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RESUMEN

Introduccion: La esclerosis tuberosa (ET) es una anomalia genética, multisistémica, susceptible de originar tumores del sistema nervioso
central. Las crisis epilépticas son manifestaciones comunes y constituyen el principal problema terapéutico. Objetivo: Describir las
caracteristicas epilépticas de los pacientes pediatricos con diagnostico de complejo de esclerosis tuberosa (CET), controlados en el Servicio
de Neurologia Pediatrica del Instituto Auténomo Hospital Universitario de Los Andes. Métodos: Se realizo un estudio observacional,
retrospectivo, tipo serie de casos con ET y Epilepsia. Se describio sexo, edad de diagndstico e inicio de crisis, motivo de consulta, tipo de
crisis epiléptica, hallazgos electroencefalograficos y de imagen, asociacion a trastornos conductuales, severidad de compromiso intelectual
y manifestaciones dermatologicas. Resultados: Doce pacientes cumplieron criterios diagnosticos de CET, 10 (83%) fueron epilépticos, de
éstos el 50% cursod con epilepsia de dificil control, 60% tuvo crisis parciales, 40% generalizadas. El 100% mostré alteraciones
electroencefalograficas, 30% con patroén hipsarritmico. 50% tenian alteraciones estructurales, tipo tuber cortical en 80%. En 70% se
controlaron las crisis con Acido Valproéico y en un caso se requirio6 dieta cetogénica estricta. El signo extraneurologico mas constante fueron
maculas hipocromicas (100%). Conclusién: Aunque las convulsiones no forman parte de los criterios diagnosticos, son el motivo mas
frecuente de consulta, que en asociacion con maculas hipocrémicas, hace sospechar diagnostico de ET. La variedad, refractariedad e inicio
temprano de crisis requieren en muchos casos politerapia para el control, lo cual favorece el prondstico del paciente.
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EPILEPSY IN CHILDREN WITH TUBEROUS SCLEROSIS.
Experience in the Autonomous Institute University Hospital of Los Andes. Mérida 2005 -2011.

ABSTRACT

Introduction Tuberous sclerosis (TS) is a genetic, multisystemic, likely to cause central nervous system tumors. Seizures are common
manifestations are the main therapeutic problem. Objetive: To describe the epileptic characteristics, of pediatric patients with diagnosed
with tuberous sclerosis complex (TSC), controlled in the Pediatric Neurology Department University Hospital Institute of Los Andes.
Methods: was performed an observational, retrospective, case series, with ET and Epilepsy. Described: sex, age of the diagnosis and
initiation of crisis, reason for visit, seizure type, electroencephalographic findings and images, behavioral disorders, severity of
intellectual engagement and dermatologic manifestations. Results: Twelve patients met the criteria diagnostic CET, 10 (83%) were
epileptic, of these 50% passed with epilepsy of difficult control. 60% had partial seizures (40%) generalized. The 100% showed EEG
abnormalities, hypsarrhythmic pattern 30% . The 50% of cases had structural abnormalities, 80% cortical tuber type. In 70% was
achieved crisis control with valproic acid and in one case was required strict ketogenic diet .The extraneurological sign more constant
were the hypochromic macules (100%). Conclusion: Although seizures are not part of the diagnostic criteria, are the most frequent
reason for consultation in partnership with hypochromic macules to suspect a diagnosis of ET. The variety, refractoriness and early onset
of crisis, often require polytherapy to control, which favors the patient's prognosis.

Keywords: tuberous sclerosis, epilepsy, children

INTRODUCCION de epilepsias genéticamente determinadas, y la discusion
sobre la utilidad o necesidad del diagnostico etiologico preci-
so que ayuda altamente en la toma de decisiones terapéuticas,
orientacion y prondstico en determinados casos. Es creciente
ademas, la preocupacion por la calidad de vida y los aspectos
neuropsicologicos del nifio epiléptico, por las posibles reper-
cusiones de los tratamientos antiepilépticos (2).
La asociacion de epilepsia con otras disfunciones neuro-
logicas como retardo mental y alteraciones de la conducta,
) ) o ) hacen necesario descartar la migracion neuroblastica anor-
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La epilepsia es una alteracion neurologica cronica, carac-
terizada por crisis convulsivas recurrentes y espontaneas, pro-
ducidas por descargas eléctricas anormales de las neuronas
corticales (1). En los tltimos afios se han producido cambios
importantes en epileptologia, que incluyen la consolidacion
de los sindromes epilépticos, la confirmacion e identificacion
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en 1880 por Bourneville quien le dio un nombre descriptivo
“esclerosis tuberosa de las circunvoluciones cerebrales”. La
descripcion inicial fue realizada en una nifia epiléptica de 15
afios, con retardo mental, cambios patologicos cerebrales y
lesiones cutaneas faciales. El apelativo de ET proviene de la
apariencia que tienen las lesiones tumorales, que son esclero-
sas, calcificadas y recuerdan a tubérculos (3).

