< ERSIDAD NACIONAL AUTONOW D iy

= UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO
gl T ]
FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POSGRADO E INVESTIGACION
SECRETARIA DE SALUD
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA

“PERFIL CLINICO-TERAPEUTICO Y
ELECTROENCEFALOGRAFICO EN PACIENTES CON
SINDROME DE LENNOX-GASTAUT"

TRABAJO DE INVESTIGACION QUE PRESENTA:
Castellanos Cambréon Jazmin Amelia

PARA OBTENER EL DIPLOMA DE ESPECIALIDAD EN:
PEDIATRIA

Tutores:
Dra. Matilde Ruiz Garcia
Dra. Liliana Carmona Aparicio

Dra Elvia Coballase Urrutia

lNP Ciudad de México, Abril del 2016



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



“PERFIL CLINICO-TERAPEUTION ¥ ELEC TROENCEFALOGRAFICD EN PALIENTES
CON SINCHEINGE DE LENNOX-GAFTAUT"

g
Tk i

%, : F‘Iw.-""-f
: . AT
: _Eﬂff.@-> )
DR, ALEJARDRD SERPANG SIERRA
PROFEESSH TITUTLAR DEL CURSC DE
ESPECIALIZACION DE PEMHATREA

OR. JIHE MICD
DIRECTOR DE

EYHESZ PLANZUR
“NSEMANEL

—aﬁﬂjﬁa' -
- -E:;

OFt. MARNLUEL ENRKIUE FLORES LarMDERQ
JEFE DEL DEFARTAMENTO OE PRE ¥ POSGRADD

F o ,Ir .

CRA, MATIIBERUIZ GARCIA
JEFE DEL DEPARTAMEMNT DE NElﬁHULUEﬂA PEDIATRICA
TUTOR DC TEEIS

f;"’

=5
DA, LILIAMNA CARMCA APARKCIO
TUTOR OE TESIS

e

OAA. ELVIA fOBALLASE URRUTIA
TUTOR DE TESIS

- I[ =

~ 11 ~



Agradecimientos

El més grande reconocimiento a mi tutora de tesis la Dra. Liliana Carmona
Aparicio por su enorme paciencia, gran corazon, y enorme vocacion. La Dra.
Matilde Ruiz por toda su confianza y la gran ayuda que me ha depositado.

Un agradecimiento igual de importante a mis padres Antonio Castellanos
Aguila y Amelia Cambron Mufioz por haber forjado la persona que soy mis
logros son reflejo de fortaleza, amor, y confianza con la que han educado.

A mi familia por confiar en mi, perdonar mis ausencias y cobijar mis suefios.

A mi Dr. Carlos Paz Villalvazo que no solo me ha ayudado a entender lo
dificil que son las Neurociencias, ha sido participe del inicio de esta nueva
etapa, Neurologia Pediatrica, con mucho amor y agradecimiento.

Por altimo a Dios, y mis grandes angeles en especial a mi hermana por ser
un amuleto de amor y proteccion.

~ Il ~



1. RESUMEN
2. ANTECEDENTES

2.1. Generalidades de la epilepsia

2.2. Clasificacién de la epilepsia

2.3. Terapéutica de la Epilepsia

2.4. Sindrome de Lennox-Gastaut

© 00 N B~ N DN P

2.5. Caracteristicas clinicas del Sindrome Lennox-Gastaut

2.6. Caracteristicas electroencelograficas del Sindrome Lennox-Gastaut 11
3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 13
4. JUSTIFICACION 13
5. PREGUNTA DE INVESTIGACION 13
6. OBJETIVOS 13
6.1. Objetivos particulares 13
7. MATERIALES Y METODOS 14
7.1. Clasificacion de la investigacion 14
7.2. Métodos 15
7.3. Criterios de inclusion 15
7.4. Criterios de exclusion 15
7.5. Criterios de eliminacion 15
7.6. Variables del estudio 15
8. ANALISIS ESTADISTICO 18
9. CONSIDERACIONES ETICAS 18
10. RESULTADOS 19

10.1. Frecuencia de SLG en paciente epilépticos y distribucion de esta de acorde al género----20

10.2. Distribucion de las principales etiologias, antecedentes patoldgicos y heredo-familiares, asi
como rangos de edad de los pacientes con SLG, en el periodo de estudio -- jError! Marcador no
definido.

10.3. Comorbilidades frecuentes asociadas a los pacientes pediatricos con SLG------------------- 21
10.4. Tipo de crisis més frecuente presentada en los pacientes pediatricos con SLG-------------- 25

10.5. Caracteristicas electroencefalograficas presentadas al ingreso en los pacientes pediatricos
con SLG 26

10.6. Terapias farmacoldgicas utilizadas segun el tipo de crisis convulsivas jError! Marcador no
definido.

10.7 Control de las crisis epilépticas con SLG 24
11. DISCUSION 25
12. CONCLUSIONES 28

~ 1V ~



13. REFERENCIAS 27
14. ANEXOS 34

Hoja de Recoleccién de datos de pacientes con epilepsia del Instituto Nacional de Pediatria -- 34

indice de Cuadros

Cuadro 1: Clasificacién internacional de epilepsia 5
Cuadro 2: Clasificacién internacional de los sindromes epilépticos 6
Cuadro 3: Variables del estudio demografico, clinico y terapéutico de la poblacién pediatrica con

SLG del INP 16
Cuadro 4: Distribucion porcenctaul por edad de pacientes con SLG 21

Cuadro 5: Combinaciones de farmacos mas frecuentes en la polifarmacia de los pacientes con
SLG 25

indice de Gréficos

Grafico 1: Distribucion porcentual del género en pacientes diagnosticados con SLG, estudiados de
enero 2008 a diciembre 2014 19

Grafico 2: Distribucidn porcentual en la etiologia de paciente con SLG estudiatos en enero 2008 a
diciembre 2014 20

Grafico 3: Distribucidn en los antecedentes patoldgicos en pacientes diagnosticadas con SLG en
enero 2008 a diciembre 2014 21

Grafico 4: Distribucién en las comorbilidades psiquiétricas en apcientes diagnosticados con SLG,
estudiados en enero 3008 a diciembre 2014 22

Grafico 5: Tipos de crisis convulsivas presentadas con mayor frecuencia en pacientes

diagnsoticados con SLG, estudiados en Enero 2008 a diciembre 2014 22
Grafico 6: Caracteristicas electroencefalograficas presentadas con mayor frecuencia en pacientes

diagnsoticoas con SLG, estudiados en enero 2008 a diciembre 2014 23
Grafico 7: Distribucion de frecuencia del uso de farmacos en el tratamiento con SLG --------------- 24
Gréfico 8: Distribucidn porcentual del control de las crisis epilépticas de pacientes con SLG ------ 26



1. RESUMEN

Introduccion: El Sindrome de Lennox-Gastaut (SLG) es una forma de epilepsia
refractaria, con una incidencia del 10 % a nivel mundial de todas las epilepsias, en
México se presenta en 7%, de la poblacion pediatrica. Este padecimiento es de
manejo frecuente en la clinica de epilepsia del INP, donde su principal
caracteristica es su dificil manejo terapéutico, ya que actualmente estos pacientes
presentan refractariedad a tratamiento farmacoldgico, lo que produce la necesidad

de buscar terapias alternativas.

