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RESUMEN. Introduccidn. Se ha sugerido la relacién entre trastornos neuropsiquicos asi como de las crisis epilépticas con la localizacion de
tiberes corticales en el Complejo Esclerosis Tuberosa (CET). El objetivo del estudio fue determinar esta relacion en una muestra de pacientes
evaluados en el periodo 1995-2005 en la Consulta Externa del Servicio de Neurologia Pediatrica del Hospital Infantil de México “Federico
Gomez". Presentacion de casos. Se evalu dicha comorbilidad en 46 pacientes que cumplieron los criterios para el completo CET y se es-
tudid la correlacion entre epilepsia y los trastornos del comportamiento y lenguaje durante el Ultimo afio en relacion con el nimero de tiberes
corticales. El 52% de los pacientes presentaron conducta normal, 19.6% presentd agresividad, 15.2 % rasgos autistas y 13% trastornos de
lenguaje. EI 78% presentaba epilepsia de varios tipos. Conclusion. Aunque hubo una tendencia en la relacion, no hubo significancia estadis-
tica entre los trastornos de conducta y el nimero de tiberes (p=0.31), ni entre la ocurrencia de epilepsia y los trastornos de la conducta y len-
guaje (p=0.96). Se requiere de una muestra mas grande para evaluar mejor esta comorbilidad; sin embargo, es recomendable en la practica
clinica, la vigilancia por trastornos de conducta y lenguaje en pacientes con mas de un tiber cerebral. Rev Med Hondur 2010;78(4): 169-224.

Palabras clave: Esclerosis tuberosa, Epilepsia, Trastorno de conducta.

La primera descripcion del Complejo Esclerosis Tuberosa
(CET) como tal fue realizada probablemente por Von Recklinghau-
sen en 1862, pero se atribuye a Bourneville (1880) la primera des-
cripcion clinica.! Desde entonces, multiples autores han contribuido
con diferentes aportaciones clinicas. El CET es una enfermedad
hereditaria autosémica dominante de penetrancia variable y fre-
cuencia estimada de 10 a 14:100.000.%

Se ha descrito la mutacion de dos genes para esta enfermedad
en los cromosomas 9¢34 (TSC1)*y 16p13.3 (TSC2),® los cuales co-
difican respectivamente, dos proteinas, la hamartina y la tuberina,
que tienen un efecto de supresidn tumoral. Este mecanismo puede
explicar la presencia de tumores (tuberes) en diversos 6rganos de
los pacientes, siendo una de las caracteristicas mas frecuentes del
CET.“% El diagnostico de esta patologia se basa en criterios clinicos
y radioldgicos establecidos por la Asociacion Nacional de Esclerosis
Tuberosa de los Estados Unidos de Norteamérica.” Cuando los tu-
beres se localizan en cerebro, pueden causar epilepsia (espasmos
infantiles),2° retraso mental y trastornos de conducta.’

Al parecer, las alteraciones en las funciones neuropsiquicas
y la ocurrencia de crisis epilépticas estan relacionadas con la loca-
lizacion de tiberes corticales. Ya que se ha documentado que los
pacientes con deterioro intelectual y regresion neuropsiquica suelen
ser portadores de tberes frontales, los cuales también pueden pro-
vocar crisis epilépticas parciales complejas.2 Se ha encontrado
tuberes frontales en pacientes con autismo infantil y tlberes en las
regiones temporales en pacientes con afecciones severas de len-
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guaje.>**El presente estudio tiene como objetivo evaluar la relacion
entre el numero de tdberes y la presencia de trastornos disruptivos
de conducta en nifios con CET.

PRESENTACION DE CASOS

Se revis6 los archivos de Consulta Externa del Servicio de Neu-
rologia Pediatrica del Hospital Infantil de México “Federico Gomez”
durante el periodo de diez afios desde el 1 de enero de 1995 al 30 de
diciembre del 2005. Se identificd 46 casos que cumplian los criterios
clinicos y radiologicos de esclerosis tuberosa.” Los Criterios de inclu-
sién para el estudio fueron: a) Diagndstico establecido de CET, b) dis-
ponibilidad de imagen de imagen sea resonancia magnética nuclear
0 bien tomografia axial de craneo, ¢) Ultima evolucion o valoracion
no mayor de un afio. Los criterios de exclusion fueron: a) criterios de
diagndstico de CET poco claros, b) no disponibilidad de estudios de
imagen, ¢) Ultima evaluacidn mayor de un afio.