La ET se trasmite como un rasgo autosémico dominante,
es decir, si uno de los progenitores presenta la alteracion ge-
nética, cada hijo tiene 50% de posibilidades de heredar la en-
tidad. La epidemiologia del complejo de esclerosis tuberosa
(CET) no se conoce bien, dada la escasez de estudios pobla-
cionales y la falta de estudios de neuroimagen adecuados
hasta hace pocos afios. La prevalencia se estima de 1/10.000
a 1/30.000 en la poblacion general, y la incidencia en recién
nacidos podria ser de hasta 1/6.000(4-6). Las convulsiones
son la manifestacion mas comun de la CET. Se estima que 80
a 90% de las personas con ET tendran convulsiones, que con
frecuencia empiezan en la nifiez; y que desafortunadamente,
en algunos casos la actividad de las convulsiones resulta in-
tratable con medicamentos (7,8).

Son particularmente frecuentes los espasmos infantiles en
menores de un afio. En nifios mayores y adultos se desarrollan
habitualmente crisis parciales simples y/o complejas, con
menos frecuencia crisis tonico-clonicas generalizadas, atoni-
cas, tonicas, mioclonicas o ausencias atipicas. Es comun la
combinacion de dos o mas tipos de crisis pudiendo conformar
epilepsias tipo Lennox-Gastaut (9). Las personas con CET
con frecuencia tienen caracteristicas epileptiformes en sus
electroencefalogramas (10,11). La eleccion del farmaco an-
tiepiléptico dependera del tipo de crisis a tratar. A pesar del
amplio numero de medicamentos disponibles, muchos pa-
cientes se mantienen refractarios al tratamiento, con el alto
riesgo de deterioro neurologico que esto implica (7). En la
mayoria de los casos la region en la que se originan las crisis
coincide con la localizacion de un taber cortical lo que ha
apoyado el rol epileptogénico de éstos; y por consiguiente, la
cirugia resectiva en pacientes con epilepsia intratable (9,10).

Es imprescindible un estudio integral de los pacientes con
CET que incluyan neuroimagenes, electroencefalograma,
ademas del seguimiento de posibles complicaciones renales y
cardiacas. Con el objetivo de describir las caracteristicas epi-
Iépticas de los pacientes pediatricos con el diagndstico de
CET y comparar estos hallazgos con las series descritas en la
literatura., se realiz6 un estudio observacional, retrospectivo,
de tipo serie de casos, controlados en el Servicio de
Neurologia Pediatrica del Instituto Auténomo Hospital
Universitario de Los Andes.

METODOS

Se revisaron todos los expedientes clinicos de los casos de
ET diagnosticados desde el afio 2005 al 2010, que cumplieron
con los criterios para CET segin el Consenso de Roach y

col(12) (Cuadro 1), que se encuentran en control y segui-
miento en el Servicio de Neurologia Pediatrica del Instituto
Autonomo Hospital Universitario de los Andes y que cursan
con epilepsia. Estos fueron analizados en relacion a sexo,
edad de diagnostico e inicio de crisis, motivo de consulta, tipo
de crisis epiléptica, hallazgos electroencefalograficos y de
imagen, asociacion a trastornos conductuales, severidad de
compromiso intelectual y manifestaciones dermatologicas,
tipo de farmaco y evolucion clinica. Esta informacion fue
consignada en formato elaborado para su recoleccion.

RESULTADOS

Del total de pacientes evaluados, 12 cumplieron criterios
diagnosticos de ET y 10 cursaron con epilepsia (83%). La dis-
tribucion seglin género fue del 50% para cada sexo, con pro-
medio de edad de 5,6 afios, y un rango de edad entre 2 - 12
afios. En la edad preescolar fue en la que se hizo el diagnos-
tico con mayor frecuencia (33%). Ninguno de los pacientes
tenia antecedentes de consanguinidad, s6lo en un caso se
constatd tenian ambos padres el mismo apellido (isonimia).
Si bien la ET tiene un patron de herencia autosémica domi-
nante, s6lo una paciente presentaba otro familiar afectado en
segundo grado (tio materno), cuya madre no presentaba clini-
ca, lo que puede corresponder a la penetrancia incompleta de
la ET. En los casos nuevos de la entidad, el promedio de edad
fue 28.5 anos en las madres, y de 33 afios en los padres.