Justificacién: Actualmente, los estudios de perfiles epidemioldgicos, clinicos y
terapéuticos que aborden el estudio de la poblaciéon epiléptica con el SLG, son
pocos frecuentes y aunque es una forma de epilepsia refractaria de manejo
frecuente en la clinica de epilepsia del INP, aiin no se han realizado estudios que
nos permitan conocer las caracteristicas  clinicas-demograficas vy
electroencefalografias asi como la respuesta a tratamiento, en poblacion atendida
en el INP.

El objetivo: Determinar la frecuencia, asi como las caracteristicas clinico-
terapéuticas y electroencefalograficas en pacientes con SLG, del 1 de enero de
2008 al 31 de diciembre del 2014, atendidos en el INP.

Métodos: Estudio retrospectivo, observacional, descriptivo y longitudinal,
mediante la captura de datos correspondientes a las variables de estudio, con

analisis estadistico descriptivo.

Resultados: 784 pacientes con epilepsia de nuevo ingreso del 01 de enero del
2008 al 31 de diciembre del 2014; 73 cumplieron criterios de inclusion (9.3%), 54%
masculino, 41% con procedencia de la Ciudad de México, 23% con antecedentes
heredo-familiares de epilepsia, edad de inicio en rango de 1 mes hasta 18 afios
(4.96+0.44), 60% fueron sintomaticos, 25% secundario a hipoxia pre-peri y
postnatal. El tipo de crisis aténicas fue predominante (78%). Con un pefrfil

electrografico de tipo poli-punta (23.2%), seguido por el patrén de punta lenta
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<2Hz (20%). La comorbilidad psiquiatrica mas frecuente fue la discapacidad
intelectual (12.3%), seguido del trastorno autista (6.8%). El tratamiento con
politerapia predomino en un 75%, donde la combinacion de Acido Valproico (AVP)
con Levetiracetam fue la mas frecuente (35%). Se observé un 69% de ausencia de

control de crisis convulsivas, bajo régimen terapéutico.

Conclusion: Este es el primer estudio realizado en el Instituto Nacional de
Pediatria, que aborda el perfil clinico, terapéutico y electrografico de la poblacion
con SLG, donde se observo una frecuencia del 9% de la poblacion epiléptica
atendida, datos acordes a lo reportado en otras series. Esta poblacién presenta
una alta incidencia de falta de respuesta al tratamiento farmacoldgico actual, esto
deriva en la necesidad de la busqueda de nuevos agentes terapéuticos, asi como
estrategias alternativas que permitan el manejo terapéutico adecuado de este tipo
de paciente. Las presencia de discapacidad intelectual y autismo refleja la
vulnerabilidad de esta poblacién y la necesidad de una atencién multidisciplinaria,

gue permita abordar la complejidad clinica de estos pacientes.

2. ANTECEDENTES
2.1. Generalidades de la epilepsia

La epilepsia es una condicién caracterizada por crisis repetidas debido a un
trastorno de las células cerebrales; por o que una convulsion es el resultado de
excesivas descargas de ceélulas nerviosas en el cerebro, las cuales pueden
permanecer en un area pequefia del cerebro lo que da lugar a una convulsién
parcial o focal, o comienzan de inmediato en todo el cerebro y provocan
convulsiones generalizadas!. En términos generales la epilepsia es una de las
principales y mas frecuentes enfermedades neurolégicas crénicas, 2 2 a nivel
mundial alrededor de 2.4 millones de personas son diagnosticadas al afio. 1°
Actualmente se cree que la incidencia mundial de epilepsia es de 24 a 53 por
100,000 habitantes en paises desarrollados y de 49.3 a 190 por 100,000



habitantes en paises en desarrollo. Se asume que es mayor la incidencia en la
infancia que en la adultez, y la proporcion estimada de la poblacién con epilepsia
activa estd entre 4 y 10 por cada 1000 personas. La epilepsia en la infancia
presenta una incidencia del 1.8% a nivel mundial, sin embargo en América Latina

se estima entre 2.7 a 8 por 1000 habitantes.

Esta diferencia en cuanto a la incidencia se explica porque en los paises en
desarrollo como México se arrojan mayores datos epidemiologicos de nifios con
epilepsia sintomatica como consecuencia del alto nUmero de lesiones cerebrales

perinatales e inadecuado control pre y posnatal, neuroinfecciones, entre otras. 36

La incidencia en pediatria es de 45/100,000 habitantes, de los cuales 28-37%
presentan refractariedad a pesar de tratamiento con farmacos antiepilépticos, ya
sea en mono o politerapia. En cuanto a la mortalidad, los datos de pacientes con
epilepsia en paises en desarrollo indican mayor riesgo de muerte que la poblacién
en general por diferentes causas aungue el indice de mortalidad no ha cambiado
significativamente en los ultimos tiempos. La muerte durante una crisis se debe a
compromiso cardiopulmonar, apneas prolongadas, obstruccién bronquial con
anoxia, edema de pulmonar, alteraciones vegetativas y arritmias cardiacas.
Ocasionalmente los pacientes con epilepsia sufren muerte subita, en especial en

las formas farmacoresistentes.’8:°

El concepto clinico y epidemiolégico de epilepsia recomendado por la
Organizacion Mundial de la Salud (OMS) y la Liga Internacional Contra la
Epilepsia (LICE; “International League Against Epilepsy, ILAE”), es una
enfermedad cronica que resulta de una descarga brusca, anormal de la actividad
eléctrica de neuronas corticales que se manifiesta por crisis recurrentes,
espontaneas, excesivas e impredecibles conocidas como crisis epilépticas.! Una
actividad eléctrica anormal es detectada por estudios de electroencefalografia
hasta en un 80%,° y es el método basico de diagndstico de epilepsia.t!

