaciones epilépticas, calcificaciones

vasculares pero sin Nevo facial, considerandolas variantes del sindrome(10).
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JUSTIFICACION

La Epilepsia ocupa € primer lugar de la consulta externa del Departamento de Neurologia del
Hospital Infantil de México, correspondiendo al 63% del total, es decir, 3700 consultas al afio. De

estos pacientes con epilepsia 65% presentan crisis parciales y 35% generalizadas.

Las crisis epilépticas son la anormalidad neuroldégica mas comin asociada a este sindrome
presentandose en un 55% a 90% de los pacientes, las manifestaciones cutaneas predominando
mancha en Vino de Oporto en larama V1 del nervio trigémino hasta el 90%, y retraso mental hasta
en € 100%, asi como otras manifestaciones como Buftalmus, Hemiparesiay Hemihipertrofia, todo

esto reportado en laliteratura mundial.

En cuestion de Epilepsia, hay un indice de refractariedad del 30%, y una gama muy variada de
caracteristicas Epilépticas, predominando las de carécter parcial, pero en importantes trabajos se ha

reportado otras como Ausencias Atipicas, parciales complejas, espasmosinfantilesy mas.

Las razones para la realizacion de este trabajo de investigacién son con la finalidad de comparar la
frecuencia de cada una de |as manifestaciones de este complejo, con laliteratura mundial, ya que no
contamos con alguno similar en el Hospital Infantil de México; y eso podria ayudar a identificar

cual delas caracteristicas y en que pacientes se requierade tratamientos mas tempranos.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

En & sindrome de Sturge Weber, la epilepsia es una de las caracteristicas frecuentes. Las Crisis
epilépticas se presentan en un 75-90% de los casos constituyendo la manifestacidn neurol 6gica més
incapacitante. Arzimanoglou reporta una edad de inicio muy variable, desde 2 meses hasta 14 afnos,
en series de 23 pacientes, siendo més frecuente antes del afio de edad. Topogréficamente hablando
las crisis inician mas frecuente en la region occipital 0 bien con caracteristicas parciales motoras
limitadas a una parte del cuerpo o extremidad. Aparentemente se han observado también crisis
generalizadas y tipicamente los espasmos infantiles pueden preceder otro tipo de crisis. Una de las
caracteristicas en este sindrome, es la experiencia en crisis de larga duracion o bien estatus
epilépticos unilaterales. Este tipo de crisis son seguidas de Hemiplejiala cual puede ser progresivay
permanente. Las manifestaciones Electro encefalograficas muestran asimetria en la actividad de
base, con depresion sobre € hemisferio afectado. El desarrollo Psicomotor no es favorable en
presencia de Epilepsia asi como funciones intelectuales y neuroldgicas. Algunos puntos de mal
prondstico nos indican que las primeras crisis epilépticas son con tendencia a la generalizacion,
incremento en su frecuencia, incremento en el tiempo del estado postictal, deterioro progresivo y
rapido y evidencia de atrofia cerebral en e area de la lesién para determinarlo en la poblacién

mexicanay en la de nuestro hospital proponemos la siguiente pregunta para su investigacion (12).

e (Cual eslaevolucidn de pacientes pediatricos con Sindrome de

Sturge Weber y Epilepsia?
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OBJETIVO.

Evaluar la evolucién de los pacientes con Sindrome de Sturge Weber y Epilepsia y comparar las

mismas con laliteratura reportadaanivel Internacional.

DISENO DE ESTUDIO.

Tipo de Andlisis. Descriptivo

Tipo de I nvestigacion: Observacional

Tipo de Disefio: Transversal.
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METODOLOGIA.

MUESTRA

Fue tomada de | os expedientes de pacientes que presentaban Sindrome de Sturge Weber y Epilepsia,

del Hospital Infantil de México que cumplieron con los criterios de Elegibilidad.