Dentro de los hallazgos clinicos se distinguieron como un
signo constante y de aparicion precoz, la dermatosis macular
hipocromica, presente en el 100% de los casos estudiados. Asi
mismo, es de hacer notar que 50% de la poblacion estudiada
cursaba con retardo global del desarrollo y/o retardo en el des-
arrollo psicomotor; y el 50% restante, con grados variables de
retraso mental; solo el 10% presentd retardo mental severo. En
44% de los casos se describieron rasgos autistas, dos varones
y dos nifias, con rango de edad entre 3 y 12 afios (Cuadro 1).

El motivo principal de consulta en el 50% de los casos fue
la presencia de crisis epilépticas. El 39% restante consulto a
través de referencias del Servicio de Dermatologia por las
maculas hipocromicas en piel; y 11% por los hallazgos ima-
genologicos (Figura 1).

Se considero epilepsia de dificil control aquellas que re-
quieren mas de un farmaco para su manejo. Se observo que
en la muestra estudiada, 50% tuvo este comportamiento, y el
20% de los pacientes inicid su cuadro epiléptico antes del afio
de edad. De los 10 pacientes epilépticos, el 40% cursd con
crisis parciales, 30% con crisis generalizadas y 30% crisis
mixtas tipo Lennox-Gastaut ( Crisis tonicas, atonicas, ausen-
cias atipicas, parciales y crisis mioclonicas). En uno de éstos
tres ultimos casos, la epilepsia se inicio en etapas muy tem-
pranas como una epilepsia tipo Sindrome de West 6
Espasmos infantiles (Figura 2). Dentro de las crisis parciales
se observé que el 75% fueron simples (motoras, neurovege-
tativas y disestésicas); y en un 25%, complejas. De los 3 pa-

ARCHIVOS VENEZOLANOS DE PUERICULTURA Y PEDIATRIA 2011; Vol 74 (3): 112-117

113



Este es el espacio para el titulo del articulo en altas y bajas

Cuadro 1. Resumen de las Caracteristicas de los pacientes Epilépticos con ET

Sexo/

Edad

Resonancia

Edad Caracteristicas Clinicas Tipo de Crisis inicio Tratamiento Hallazgo EEG Magnética Cerebral
Méaculas hipocrémicas, angiofibro- Lesiones
F/ 3 mas faciales, Retardo del desarrollo . ~ AVP + . . cerebelosas,
1 a del lenguaje. Trastorno del desarro- Ausencias >1 afio Clonazepan Hipsarritmico. tuberosidades
llo: Espectro Autista corticales
Maculas hipocrémicas, angiofibro- - - P
2 M2 mas faciales, retardo mental, oligo- Tonlco-qlonlco >1 afo AVP. Paroms_tlco No realizada
a frenia Generalizadas Generalizado
. . . e Parciales
Méaculas hipocrémicas, angiofibro- ; o
3 M2 mas faciales, piel de zapa, retardo neurovegetativas >1 afio CBZ + Piridoxina Paroxistico Sin alteraciones
a ’ ’ y motoras. generalizado
global del desarrollo.
Sd. West
Generalizadas Brote supresion Trastorno de
4 M/3  Maculas hipocromicas, retardo glo- mioclonicas <1af AVP + IP d - S
a bal del desarrollo Evolucioné a ano Clonazepan gﬁnera 1zado. mlgralgo.n
Lennox-Gastaut ipsarritmia neuroblastica
Maculas hipocromicas, angiofibro- Actividad anor-
M5 mas f{:lf:lales, pits g:{entales, déficit Qe Tonico- clonico ) mal paroxistica Hamgdomas
5 atencion, alteracion del lenguaje, : >1 afio AVP focal I corticales
a R Generalizadas ocal tempora . L
etardo mental leve. Trastorno del der actividad parieto-occipitales
desarrollo: Espectro Autista Lenta focal
Maculas hipocrémicas, pits dentales, Oxcbz Anormal
6 F/'3  hipotonia, retardo global del des-. Crl_S|s pgr_(:lales >1 afio Actualmente paroxistico Sin alteraciones
a arrollo, Trastorno del desarrollo: disestésicas. . ; focal centro-
. sin tratamiento
Espectro Autista temporal
Sd. Lennox Gastaut:
. . - ténicas, parciales
7 M/'3~ Maculas hipocromicas, retardo glo- oculogiras, >1 afio AVP + TPX Hipsarritmia No realizada
a bal del desarrollo. :
ausencias
atipicas
Maculas hipocrémicas, hamartoma Sd. Epiléptico Hamartomas
8 F/8  retiniano angiofibromas perinasales, parcial >1 afio AVP Anormal paro- subependimarios
a Retardo Mental leve, quistes rena- Crisis parciales xistico focal Tuber cortical
les/ complejas parietal derecho
Sd. AVP+Clonazepan
. . . Lennox-Gastaut Anormgl
Maculas hipocromicas, quistes re- e ’ AVP+ Clobazan paroxistico e
nales hipermetropia midpica Crisis ténicas, temporo- Multiples
Lo P .’ astaticas cefalicas, AVP+TPX . - hamartomas
F/ 6 Estrefiimiento croénico, pubarquia. . ~ parietal bilateral )
° a Retardo Mental severo, Gran torpe- parciales <1 afio AVP+FNB con propaga- corticales
] o ) complejas t . parieto-temporo-
za psicomotora, Edéntula parcial ) cion generaliza- -
con hipotrofia maxilar. y versivas Oxcbz da y de alta occipitales.
’ secundariamente Dieta cetogénica = )
e . . incidencia
ténicas. Sin tratamiento.
Maculas hipocrémicas, angiofibro- Parciales ef\rg?(?g:iacl:o
mas perinasales, placas escleroder-  neurovegetativas P
10 F/ 12 mia en frente , piel de zapa, Retardo  secundariamente >1 afio Oxcbz + foqal temporo- Sin alteraciones
a ; ’ Clobazan parietal derecho