Una crisis epiléptica es un sintoma y por si sola, no define un sindrome o una

enfermedad epiléptica. Hasta un 5% de la poblacion puede tener una crisis
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epiléptica en algin momento de su vida, no asociada a fiebre; el 50% de estas se
presentaran durante la infancia y adolescencia.'*'? Por lo tanto una crisis
epiléptica se refiere a un episodio paroxistico, autolimitado en el tiempo en el que
existe un cambio conductual, alteraciones motoras, sensoriales, vegetativas con o
sin disminucion de la consciencia que son debidas a sincronias, alteraciones y

disparos ritmicos de una poblacién de neuronas corticales.?10:11,12.13

La historia natural de la epilepsia; tras una primera crisis epiléptica, la posibilidad
de recurrencia oscila entre 23-71%; los factores que se asocian de manera mas
frecuente al riesgo de recurrencia son la etiologia como causas directamente
documentadas o existencia de anomalias en el electroencefalograma.lLos
predictores que han demostrado un mejor resultado a tratamiento son ausencia de
dafio cerebral en los primeros afios de vida, ausencia de actividad epileptiforme
generalizada en el EEG; la historia natural es muy variable dependiendo de la

clasificacién sindrémica, subyacente y etiolégica.3®

El término sindrome epiléptico se refiere al conjunto de sintomas y signos que
definen un proceso epiléptico no simplemente por el tipo de crisis, sino también
por su historia natural, que incluyen una o varias causas reconocidas, la
predisposicidon hereditaria, anomalias en el electroencefalograma (EEG), aspectos

anatomicos, edad, gravedad, cronicidad, respuesta al tratamiento y prondstico.

Las encefalopatias epilépticas de acuerdo al Informe de la Liga Internacional
contra la epilepsia (ILAE) son condiciones en las que anomalias epileptiformes
contribuyen a una alteracion progresiva de la funcion cerebral. Esto quiere decir
que no son solo ataques epilépticos si no que anomalias electroencefalogréficas
epileptiformes severas contribuyen a la disminucién progresiva de las funciones
cerebrales. Su importancia radica en que la resistencia a farmacos es frecuente y
la persistencia de crisis y anomalias epileptiformes podrian tener consecuencias

catastroficas.?



2.2. Clasificacion de la epilepsia

La Liga Internacional Contra la Epilepsia (LICE) clasifican a la epilepsia en bases
electro-clinicas y evolutivas como: a) idiopatica o primaria (asociada a la
predisposicion genética); b) sintomética o secundaria, asociada a evento
demostrado que dafie al cerebro ya sea un proceso estético o evolutivo; como los
traumas craneales, tumores benignos o malignos, hemorragias, infecciones
(meningitis, encefalitis 0 abscesos), malformaciones vasculares, asi como causas
metabdlicas; y c) criptogénica o de causa desconocida, debido a que el contexto
clinico o de imagen se le supone un origen lesional, adquirido, que no se puede

tipificar con seguridad. 0 12 13.14.15.16, 17

De acuerdo a la LICE, también se clasifica en base a la localizacion de la actividad
hipersincrénica de las neuronas y de sus manifestaciones conductuales se

clasifican en 3 grupos descritos en el cuadro 1.10:13.14,1516,17

En el cuadro 2 se presenta la clasificacién de los sindromes epilépticos segun la
LICE. 10, 13, 14,15,16, 17

Cuadro 1: Clasificacion Internacional de epilepsia. LICE 1981

1-Crisis Parciales
a) Crisis parciales simples
-Con signos motores
-Con sintomas somatosensoriales o sensitivos especiales
-Con sintomas o signos autonémicos
-Con sintomas psiquicos
b) Crisis parciales complejas
-Con inicio parcial simple seguido de pérdida de la conciencia
-Con pérdida de la conciencia desde el inicio
c) Crisis parciales secundariamente generalizadas
-Crisis parciales simples secundariamente generalizadas

-Crisis parciales simples secundariamente complejas



-Crisis parciales simples secundariamente complejas y secundariamente generalizadas

2- Crisis Generalizadas

a) Crisis de ausencia
-Ausencias tipicas
-Ausencias atipicas

b) Crisis miocldnicas

¢) Crisis clénicas

d) Crisis ténico-clonicas

e) Crisis at6nicas

3. Crisis epilépticas no clasificadas

Cuadro 2: Clasificacion Internacional de los sindromes epilépticos. LICE 1989

1. Epilepsias Localizadas (focales)
1.1 Idiopaticas
- Epilepsia benigna de la infancia con puntas centrotemporales
- Epilepsia de la Infancia con paroxismos occipitales
1.2 Sintomaticas
- Epilepsia parcial continua progresiva de la infancia (Sindrome de Kojewnikow)
- Sindromes caracterizados por crisis con modos especificos de precipitacion
- Epilepsias del I6bulo temporal, frontal, parietal y occipital
1.3 Criptogénicas
2. Epilepsias o Sindromes Generalizados
2.1 Idiopéticos
- Convulsiones Neonatales Benignas Familiares
- Convulsiones Neonatales Benignas
- Epilepsia Miocldnica Benigna de la Infancia
- Ausencia Infantil y Juvenil
- Epilepsia con Crisis de Gran Mal al Despertar
- Epilepsias con crisis precipitadas por modos de activacion especificos

2.2 Criptogénicos



- Sindrome de West o0 Espasmos Infantiles

- Sindrome de Lennox — Gastaut

- Epilepsia con crisis mioclonicas-astaticas

- Epilepsia con ausencias mioclénicas
2.3 Sintomaticos

- Encefalopatia Mioclénica Temprana

- Encefalopatia Infantil Temprana con Brote Supresion
3. Epilepsias o Sindromes sin determinar si son generalizadas o focales
3.1 Con crisis generalizadas o focales

- Crisis neonatales

- Epilepsia Mioclénica Severa de la Infancia (Sindrome de Dravet)

- Epilepsia con Punta-Onda Lenta durante el suefio

- Afasia Epiléptica adquirida (Sindrome de Landau-Kleffner)
3.2 Sin claras crisis focales o generalizadas

4. Sindromes Especiales: Addendum. Ataques inesperados, fortuitos, ciclicos y producidos por factores
sensoriales. Crisis prolongadas, “status epilepticus” (estado epiléptico, EE), etc.

2.3. Terapéutica de la Epilepsia

Los pilares principales en el tratamiento corresponden al manejo integral del
paciente y su familia que contemple el desarrollo de habilidades cognitivas,

deportivas, laborales y emocionales, ademas de la prescripcion de antiepilépticos.

Lo principal es identificar los factores la edad de inicio, tipo de crisis, etiologia,
presencia de anomalias concomitantes, asi como la adecuada seleccién del
farmaco antiepiléptico (FAE) y la susceptibilidad de respuesta de cada individuo, el
cual es de suma importancia debido a que se pueden presentar tres situaciones
durante el tratamiento de esta patologia: 1) las crisis epilépticas se controlen
adecuadamente por el tratamiento farmacoldgico. Este panorama se presenta en
60-70%; 1° 2) el paciente epiléptico puede presentar resistencia innata o adquirida
al tratamiento farmacol6gico (30% son farmaco-resistentes y existen poblaciones y
tipos de epilepsia que son mas susceptibles de este fenémeno); 1° y 3) aunque no

es comun y en ciertas circunstancias, las crisis pueden auto limitarse por si solas



(remisidn espontanea) la cual se presenta en porcentaje variable segun el tipo de

crisis convulsiva.