Pacientes con Sindrome de Sturge Weber y epilepsia estudiados en el departamento de neurologia

del Hospital Infantil de México Federico Gémez en el periodo de los ltimos 10 afios.
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LUGAR Y DURACION DEL ESTUDIO.

o] Ubicacion espacial

Servicio de Neurologia del Hospital Infantil de México Federico Gomez.

0] Periodo derealizaciéon
Mayo 2000 aMayo 2010

UNIVERSO

0 Poblacién

Pacientes registrados en e Archivo del Hospital Infantil de México Federico Gémez con

diagndstico de epilepsiay Sturge Weber.

CRITERIOSDE ELEGIBILIDAD

1. Criteriosdeinclusion:
e Pacientes que cumplan con €l criterio de Sindrome de Sturge Weber y epilepsia de
acuerdo alaLigalnternacional contralaEpilepsia.

e Pacientes que tengan registro en el hospital infantil de México.

2. Criteriosde exclusion:

e Datos incompletos en el expediente.

14



VARIABLES
e Edad.

0 Indicador. Mesesy Afios.
0 Escala de medicion. Cuantitativa discreta.
e Género
0 Indicador. Masculino, femenino
0 Escala de medicion. Cualitativa nominal dicotomica
e TipodeCrisis.
0 Indicador. Parciales simples, parciales compleas, generalizadas.
0 Escala demedicion. Cualitativa nominal.
e Edad delniciodeCrisis
0 Indicador. Afios.

o0 Escala de medicién. Cuantitativa discreta.

e Antiepilépticos.
0 Indicador. PB, VPA, CLB, LTG, TPM, GBP, OXC, CBZ, PHT, PRM, VGB

0 Escda de medicién. Cualitativa nominal.

e Control deEpilepsia
0 Indicador. Si, No.

o0 Escaa de medicion. Cualitativanominal dicotomica.

e Rama Trigeminal Afectada.
0 Indicador.V1,V2,V3

0 Escala de medicién. Cualitativa nominal dicotomica.
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L ébulo afectado.
0 Indicador. Frontal, Parietal, Temporal, Occipital

0 Escala de medicién. Cualitativa nominal dicotomica.
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e L6bulo afectado.
0 Indicador. Frontal, Parietal, Temporal, Occipital

0 Escala de medicién. Cualitativa nominal dicotomica.

DEFINICION OPERATIVA DE VARIABLES.

Epilepsia. Afeccion cronica, de etiologia diversa, caracterizada por la presencia de eventos
paroxisticos, repetidos y crénicos; originados en descargas exageradas de neuronas cerebrales,
asociados a signos y sintomas motores, sensoriales, vegetativos o psiquicos. (Organizacién Mundial

dela Salud).

Epilepsia generalizada. Forma de epilepsia caracterizada por eventos paroxisticos, crénicos y
repetitivos, de corta duracién durante los cuales existe una activacién sincronica de grandes
extensiones de tejido cerebral de ambos hemisferios cerebrales. Frecuentemente provocan
movimientos repetitivos (convulsiones), alteracion de la conciencia asociada a descargas de punta:

onda lenta (ausencias) o pérdidadel tono postural (crisis astéticas o aténicas).

Epilepsia parcial. Se considerard crisis parcia aquella en la que el evento clinico y €electro
encefalogréfico sefiae activacion de un grupo neuronal en uno a ambos hemisferios pudiendo ser:
crisis parciales simples (CPS) (con signos motores, somato sensitivos 6 psiquicos), crisis parciales
complegjas (CPC) (de inicio parcial simple con deterioro de la consciencia 6 con deterioro de la
consciencia a inicio) 6 crisis parciales secundariamente generalizadas (CPS que evolucionan a
crisis ténico-clonicas generaizadas (CTCG), CPC que evolucionan a CTCG, CPS que evolucionan

aCPC y posteriormente a CTCG).
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Tipo de epilepsia por etiologia. Idiopatica aguella genéticamente determinada Sntomatica
aquellas epilepsias de etiologia especifica. Criptogénica aguellas epilepsias presumiblemente

sintométicas pero sin poder demostrar

Antiepilépticos. Farmacos utilizados para el tratamiento de la Epilepsia.