Mental leve. Trastorno del desarro-
llo: Espectro Autista

generalizadas
atonicas

secundariamen-
te generalizado.

AVP: Acido Valproico
Oxbz: Oxcarbazapina

FNB: Fenobarbital
TPX: Topiramato

cientes (30%) que cursaron con crisis generalizadas, el 66,6%
eran tonico-clonicas generalizadas (antes llamadas gran mal);
y el 33,3% tipo ausencia (Figura 3).

No existe un patron electroencefalografico caracteristico
en la ET. El 100% de los estudios electroencefalograficos de
los epilépticos con ET mostraron alteraciones: 30% con pa-
tron hipsarritmico, 30% patrén paroxistico focal, 20% patron
focal secundariamente generalizado y el 20% restante, un pa-
tron paroxistico generalizado.
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En cuanto a los hallazgos en la neuroimagen (Resonancia
Magnética Cerebral), se realizo el estudio en el 80% de los
pacientes epilépticos. El 50% mostrd lesiones estructurales:
Tuberes corticales multiples en el 20% (localizacion parietal,
temporal y occipital), 10% con lesiones cerebelosas no espe-
cificadas y tiberes corticales, 10% astrocitomas subependi-
marios y tuberes corticales, y 10% trastornos migracionales
corticales. De las lesiones estructurales descritas para la ET
en nuestra serie, los tuberes corticales se reportaron en 80%
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Figura 3. Patron Electroencefalografico de Hipsarritmia.

de los casos como hallazgos positivos (Figura 4).

En relacion a la terapia anticonvulsiva, 70% de los pacien-
tes lograron control de las crisis apoyados con acido
Valproico, de estos, 40% en monoterapia y 30% en asociacion
con otros farmacos (20% con clonazepan, y 10% clobazan y
topiramato respectivamente). Con Oxcarbazepina, se contro-
lan un 20%, uno de ellos (10%) actualmente sin tratamiento
anticomisial; y el otro, en asociacion con clobazan. El 10%
restante recibe carbamazepina en monoterapia. Llama la aten-
cién que la totalidad de los pacientes se encuentran controla-
dos, 20% actualmente sin apoyo anticomisial. En uno de los
casos, el de mayor dificultad de control, requirié apoyo con
dieta cetogénica estricta para su control total, y por presentar
hiperamonemia como efecto colateral, le fue retirada toda
medicacion antidisrritmica (Cuadro 1).