Desde 1937, Merrit, Putnam y Schwab tras ensayar en un modelo experimental
multiples farmacos demuestran que el difenilhidantoinato sédico (fenitoina), posee
una eficacia superior a los demas farmacos antiepilépticos; en la actualidad este
farmaco tiene excelentes propiedades antiepilépticas. En la década de los 60’s
gue se anexan nuevos farmacos antiepilépticos como las benzodiacepinas la
carbamazepina y el acido valproico. Posteriormente se anexaron derivados
benzodiacepinicos: como el clonazepam, loracepam y el midazolam efectivo para
el sindrome Lennox-Gastaut y como alternativa en las crisis de ausencia y
mioclénicas. Ademas, la vigabatrina, gabapentina, topiramato, etoxusimida,

tiagabina, lamotrigina, oxcarbazepina, zonisamida, levetiracetam.?021

Actualmente, se dispone de nuevos farmacos antiepilépticos llamados “farmacos
de tercera generacion” como el estiripentol, lacosamida, rufinamida vy
brivaracetam, que son mas especificos para algunas variantes de epilepsia

aunque igualmente eficaces.?> 23

En México, existen reportes que demuestran que dependiendo del tipo de
poblacion con epilepsia el tratamiento farmacolégico es diverso. Ruiz-Garcia y
cols., en el 2002 reportan que en poblacion pediatrica donde las crisis
generalizadas son las de mayor frecuencia, el FAE en monoterapia mas utilizado
es el acido valproico,'® mientras que, Suastegui y cols., en el 2009 reportan que en
pacientes adultos con epilepsia de inicio tardio el FAE en monoterapia usado
preferentemente fue la difenilhidantoina, debido a que el tratamiento de epilepsia
es a largo plazo se prefiere monoterapia versus politerapia por los efectos
colaterales de los farmacos antiepilépticos.?* Ademas, de que la mayoria de las

veces la politerapia no es necesaria.



2.4. Sindrome de Lennox-Gastaut

El Sindrome de Lennox-Gastaut (SLG) es un tipo de epilepsia severa, refractaria
al tratamiento que forma parte de las encefalopatias epilépticas edad
dependientes. Inicia en la infancia (antes de los 8 afos, con edad pico entre los 3
a 5 afios) y se asocia a discapacidad intelectual, asi como convulsiones de
diferente tipo que son resistentes a tratamiento.®” Se define por la triada de: 1.-
Diferentes tipos de crisis convulsivas como tonicas generalizadas, atonicas,
ausencias atipicas, parciales, y muchos de ellos desarrollan eventualmente
convulsiones tonico-clénicas, mioclonicas y crisis parciales complejas. 2.- En
electroencefalograma patrén difuso, lento, con complejos punta-onda (<3 Hz) con
los caracteristicos ritmos rapidos paroxisticos de 10-12 Hz en el suefio y 3.-

Disfuncién cognitiva.3738.3°

La incidencia de SLG se estima entre 1 al 10% de todas la epilepsias infantiles.
Entre un 30 a 65% de los pacientes cuentan con antecedente de Sindrome de

West.37

La etiologia de SLG se ha dividido en dos grupos: en sintomatica que incluye el
75% de los casos, que implica que la causa es identificable como malformacién
cerebral o lesién hipoxico - isquémica, infecciones pre y postnatales, asi como
trastorno metabdlico congénito y sindromes neurocutaneos; el segundo grupo es
criptogénico, es decir, sin causa aparente y sin antecedentes neurologicos que
corresponden al 25% de los casos restantes, aunque el término criptogénica
segun Engel y la Liga internacional contra la Epilepsia, en 2001 propone como
causa una predisposicién genética o autoinmune.®® Cerca de la mitad de los nifios
con SLG tiene antecedente de hipoxia perinatal, la cual se define como un fracaso

para iniciar y sostener la respiracion al nacer.3®



2.5. Caracteristicas clinicas del Sindrome Lennox-Gastaut

En el 84% de los casos el inicio se debe a la aparicion de crisis; las cuales se
caracterizan por su importante divergencia y la duracion aproximada es desde

algunos segundos a minutos. *

Los tipos de crisis varian desde: convulsiones tdnicas en suefio que son las mas
caracteristicas, aunque no siempre estan presentes al inicio de SLG; se definen
como un aumento sostenido de una contraccién muscular de dura de segundos a
minutos y puede ser limitado a un movimiento flexor de la cabeza y tronco con
apnea que en ocasiones es precedida por un breve llanto, o podria afectar a todos
los musculos tanto proximales como distales. Las crisis tOnicas se dividen en: a)
axiales, que involucran la cabeza y tronco con flexion de la cabeza y cuello, asi
como contraccion de los musculos masticatorios y vocalizaciones eventuales ; b)
crisis axiales proximales, o “axorhizomelic”, caracterizadas por la participacion de
los miembros superiores con elevacion de los hombros y abduccion de los brazos;
y c) globales, marcadas por contraccibn de las partes distales de las
extremidades, ocasionalmente llevan a caidas repentinas. Algunos pacientes

desarrollan automatismos gesticulares después de la fase ténica.

Las ausencias atipicas son las segundas convulsiones mas frecuentes, de 17 a
100%, este rango tan marcado es por la dificultad para el diagndstico. En general
manifiestan por una breve pérdida de la conciencia acompafiado o no de parpadeo
o automatismos, son de dificil diagnoéstico debido a que sus manifestaciones son
breves y sutiles, y el inicio de estas es gradual; los pacientes se pueden asociar

con mioclonias en los parpados.

Las crisis atonicas (crisis de caida) son muy peligrosas y ocurren en 56% de los
pacientes con SLG; sin embargo estas estan también presentes en otros
sindromes de epilepsia como en el sindrome de Doose (epilepsia mioclonica
atonica). Estado epiléptico no convulsivo se encuentra entre 50 a 75% de los
pacientes y consiste en ausencias atipicas continuas con diferentes grados de

alteracion de la conciencia que son periédicamente interrumpidas por breves y
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recurrentes convulsiones tonicas. Convulsiones mioclonicas ocurren en muchos
sindromes de epilepsia generalizada y se consideran caracteristicas de SLG pero
no exclusivos, estos son ataques mas breves que las crisis ténicas, pueden
también producir caidas. Por ultimo otro tipo de convulsiones como las crisis
parciales o focales con o sin generalizacion. Las convulsiones tonico clonicas
generalizadas u las clénicas unilaterales son comunes pero ocurren en etapas

posteriores.