PB (fenobarbital),  VPA(Acido  Valproico), CLB(Clobazam), LTG(Lamotrigina),
TPM (Topiramato), GBP(Gabapentina), OXC(Oxcarbacepina), CBZ(Carbamazepina),
PHT(Difenilhidantoina), PRM (Primidona), VGB(Vigabatrina).

Epilepsia Activa: Presenciade a menos unacrisis epiléptica

Epilepsia en remisién con tratamiento: Libre de crisis por a menos un periodo de 5 afios
recibiendo manejo antiepiléptico.

Epilepsia en remision sin tratamiento: Libre de crisis por al menos un periodo de 5 afios 0 mas
sin tratamiento antiepiléptico.

Epilepsia controlada: Pacientes con un periodo libre de 6 meses sin crisis epilépticas.

DESCRIPCION DEL ESTUDIO

Se recolectaran los datos de las caracteristicas de la epilepsia, edad del paciente, asi como las
caracteristicas de las manchas y rama afectada en los expedientes del Hospital Infantil de México.
La recoleccion de datos sera llevada a cabo por € investigador responsable Ilenando las hojas de

recol eccion de datos.
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LIMITACIONES DEL ESTUDIO.

Estudio observacional

Limitacion de la muestra Unicamente para nuestro hospital.

18



ANALISIS ESTADISTICO

» Estadisticadescriptiva

+ Medidas de tendencia central.

*  Frecuencia

18



RESULTADOS

ESTADISTICA DEMOGRAFICA.

En e presente estudio participaron 13 pacientes de los cuales el 61.5% fueron mujeres, y el 38.4 %
fueron hombres. Se presentaron €l inicio de las crisis con una media de edad de 16.4 meses, siendo

el més pequefio de un mesy el més grande alos 4 afios. (Ver cuadro 1).

CARACTERISTICASDE LA EPILEPSIA.

Los tipos de crisis se englobaron en Crisis parciales simples 23.07%, Crisis parciales complejas en

un 7.6%, y Crisis Generalizadas en un 61.5%, un paciente no tenia epilepsiar.6%. (Ver cuadro 2)

Los tipos de crisis epilépticas observadas fueron las més frecuentes en un 41% Crisis con inicio
parcial y generalizacién secundaria con incremento del tono. Crisis parciales simples Unicamente en
11.7%%, Crisis parciales complejas 11.7%, Tonicas 11.7%, Espasmos infantiles 5.8%, y Ausencias
atipicas 5.8%, parcial simple con sintomas motores hemicorporal 5.8% vy crisis febriles complejas

5.8%. (Ver cuadro 3).

FARMACOSANTIEPILEPTICOS.

Los farmacos utilizados en el grupo estudiado en total fueron 11, en diferentes combinaciones, el
més utilizado fue VPA en mas de la mitad de los casos con 54.5%, siguiéndole el PB con 27.2%,
CLB 27.2%, después € TPM 18.1%, OXC 18.1%, LTG 9.0%, GBP 9.0%, PHT 9.0%, CBZ 9.0%,

PRM 9.0%, VGB 9.0%. Ver cuadro 4.

El Control de laEpilepsia se considera cuando se logra tener un control por un periodo de 6 meses

0 mas; el 61.5% se encontraba con un adecuado control, y €l 38.4 % de |os pacientes no |o tenian.
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Larama del nervio facial mayormente afectada fue la V1 46.1%, V2 34.6%, V3 19.2%, de manera

Unilateral 76.9%, Bilateral 23.07%.

Por paciente afectadas | as tres ramas 38.4%, dosramas rama 30.7% y unarama 30.7%.

Lobulo cerebra afectado.

Occipital 16%, Temporal 28%, Parietal 24%, Frontal 32%.

Cuadro 1. Descripcion dela muestra estudiada edad einicio de Epilepsia.