DISCUSION

El CET es una entidad en la que se han detectado muta-
ciones en dos genes (heterogeneidad de locus): TSCI1 y
TSC2. El primero, localizado en 9q34, que codifica la prote-
ina hamartina; y el segundo en 16p13, que codifica la proteina
tuberina, cuya mutacion se observa en el 80-90% de los
casos. Estas dos proteinas en su estado normal funcionan in-
hibiendo la proliferacion celular(13-15). Se encuentran am-
pliamente distribuidas en el cerebro, rifion, corazon, entre

30%

30%

Crisis Parciales

O Crisis
Generalizadas

@ Mixtas (Sx
Lennox-Gastaut)

40%
Figura 2. Tipos de Crisis Convulsivas pacientes
con ET. IAHULA.

Figura 4. Caso 8. Resonancia magnética nuclear.
Corte sagital: Tuberes corticales parieto-temporales.
Corte axial: nédulos subependimarios.

otros. El complejo hamartina - tuberina podria participar en
numerosas vias de sefializacion celular, incluyendo las que re-
gulan el crecimiento celular (en respuesta a algunos factores
como insulina), el trafico intracelular, proliferacion, adhesion
y migracion celular(16-18). Por otro lado, existe evidencia
que indica que ambos genes TSC son supresores tumorales.

Sélo 8% de los pacientes en la serie de casos expuesta pre-
sento6 algun familiar con CET, lo que refleja la importancia de
mutaciones nuevas en la poblacion estudiada con esta altera-
cion. La literatura refiere que dos tercios de los casos de CET
se atribuyen a mutaciones espontaneas(18) ;sin embargo, es
importante continuar el seguimiento fenotipico de los pacien-
tes, proporcionar un oportuno consejo genético familiar y es-
tudiar su descendencia de presentarse.

La afectacion neurologica del CET esta ocasionada por
crisis epilépticas, retardo mental, alteraciones en la conducta
y astrocitomas cerebrales(18). En el grupo presentado, todos
los pacientes epilépticos cursaban con retardo psicomotor
asociado a grados variables de déficit cognitivo, dificil de
precisar por la edad de los mismos. Se observo un 44% de
rasgos autistas en la muestra estudiada, muy elevado en rela-
cion a un estudio realizado en la Universidad de Goteborg,
Suiza, que reportd que alrededor de 9% de los nifios autistas
mostraban CET.

Segtin diversos reportes, la epilepsia se presenta entre 60
y 90% en los pacientes con CET a lo largo de la vida, siendo
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el sintoma neurolégico mas comun, lo cual concuerda con la
casuistica y se refuerza al considerar que el 50% de los moti-
vos de consulta fueron las crisis convulsivas.

La epileptogénesis en la ET podria estar asociada a un
desbalance dado por disminucion de los receptores GABA e
incremento de los glutaminérgicos en los tuberes corticales,
dicho déficit pudiera explicar el inicio precoz de las crisis y
su evolucion hacia epilepsia de dificil control(9). En el grupo
estudiado, 50% cursé con epilepsia de dificil control requi-
riendo politerapia para su manejo, de éstos solo 10%, requirid
multiples esquemas politerapéuticos y dieta cetogénica.
Algunos autores como Lazarowski y cols(19), sefialan que
aun siendo poco claros los mecanismos por los cuales la epi-
lepsia y la ET tienen este comportamiento, la resistencia a
drogas y factores que influyen en la refractariedad de la epi-
lepsia, se podria explicar en la sobreexpresion de la proteina
de resistencia a multidrogas MDR-1 y MRP-1 de la corteza
epileptogénica del taber.

Segtin Holmes y el grupo de estudio de ET, en epilepsia
en nifios con esta entidad, son signos de mal prondstico la
presencia de multiples tipos de crisis, inicio precoz antes del
afio y anomalias multifocales en el EEG. En tal sentido se
plantea que el reto es la identificacion temprana de crisis in-
tratables y manejo precoz de las mismas(20). En la presente
serie, s6lo dos casos (20%) cumplieron estos criterios predic-
tivos y efectivamente tienen un pronoéstico reservado para la
funcion, no solo por su epilepsia, sino por su compromiso
cognitivo. Lejos de nuestras posibilidades, ambos casos pu-
dieron ser candidatos a manejo quirtirgico temprano, siendo
ésta la tendencia actual, siempre y cuando se identifique pre-
viamente el tiber marcapaso responsable de las crisis, se
ofrezca una técnica depurada, se cuente con neurofisiologia
intraoperatoria y con un abordaje en equipo que pueda brin-
dar buen control pudiendo entonces favorecerse el desarrollo
neurocognitivo de €stos pacientes(21).