Los problemas intelectuales asi como dificultades para el aprendizaje son un
componente importante, incluso descrito en la triada clasica, una pequefia
proporcién de pacientes ésta dentro de los limites aceptados de la normalidad (10
a 20%), pero por lo general presentan discapacidad intelectual moderada a
severa; la mayoria tienen un retraso del desarrollo previo al inicio de esta
encefalopatia e incluso cuentan con signos neurologicos o anormalidades en la
neuroimagen que se asocian a este sindrome. En el caso de los pacientes
criptogénicos, el desarrollo parece normal antes de la aparicion de las primeras
convulsiones. Son frecuentes las comorbilidades neuropsiquiatricas en la

evolucion de los pacientes con SLG.*°
2.6. Caracteristicas electroencefalograficas del Sindrome Lennox-Gastaut

Las caracteristicas electroencefalografias del patrén de SLG son cambiantes, la
actividad de base es lenta e inadecuada para la edad en vigilia, existe de actividad
paroxistica punta-onda lenta y que consiste en complejos de una punta (duracién
<70 ms) o una onda aguda (70-200 ms), seguido en primer lugar por una onda
positiva, profunda y posterior por una onda negativa (350-400 ms). Estos
complejos son sincrénicos, generalizados y bilaterales se repiten a 1-2 Hz. La
actividad paroxistica generalizada y rapida de 10 Hz se presenta en el suefio y se
produce con mayor frecuencia como resultado de crisis focales con sincronia

bilateral secundaria.l?

Con frecuencia la actividad eléctrica es simétrica entre ambos hemisferios, puede

haber cierta asimetria cambiante en diferentes paroxismos, la actividad focal o
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lateralizada ocurre hasta en una cuarta parte de los casos, especialmente en los

sintomaticos.

Se estima que solo 10% de los pacientes con SLG logran control farmacologico
con tratamiento médico. Las convulsiones varian de un paciente a otro; pero las
comunes son las convulsiones tonicas y de ausencias atipicas y aténicas (las

cuales son responsables de la elevada tasa de lesiones neuroldgicas).®
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3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El SLG es una variante de presentacion infantil grave de epilepsia que se
caracteriza por resistencia al tratamiento, discapacidad cognitiva y afectacion
severa de la calidad de vida. La mayoria de los pacientes tienen una etiologia
identificada. Los pacientes con SLG evolucionan en el tiempo a epilepsias

parciales resistentes a tratamiento.

Representa entre el 7-10% de las formas de epilepsia. En el INP se cuenta con
una clinica de epilepsia donde se evaluacién de pacientes refractarios que incluye

SLG, debido a la severidad de las manifestaciones clinicas.

4. JUSTIFICACION

El SLG es una forma de epilepsia refractaria de manejo frecuente en la clinica de
epilepsia del INP, representa el 10% de los pacientes manejados en ella.
Actualmente se desconocen las caracteristicas clinicas-demograficas y
electroencefalogréficas, asi como la respuesta a tratamiento, con la finalidad de
conocer sus demandas asistenciales y favorecer informacién clinica que permita
programar los recursos necesarios para su diagnostico y manejo terapéutico

oportuno que facilite el control de las manifestaciones clinicas en estos pacientes.
5. PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢Cuél es la frecuencia, asi como las caracteristicas clinico-terapéuticas y

electroencefalogréficas, en pacientes con SLG?
6. OBJETIVO

Determinar la frecuencia, asi como las caracteristicas clinico-terapéuticas y
electroencefalogréaficas en pacientes con SLG, del 1 de enero de 2008 al 31 de
diciembre del 2014, atendidos en el INP.
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6.1. Objetivos particulares

1. Conocer la frecuencia de presentacion de SLG en pacientes epilépticos en
edad pediatrica atendidos en el INP, durante el periodo de estudio.

2. Describir la frecuencia de presencia de SLG, dependiendo del género del
paciente estudiado.

3. Identificar el rango de edad de los pacientes con SLG, durante el periodo
mencionado.

4. Determinar la distribucion de las principales etiologias de los pacientes con
SLG, durante el periodo de estudio.

5. Conocer los principales antecedentes patolégicos de los pacientes con
SLG, durante el periodo mencionado.

6. Identificar los principales antecedentes heredo-familiares de los pacientes
con SLG, durante el periodo de estudio.

7. Determinar las principales enfermedades concomitantes de los pacientes
con SLG, durante el periodo de estudio.

8. Conocer las principales comorbilidades psiquiatricas de los pacientes con
SLG, durante el periodo mencionado.

9. Describir las principales terapias farmacolégicas utilizadas en los pacientes
con SLG, durante el periodo de estudio.

10.Determinar el nivel de control de las crisis epilépticas en la poblacion de
estudio.

11.1dentificar las principales caracteristicas electroencefalograficas en la

poblacién de estudio.

7. MATERIALES Y METODOS

7.1. Clasificacion de la investigacién

Estudio retrospectivo, observacional, descriptivo y longitudinal realizado en el INP.
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7.2. Métodos

En esta investigacion se disefidé una base de datos, que nos permitié recolectar la
informacion correspondiente a las variables del estudio (cuadro 3). Los datos
obtenidos provienen de los expedientes clinicos de pacientes pediatricos
diagnosticados con Sindrome de Lennox Gastaut o que cumplieron criterios
diagnosticos en el periodo 2008 a 2014, del Servicio de Neurologia del INP. La
recoleccion de datos se realizo por los investigadores; previamente se unificaron
los criterios de recoleccion. Se capturé de la informacién en la base de datos
realizada ex profeso, la cual se sometié a analisis estadistico de tipo descriptivo de

la informacién recolectada.
7.3. Criterios de inclusiéon

1. Pacientes pediatricos con diagndéstico de SLG, de nuevo ingreso que hayan
asistido a la consulta externa de la clinica de epilepsia del Instituto Nacional
de Pediatria, desde el 1 de enero 2008 al 31 de diciembre 2014.

2. Pacientes de 1 dia a 18 afios.

3. Ambos sexos.
7.4. Criterios de exclusion

1. Que tengan un seguimiento médico de al menos seis meses.

7.5 Criterios de eliminacion

1. Expedientes incompletos que no cuenten con 80% de la informacion.

2. Que se modifique el diagndstico inicial.
7.6. Variables del Estudio

Las variables y sus caracteristicas a utilizar en el estudio son descritas en el

siguiente cuadro.
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Cuadro 3: Variables del estudio demografico, clinico y terapéutico de la
poblacion pediatrica con SLG del INP.

Variable

Definicion Conceptual

Tipo de
variable

Medicion de la variable

Edad

Es el tiempo de vida desde el
nacimiento hasta la fecha actual.

Intervalo

1= Neonato

2= Lactante menor
3= Lactante mayor
4= Preescolar

5= Escolar

6= Adolescente

Género

Condicion biolégica que distingue
a los machos de las hembras.

Nominal

1= Femenino
2= Masculino

Procedencia

Aluden al punto de origen de una
persona, de un vehiculo o de un
medio de transporte, etc., cuando
llega al final de su viaje: La
procedencia de un tren, de un
paquete postal, etcétera.