Sexo N % Media(Edad en meses)
Masculino 5 385
Femenino 8 61.5
Total 13 100

Cuadro 2. Diagnostico de los participantes por sexo.

N Crisis . . Crisis Sin Epilepsia
Sexo Parcides Cris's Pargl dles Generalizadas
. Complejas
Simples
Masculino 5 1 - 4 -
Femenino 8 2 1 4 1
Total 13 3 1 8 1
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Cuadro 3. Tiposdecrisis por sexo.

Sx Crisis Ténicas Crisis Ausencias Parcides
Crisis West Parciales Axiales Febriles Atipicas Simples
Sexo CPC Parciales sec simples con
Generdlizadas sintomas
Motores
Masculino 2 3 1 1 1 1 - 1
Femenino - 4 - 1 1 - 1 -
Totd 2 7 1 2 2 1 1 1
Cuadro 4. Farmacos Antiepilépticos Utilizados
VPA PB CLB TPM OXC | LTG | GBP | PHT | CBZ | PRM | VGB
6 3 3 2 2 1 1 1 1 1 1
545% | 27.2% | 27.2% | 18.1% | 18.1% | 9.0% | 9.0% | 9.0% | 9.0% | 9.0% | 9.0%

Cuadro 5. Control delascrisis.

Control delascrisis
Sexo N s no
Masculino 5 4 1
Femenino 8 4 4
Total 13 8 5
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DISCUSION Y CONCLUSION

La intencién del presente estudio es explorar nuestra poblacion de pacientes con Sindrome de
Sturge Weber y su asociacion con la Epilepsia, asi como sus caracteristicas y la respuesta obtenida

con |as terapias farmacol 6gicas ya propuestas en la literatura.

Considerando la epilepsia una enfermedad de gran relevancia a nivel mundial Ilegando a tener una
incidenciade 1 a2 % de la poblacién, lo cua es manifiesto en el HIM Federico Gomez a tener un
alto porcentaje de la consulta de neurologia dedicado a la atencion de esta patologia, y més ain al

ser un hospital de tercer nivel de atencion y de concentracion paratodo el pais.

Asi como €l Sindrome de Sturge Weber tiene una frecuencia aproximada de 1 en 50,000 personas, y
las caracteristicas clinicas més frecuentes son la malformacién vascular de nacimiento en éreafacial
usualmente la primera rama y su asociacion con Epilepsia, aun mas incrementa la probabilidad de
presentar cierta patologia neuroldgica s se encuentra afeccioén de ambos lados de la cara o bien

ciertas malformaciones vascul ares intracraneanas.

En relacion a Epilepsia se ha descrito que entre el 75 a 90% de los nifios con Sindrome de Sturge
Weber desarrollan epilepsia, en su mayoria crisis parciales alrededor de los tres afios de edad. En
ciertos estudios longitudinales publicados han visto que la asociacion con Crisis Epilépticas indican
mal prondstico en su evolucion y un ato indice de refractariedad. Asi como € mal prondstico en
estos pacientes que presentan hemiparesia, pérdida visual, glaucoma y muy importante retraso

mental.

Aproximadamente e 50-60% de |los pacientes cursan con Retraso mental severo, esto asociado al

inicio més temprano de las crisis 0 bien a mal control de las mismas (15)
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La prevencidn de las crisis de repeticion quizad disminuya el efecto hipoxico cerebral y de Hipo
metabolismo, Thomas en 2004 propone iniciar e mangjo con Carbamazepina, con fenobarbital y
fenitoina como segunda opcion. En caso de no controlar las crisis con los antes mencionados,
agrega a su manejo Valproato o Topiramato y aun asi encontraron un alto indice de refractariedad,

los cuales eran propuestos a Cirugia de epilepsia. (16)

En este trabgjo se intenta hacer una comparativa con los resultados de otros trabgjos.

El 92 % de nuestros pacientes presentaron epilepsia, y el 100% presentaron Retraso mental.