Desde el punto de vista imagenologico, el signo radiogra-
fico de pacientes con ET son los nodulos subependimarios
calcificados, los cuales se pueden observar en radiografia de
craneo; pero se pueden evidenciar mejor mediante
Tomografia axial computarizada (TAC). Estas calcificaciones
tienden a aumentar en tamafio y en numero con el tiempo, ha-
llazgo dependiente de la edad, por lo que en ocasiones pueden
estar ausentes en los lactantes. También se pueden observar,
pero con menor frecuencia, lesiones calcificadas en la super-
ficie de los hemisferios cerebrales. Los defectos corticales y
las tuberosidades pueden aparecer a veces en la TAC; sin em-
bargo, son mejor demostrados mediante RMN con densidad
T2(22), presentes en el 50% de los casos estudiados. Lesiones
lineales hiperintensas perpendiculares a la corteza se relacio-
nan con un tracto residual debido a una migracion neuronal
anormal. En un cuarto de los pacientes se pueden ver lesiones
cerebelosas(18,23), presentes en un 10% de los casos estu-
diados.

Las lesiones visibles en la RMN se correlacionan con las
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manifestaciones electroencefalograficas. Los pacientes con
varias y grandes lesiones corticales o subcorticales tienen re-
tardo mental mas severo y crisis epilépticas intrata-
bles(19,20).La migracion anormal de las neuronas desempe-
fla un papel importante en el desarrollo de las alteraciones
neurologicas(24,25), tal como se aprecia en el 30% de los
casos estudiados portadores de Sindrome de Lennox-
Gastaut. Se describe una correlacion entre el numero de tube-
romas corticales y la existencia temprana de convulsiones o
retardo mental(22,23); sin embargo, en la poblacion estudiada
no fue posible establecer esta asociacion.

En cuanto a las caracteristicas clinicas extraneurologicas
encontradas en la serie, el 100% presentd las maculas hipo-
cromicas caracteristicas en hojas de fresno que variaban en
nimero, tamafo y distribucion siendo el signo clinico de apa-
ricion mas precoz, tal como lo describen otras publicaciones
las maculas hipocromicas o manchas hipomelanicas que son
habitualmente visibles desde el nacimiento y se pueden iden-
tificar en 90 % de los casos(18). Otra manifestacion presente
en el 50% de los casos fueron los angiofibromas faciales.
Otros signos y sintomas clinicos multisistémicos seran pre-
sentados en forma florida a lo largo de la vida, con afectacion
potencial ademas de cerebro y piel, de otros sistemas produ-
ciendo entre otros, linfangiomatosis pulmonar, angiomiolipo-
mas renales, gonadales o adrenales , rabdomiomas cardiacos,
polipos rectales, hipocromias iridianas, que no fueron descri-
tos en los casos estudiados.

En general, la calidad de vida de los pacientes con ET es
mala dada la afectacion cerebral manifestada por convulsio-
nes, retardo mental y cambios de conducta; en 50 a 75 % de
los casos antes de llegar a la edad adulta, la causa de la muerte
es una neoplasia(26-28). Pese al prondstico de los pacientes
con CET, es importante mencionar la necesidad y obligacion
hipocratica de generar medidas de paliacion, rehabilitacion y
acompafiamiento, asi como el pertinente consejo genético a
pacientes y familiares

Finalmente, es de gran interés para el clinico que se en-
frenta a cuadros convulsivos recordar la asociacion embriol6-
gica neuroectodermal y sus derivados cerebro-piel, de manera
tal, que la presencia de crisis convulsivas y maculas dérmicas
hipocrémicas, lo lleven a sospechar la presencia de una enfer-
medad neurocutanea o Facomatosis.

CONCLUSIONES

Los casos estudiados de ET presentan un comportamiento
clinico desde el punto de vista neurologico similar al descrito
en la experiencia internacional.

Aunque las convulsiones no forman parte de los criterios
diagnosticos, son el motivo mas frecuente de consulta, y en
asociacion a alteraciones dermatologicas deberian conducir a
la sospecha de enfermedad neurocutanea como la ET, la cual
nos ofrecera signos y sintomas mas floridos al avanzar el pa-
ciente en su edad.




Este es el espacio para el titulo del articulo en altas y bajas

La variedad y severidad de crisis epilépticas que pueden
presentar los pacientes ameritara en muchos casos de polite-
rapia para su control .La importancia de hacer el diagnostico
oportuno se basa en la posibilidad de generar control de crisis
convulsivas, que favorece el desarrollo neurocognitivo y la
calidad de vida del paciente, asi como, establecer las impli-
cancias genéticas en el grupo familiar.
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