Nominal

1= Aguascalientes
2= Baja California
3= Baja California Sur
4= Campeche

5= Chiapas

6= Chihuhua

7= Coahuila

8= Colima

9= Ciudad de México
10= Durango

11= Guanajuato
12= Guerrero

13= Hidalgo

14= Jalisco

15= México

16= Michoacan
17= Morelos

18= Nayarit

19= Nuevo Lebn
20= Oaxaca

21= Puebla

22= Querétaro
23= Quintana Roo
24= San Luis Potosi
25= Sinaloa

26= Sonora

27= Tabasco

28= Tamaulipas
29= Tlaxcala

30= Veracruz

31= Yucatan
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32= Zacatecas
33= No tiene acta
34= Extranjero

Antecedentes
Personales Patologicos

Son todos aquellos datos de
interés relacionados con el
pasado del paciente, asociados
de manera directa o indirecta al
desarrollo o padecimiento de una
patologia sufrida con anterioridad
por el mismo, y que de alguna
manera pueden influir en el
desarrollo del proceso de
investigacion para llegar al
diagnostico del actual cuadro
clinico.

Nominal

1= No consignado
2= No tiene.

3= Pre-término.
4= Hipoxia.

5= Neuroinfeccion.
6= Crisis febriles.
7= Disgenesias.
8= Cisticercosis.
9= Sindrome de
Torch.

10= Sindromes
neurocutaneos.
11= Enfermedad
cerebrovascular.
12= Neoplasia.
13=TCE
(Traumatismo
craneoencefalico).
14= Sépsis.

15= Enfermedades
metabdlicas
congénitas.

16= Alergias

17= Otras

Etiologia

Origen de la epilepsia.

Nominal

Criptogénica
Sintomética
Idiopética

wN e

Tipos de crisis
convulsivas

Caracteristicas de las crisis que
presenta cada paciente.

Cualitativa

1. Tonicas
generalizadas

2. Atonicas

3 Ausencias atipicas
5 Ténico clénicas

6 Mioclonicas

7 Parciales complejas

Perfil
electroencefalografico

Caracteristicas de las crisis que
presenta cada paciente.

Cualitativa

1) normal

2) descargas focales
3)descargas
generalizadas

4) patron polenta
<2HZ
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5) polipuntas
6) hipsarritmia
7) otro

1= Lamotrigina

: Descripcion del regimen con 2= Rufinamida
Tratamiento Schp 9 ; . _ .
L medicamentos para tratamiento Cualitativa 3= Topiramato
famacolégico N B
de la epilepsia 4= Clobazam

1= Absoluto
Control de crisis Cuantitativa 2= Parcial
crisis al 50%).

cambio).

Las variables de tipo nominal referidas a tipo de crisis inicial, ultimo tipo de crisis,
tipo de sindrome dependera de la Clasificacion Internacional de crisis y sindromes
epilépticos descritos desde los antecedentes. Ademas, las referidas al tratamiento
inicial del farmaco antiepiléptico (FAE), al tratamiento ultimo FAE, asi como de
otros farmacos utilizados, dependié de los medicamentos comerciales utilizados

en la terapéutica de estos pacientes.
8. ANALISIS ESTADISTICO

Las variables de estudio fueron identificadas al analizar la distribucion de cada una
de las antes mencionadas; por lo que, se report6 el porcentaje obtenido en base al
total de pacientes que cumplieron los criterios de inclusion, utilizando estadistica

descriptiva.
9. CONSIDERACIONES ETICAS

Los resultados son derivados de un estudio poblacional que cuenta con la

aprobacion y registro del Comité de Investigacion (No. registro 014/2012). Los
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investigadores se comprometieron a manejar con absoluta confidencialidad la
identidad de los pacientes siguiendo las guias de buenas practicas clinica. Los
datos recolectados durante la investigacion fueron estrictamente de caracter
cientifico e informativo, manteniendo en todo momento la identidad de los

pacientes y de los profesionales de la salud involucrados.

10. RESULTADOS

10.1. Frecuencia de SLG en pacientes epilépticos y distribucién de esta de

acorde al género

De 784 pacientes con epilepsia de nuevo ingreso durante el 2008 y 2014, 73
cumplieron los criterios de inclusion, de estos, 54% fueron masculinos (n=40) y
46% femeninos (n=33) (Grafico 1).

Grafico 1: Distribucion porcentual del género en pacientes diagnosticados
con SLG, estudiados de enero 2008 a diciembre 2014
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Fuente: Elaboracion propia, obtenida de expedientes clinicos del Instituto Nacional de Pediatria.
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Estos pacientes, provienen preferentemente de la Ciudad de México en un 41%

(n=30), seguido por el Estado de México con un 34% (n=25).

10.2. Distribucion de las principales etiologias, antecedentes patolégicos y
heredo-familiares, asi como rangos de edad de los pacientes con SLG, en el
periodo de estudio.

60% fueron epilepsias sintomaticas (19% criptogénicos y 2% idiopaticos), con
predominio de enfermedad hipoxico-isquémica en 25%, ademas se observo que
17 pacientes presentaron antecedentes heredo-familiares de epilepsia (23%)
(Gréfico 2, y 3). La edad de inicio de las crisis epilépticas en esta poblacion fue en
un rango de 30 dias de vida hasta los 18 afios, con una media de 4.4+3.6 (Cuadro
2).

Gréafico 2: Distribucion porcentual en la etiologia de pacientes con SLG

estudiados en enero 2008 a diciembre 2014.
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Fuente: Elaboracidn propia, obtenida de expedientes clinicos del Instituto Nacional de Pediatria.

Gréafico 3: Distribucion de los antecedentes patoldégicos en pacientes
diagnosticas con SLG en enero 2008 a diciembre 2014.
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Fuente: Elaboracion propia, obtenida de expedientes clinicos del Instituto Nacional de Pediatria.

Cuadro 4: Distribucién porcentual por edad de pacientes con SLG.

Rango de Edad %
Neonato 0
Lactante menor 7
Lactante mayor 24
Preescolar 45
Escolar 16
Adolescente 7
Total 100

Fuente: Elaboracion propia, obtenida de expedientes clinicos del Instituto Nacional de Pediatria

10.3. Comorbilidades frecuentes asociadas a los pacientes pediatricos con
SLG.

De 73 pacientes, el desarrollo psicomotor fue anormal en un 100%. De estos

pacientes evaluados por neuropsicologia, el 12% tuvo discapacidad intelectual,
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12% trastorno del autista, 7% con trastorno aprendizaje, y conducta disocial en un
5% (Gréfico 4), ademas se observo que la enfermedad de reflujo gastroesoféagico
se presentd en 14%, seguido por la pardlisis cerebral 10%, la desnutricién 3.6% y

acidosis tubular renal 3.6%.