A diferencia de otros autores nosotros encontramos que €l inicio de la Epilepsia asociado a SSW fue
con una media de 16.4 meses de edad comparando con otros autores que mencionan €l inicio
alrededor de los 3 afios, en nuestra poblacion a muy temprana edad siendo el mas pequefio con 1
mes, en su mayoria fueron del sexo femenino, esta importante diferencia por asociacion a lesiones
mé&s extensas y que en nuestros pacientes presentaron lesiones bilaterales y/o afeccion hemisférica

total.

El presente trabajo observamos que €l tipo de crisis mas frecuentemente presente en nuestra
poblacion fueron Crisis generalizadas con un inicio parcial, difiriendo un poco de los autores que
se incluyen en la revision bibliografica en su mayoria comentan que se trataba de crisis parciales,
nosotros observamos que solamente un paciente presento de este tipo. Nuestro grupo presento una
gama muy variada de crisis, como espasmos infantiles, ausencias atipicas, crisis tonicas axiaes, un
caso con crisis desencadenadas por Fiebre y uno solamente con Crisis parciales motoras
hemicorporales, esta diferencia por las caracteristicas de las lesiones ya que en la mayoria de

nuestros pacientes presentaron afeccion de las tres ramas el 38.5% de nuestro grupo.

En cuestion de e mango de estos pacientes empleamos como farmaco de Primera linea en

Valproato en mas de la mitad del grupo de pacientes, seguidos de otros como e Fenobarbital y €l
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Clobazam, en total fueron 11 los antiepilépticos utilizados, demostrando una diferencia sobre la
poblacion en general y lo citado en otros estudios ya que los de primera linea eran DFH, PB y OXC,

y un gran niimero de esos pacientes fueron sometidos a cirugia de Epilepsia por ser refractarios.

El 38% de nuestros pacientes son refractarios a tratamiento farmacol 6gico, ninguno de ellos se ha

propuesto para cirugia de epilepsia.

En conclusion nuestro estudio pretendia evaluar si el tipo de manegjo empleado en poblacion del
Hospital Infantil de México era el adecuado y analizar la evolucién de la epilepsia asi como sus
caracteristicas y comparar con otros estudios, con lo cual encontramos algunas diferencias
importantes ya que no tenemos en nuestro hospital una evaluacion en este sentido de este tipo de

pacientes.

Es importante sefidlar que en nuestra poblacion el retraso mental y el alto indice de pacientes con
epilepsia refractaria se observo més que en otros trabajos publicados, asi como €l inicio de la
Epilepsia en edades méas tempranas, esto por situaciones socioculturales y desnutricion de nuestra
poblacidn y posicién econdémica familiar. Un factor muy importante es el mal seguimiento o bien la
falta de atencion de primer contacto, y el subdiagnostico de este problema, llegando a presentar 1o

anteriormente citado

Lo que nos queda de este trabagjo y e objetivo central es conocer el sindrome y sospechar las
complicaciones o bien sus componentes para que la terapéutica se inicie de manera temprana y

estudiar debidamente a este tipo de pacientes para evitar |o catastréfico.
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ANEXO 1

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS.
STURGE WEBER

Nombre

Registro

Edad

Sexo

Caracteristicas de Nevo Facial.

a. Unilateral.

b. Bilateral.

¢. Rama trigeminal afectada.
Rama Afectada

RMN:
a. Calcificaciones Intracraneales:

b. Angiomatosis Leptomeningeas:

Lébulo afectado.

- Occipital

- Temporal

- Parietal

- Frontal

- Hemisferio Cerebral
TAC:
RX:

Sintomas acompanfantes:
a. Buftalmos:

b. Hemianopsia:

c. Retraso Mental:

- Valoracion de 1Q.

d. Hemiplejia:
e. Hemihipertrofia:
Epilepsia:

a. Edad de Inicio

Caracteristicas clinicas de las crisis.
Manifestaciones EEG.

Historia de Farmacos Antiepilépticos:
Adecuado control: Sl: NO:

oo o

Consejo Genético.

Asociacion a otra Facomatosis.
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