Gréafico 4: Distribucion de las comorbilidades psiquiatricas, en pacientes
diagnosticados con SLG, estudiados en enero 2008 a diciembre 2014.

Distribucion de las comorbilidades psiquiatricas
en pacientes con SLG
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Fuente: Elaboracion propia, obtenida de expedientes clinicos del Instituto Nacional de Pediatria.

10.4. Tipo de crisis mas frecuente presentada en los pacientes pediatricos
con SLG.

De la poblacién de estudio, 49% presento crisis atonicas, 43% con crisis parciales

complejas, 36% con crisis tonicas, y ausencias atipicas en un 22% (Grafico 5).

Gréfico 5: Tipo de crisis convulsivas presentadas con mayor frecuencia, en
pacientes diagnosticados con SLG, estudiados en enero 2008 a diciembre
2014.
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Fuente: Elaboracidn propia, obtenida de expedientes clinicos del Instituto Nacional de Pediatria.

10.5. Caracteristicas electroencefalografias presentadas al ingreso en

pacientes pediatricos con SLG.

los

En 57% de los paciente al ingreso tuvo actividad eléctrica lenta, y un 52%

presentaron crisis que se generalizaron, 30% presentaron polipuntas, y un patron

de onda lenta en un 20% (Grafico 6).
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Gréafico 6: Caracteristicas electroencefalograficas presentadas con mayor
frecuencia, en pacientes diagnosticados con SLG, estudiados en enero 2008
a diciembre 2014.

Caracteristicas EEG presentadas con mayor frecuencic

42
38

m Lentificacidn

B Generalizadas
M Polipunta
Patron Punta |
17 . W Descarga focal
l 13 B Descargas Foc:
-I l M Paroxismos
6 6
F g

Fuente: Elaboracidn propia, obtenida de expedientes clinicos del Instituto Nacional de Pediatria.

10.6. Terapias farmacoldgicas utilizadas segun el tipo de crisis convulsivas.

El tratamiento farmacologico de mayor frecuencia fue la monoterapia (52%), con
polifarmacia en un 51%, del cual el 34% de esta Ultima corresponde a biterapia
(Cuadro 3). El farmaco méas usado fue Acido Valproico, solo o en combinacion
(56%), seguido por el Fenitoina (26%); (Gréfico 7).
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Gréafico 7: Distribucién de frecuencia del uso de farmacos en el tratamiento
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Fuente: Elaboracion propia, obtenida de expedientes clinicos del Instituto Nacional de Pediatria.

Cuadro 5: Combinaciones de fa&rmacos mas frecuentes en la polifarmacia de

los pacientes con SLG estudiados en enero 2008 a diciembre 2014.

Bifarmacia Polifarmacia — 3 Polifarmacia - 4
] 1)AVP
) ) ) ) 1)-Levetiracetam 1)-AVP )
1)Acido Valproico 1) Acido Valproico ) 2)Topiramato
) ) o o 2)-AVP 2)-Levetriracetam .
2)Vigabatrina 2)-Fenitoina Sédica ) _ 3)Levetiracetam
3)Topiramato 3)-Carbamazepina .
4)Oxcarbazepina
) ) o 1)Levetiracetam
1)-Acido Valproico o o 1)-AVP 1)-Lamotrigina . .
1)Fenitoina Sédica ) . 2)Vigabatrina
. 2)-Levetiracetam 2)-Levetriacetam
_ 2)Levetiracetam B _ 3)AVP
2)-Levetiracetam 3)-Lamotrigina 3)-Topiramato )
4)Fenobarbital

10.7. Control de las crisis epilépticas, en pacientes con SLG.

De la poblacion estudiada se observo que con la terapéutica asignada, el 20% se

mantuvo libre de crisis, sin embargo en 18% solo se logré un control parcial y un

62% sin respuesta al tratamiento farmacolégico (Grafico 8).
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Gréfico 8: Distribucién porcentual del control de las crisis epilépticas de
pacientes con SGL, con tratamiento farmacolégico asignado, 01 enero 2008
a 31 diciembre 2014.
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Fuente: Elaboracidn propia, obtenida de expedientes clinicos del Instituto Nacional de Pediatria.

11. DISCUSION

En la clinica de epilepsia del Instituto Nacional de Pediatria, en el periodo entre el
01 de enerodel 2008 al 31 de diciembre del 2014 al se han reportado 784 casos
nuevos de epilepsia, donde 73 paciente fueron cumplieron los criterios de
inclusién, asi como las caracteristicas clinicas y electroencefalograficas de
pacientes con SLG. La poblacion de estudio presenta una amplia distribucion de
edad, que abarca desde el periodo lactancia menor hasta la adolescencia, sin
embargo los preescolares (45%) fueron los mas frecuentes al momento de la
evaluacion, lo cual ésta acorde con la maxima frecuencia de presentacion del

fendbmeno convulsivo entre los 3 a 5 afos de vida. °

El 49% de las epilepsias fueron atonicas; a diferencia de lo reportado a nivel
internacional donde lo las mas frecuentes son las crisis tonicas durante el suefio,

con pocas manifestaciones por lo que son poco reconocidas por los padres y a

26



ello se cree que en nuestra poblacion de estudio se encuentren

subdiagnosticadas.

El sexo masculino guarda mayor proporcion que el femenino en los afos de
estudio, pero no es estadisticamente significativo; diferente a la reportado por
Badawy y Macdonell en 2012, donde se observa un notable predominio masculino
5:1 (2012).

El 23% pacientes presentan antecedentes heredo-familiares, lo cual se asocia
frecuentemente a epilepsias idiopaticas. Existe una mayor proporcion de etiologia
sintomatica (60%), y es similar a otros reportes de muestras clinicas, (75%) en el
estudio de Herranz (2010),3? donde también se reporta la encefalopatia hipéxico-

isquémica, enfermedad prevenible en nuestro medio, como principal antecedente.

En el estudio, las crisis atonicas fueron las mas frecuentes (49%), a diferencia de
las crisis tonicas las cuales son descritas por Glauser en el 95% de los casos las

cuales se presentan durante el suefio (REM) y con presentacion asimétrica 32,

La monoterapia al inicio del tratamiento es la mas comun seguida de la bifarmacia.
El &cido valproico fue el farmaco antiepiléptico (FAE) mas utilizado tanto en
monoterapia como en politerapia, seguido por levetiracetam, datos que nos
sugieren el cambio en la tendencia de los regimenes de prescripcion, por el uso de
nuevos farmacos antiepilépticos, con menos efectos colaterales, buena
disponibilidad y eficacia en los ultimos 10 afios. En general un punto constante es
la farmacorresistencia del sindrome, los medicamentos aprobados por la FDA,
para el tratamiento en este sindrome incluyen felbamato, lamotrigina, rufinamida,
topiramato y el mas reciente es el clobazam; la mayoria de ellos con muchos
efectos secundarios que limitan constantemente su uso. En la revision de
Cochrane de ensayos controlados aleatorios de SLG se concluyo que la
lamotrigina, topiramato y felbamato pueden ser utiles como complemento para
pacientes con este sindrome, y se ha demostrado la utilidad para disminuir la

frecuencia de las convulsiones tdnico-clonicas con lamotrigina y felbamato. Los
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estudios con acido valproico han encontrado una mejora del 50%, en el control de

las convulsiones y pacientes con crisis de caida.''1?

La bifarmacia mas utilizada fue acido valproico en combinacién con levetiracetam,
por lo que, concluimos que estos dos farmacos son los que mejor resultados
reportan en la poblacion con epilepsia del Instituto Nacional de Pediatria. Sin
embargo, todavia se observa un porcentaje 35% de politerapia lo que indica que
hay pacientes que no obtienen un control de crisis adecuado con uno o dos
farmacos, ademas se debe resaltar que alrededor del 70% de la poblacion
estudiada aun con la combinacion de FAES, no llegan a control crisis convulsivas.
Por otro lado, se realizd un estudio que describe las caracteristicas demogréficas,
clinicas y terapéuticas de la poblacion pediatrica delINP (Ruiz-Garcia, Sosa-de-
Martinez, 2002), en donde mencionan que los sindromes epilépticos se
consideran un factor de riesgo entre 25 a 30% para padecer Epilepsia refractaria a

tratamiento, y Sindrome de Lennox Gastaut se present6 en 7.4% de los pacientes.
32

Las comorbilidades psiquiatricas mas frecuentes en los pacientes con SLG fueron
el discapacidad intelectual, el trastorno autista, y del aprendizaje, a diferencia del
estudio realizado en este INP con Epilepsia con crisis Parciales donde
discapacidad intelectual, trastorno del aprendizaje y de ansiedad se asociaron con
mayor frecuencia.'®32 Otras patologias asociadas fueron la enfermedad de reflujo
gastroesofagico, seguido por la pardlisis cerebral, desnutricién y acidosis tubular
renal (ATR); las primeras dos son patologias que son cominmente encontradas
en pacientes pediatricos con epilepsia; la desnutricion se relaciona con pacientes
con dafio neurologico grave y alteracion de la mecéanica de la deglucion (AMD); sin
embargo, el ATR podria estar sobre representada por el tipo de poblacién que se

atiende en la institucion y no necesariamente son resultado de SLG.

Existen algunas opciones prometedoras como carisbamate, son farmacos del

futuro. Hasta el 2014 poca experiencia con la dieta cetogénica, la cual se ha
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reportado en la literatura es tan eficaz como en todos los tipos de epilepsia

refractarias a tratamiento farmacolégico.*®
112. CONCLUSIONES

Este es el primer estudio realizado en el Instituto Nacional de Pediatria, que
aborda el perfil clinico, terapéutico y electrografico de la poblacién con SLG, donde
se observd una frecuencia del 9% de la poblacién epiléptica atendida, datos
acordes a lo reportado en otras series. Esta poblacién presenta una alta incidencia
de falta de respuesta al tratamiento farmacologico actual, esto deriva en la
necesidad de la busqueda de nuevos agentes terapéuticos, asi como estrategias
alternativas que permitan el manejo terapéutico adecuado de este tipo de
paciente. Las presencia de discapacidad intelectual y autismo refleja la
vulnerabilidad de esta poblacién y la necesidad de una atencién multidisciplinaria,

gue permita abordar la complejidad clinica de estos pacientes.
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ANEXOS

Hoja de Recoleccion de datos de pacientes con epilepsia del Instituto
Nacional de Pediatria.

INVESTIGADOR: FECHA DE REGISTRO (dd/mm/aa): No. Sujeto

EXPEDIENTE No: INICIALES DEL PACIENTE (NPM):

DATOS GENERALES DEL PACIENTE

Paciente: M [l F O

Fecha de nacimiento (dd/mm/aa):
Fecha de evaluacién (dd/mm/aa):
Procedencia (Entidad Federativa):

Antecedentes heredo-familiares de epilepsia: Sl O ¢Quién?

No [
NO CONSIGNADO [

Antecedentes personales patoldgicos:

No tiene L pre-término [ Hipoxia [J Neuroinfeccion [ crisis febriles ] Disgenesias ]
Cisticercosis [] Sx Torch [ Sx Neurocutaneos [] Enf Cerebrovascular []  Neoplasia [ TCE ]
Sépsis [ Enfmetabdlicas congénitas [

Apgar O valor
otras [J

TCE= trauma craneoencefélico; SX= Sindrome; Enf = enfermedad

Etiologia
No especificado [l Idiopatica [l Criptogénica O] sintomatica [

HALLAZGOS CLINICOS DE DIAGNOSTICO (DX) Afio de estudio:
(aaaaa)

Edad al inicio del tx EDAD (aa/mm)

SE DESCONOCE 1 NO consignapo [

Tipo de crisis referida al primer Dx en el
INP

Ultimo tipo de crisis

ESTUDIOS AL DX
EEG INICIAL NormAL L[] ANORMAL [ NoSEHIZO [
EEG ULTIMO NormAL L[] ANORMAL [ NoSEHIZO [

Sindrome: NO D Sl D éCudl?

DX ACTUAL:
¢SIGUE EN TRATAMIENTO?  SI D NO D FECHA dd/mm/aa:
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DATOS DE TRATAMIENTO (TX) Ao de estudio:
(aaaa)

Tx inicial

Dosis Tx inicial

Fecha del Tx inicial
dd/mm/aa

Tx ultimo

Dosis Tx ultimo

Fecha del Tx ultimo
dd/mm/aa

Otros FAE’s
(utilizados durante la
enfermedad)

Tipo de Terapia con FAE Monoterapia [l Politerapia [

Control de las crisis ABsoLUTO L[] PARCIAL [ NO CONTROL L[]

(Ausencia de crisis)  (50% Disminucion de crisis) (Sin cambio)

Otros farmacos (No FAE)

Usados en el afio de

estudio (grupo)

COMORBILIDADES PSIQUIATRICAS ACTUALES

DEPRESION [ TANSIEDAD [ TOPOSICIONISTA DESAFIANTE 1 TpDAH [

coNbucTAaDIsociAL [ TpsicoTico [ TaprenbizalJe [ ReTRAso MENTAL [ TauTista O
oTraAs [ NoTene O

ENFERMEDADES CONCOMINANTES

AasMA [0 aATR O DESNUTRICION [ pcl [ ERGE [  oBESIDAD [ OTRAS [
ATR= atrofia tubular renal; PCI= pardlisis cerebral infantil; ERGE= enfermedad reflujo gastroesofagico.

Capturo: Verifico:

Firmay Fecha Firmay Fecha
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