Se evaluaron las variables de edad, sexo, antecedente de cri-
sis epilépticas y las caracteristicas de las mismas, la valoracion por
psicologia o psiquiatria y la evolucion clinica hasta la ltima cita,
haciendo relevancia en el tipo de trastorno conductual presentado,
clasificados en tres grupos: agresividad, espectro autista y trastor-
no de lenguaje. Se valoro los estudios de imagen de manera inde-
pendiente junto con un neurorradiologo, procediéndose a contar las
lesiones y su localizacion dentro del parénquima cerebral. Se com-
pard las caracteristicas del comportamiento durante el Gltimo afio
respecto al nimero de tdberes corticales por paciente. Los datos
fueron tabulados y analizados con el programa estadistico SSPS.

De los 46 pacientes evaluados, 25 (54%) eran del sexo feme-
nino y 21 (45%) del masculino; con edad promedio de 7.6 afios, con
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una edad maxima de 16 afios y una minima de 1 afio. El 52.2% de
los pacientes presentaron conducta normal, el 19.6% presentaba
agresividad, el 15.2% rasgos autistas y el 13% trastornos de len-
guaje. Se encontrd 22 pacientes con trastorno de conducta y len-
guaje (Fig. 1). De los 46 pacientes 78% tenia historia de epilepsia
(Fig. 2).

Se correlacion la presencia de alteracion de conducta o len-
guaje respecto al numero de tuberes (Cuadro 2), independiente de
su localizacién en el encéfalo, encontrando que a mayor nimero de
tuberes, el trastorno de conducta era méas profundo (especialmente
con espectro autista (pero sin alcanzar significancia estadistica, p =
0.31). Ademas se correlaciond las crisis convulsivas y la presencia
de trastorno de conducta y lenguaje, pero tampoco hubo significan-
cia estadistica para esta correlacion (p = 0.96).

Trastornos del
lenguaje
13%

Rasgos autistas
15%

Normal
52%

Agresividad
20%

Figura 1. Presencia de trastornos de conducta y lenguaje en los 46 pacientes con CET
evaluados.
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Figura 2. Presencia de epilepsia en los pacientes con CET evaluados.

TUBEROMAS Y TRASTORNOS DE CONDUCTA

Cuadro 1. Relacién de numero de tuberes intracerebrales y la presencia de trastorno
conductual o de lenguaje (Hospital Infantil de México 1995-2005)*.

Condicion neurolégica

No. de
tiberes Trastorno de
Normal Espectro autista Agresividad lenguaje
0 6 0 0 3
1 4 0 0 0
2 9 1 2 1
3 5 2 3 0
4 0 2 1 1
5 0 2 3 1

* No hubo relacion estadistica significativa (p=0.31).

Cuadro 2. Relacion entre presencia de sindrome epiléptico y trastornos de conducta y
lenguaje™.

Condicion neurolégica

Sindrome
Epiléptico Espgctro B Trastorn(?
Normal autista Agresividad  de lenguaje

Sd. de West 2 3 1 2
Sd. de Lennox-Gastaut 4 2 4 0
Epilepsia mioclonica 0 0 0 1
Sindrome no clasificado 12 2 1 2
Sin epilepsia 6 0 3 1

* No hubo relacion estadistica significativa (p=0.96).

DISCUSION

Nuestra serie de casos no mostrd ninguna relacion entre epi-
lepsia y los trastornos de conducta y lenguaje, aunque se encontro
tendencia pero sin significancia estadistica cuando se relacioné el
numero de tuberes con los trastornos de la conducta y lenguaje.
En cambio, otros estudios si han reportado correlacion significativa
entre el numero de tuberes y trastorno dentro del espectro autis-
ta.8,9,12,13

No existen a la fecha estudios que muestren la asociacion en-
tre los tuberes corticales y la aparicidn precoz de algun trastorno
de conducta. La mayoria de los trabajos refieren que estos trastor-
nos son secundarios a las crisis convulsivas, que generalmente son
de muy dificil control."®" Existen algunos estudios que resaltan la
ocurrencia de trastornos del espectro autista con alguna relacion a
presencia de tiberes."

Aunque nuestro estudio no mostré relacion estadisticamente
significativa, se encontrd una tendencia que parece asociar el ni-
mero de tUberes corticales (independientemente de la localizacién)
con mayor frecuencia a conductas disruptivas, independientemente
de la presencia de epilepsia. Se requeriria una muestra mas grande
para obtener resultados mas establecidos. Sin embargo, es valido
recomendar sobre la necesidad de realizar una vigilancia del com-
portamiento de manera mas cercana en aquellos pacientes que pre-
sentan méas de un tuber cortical.
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SUMMARY. Introduction. A relation has been suggested between the presence of neuropsychic and epilepsy disorders with the loca-
lization of cortical tubers in the Tuberous Sclerosis Complex (TSC). The objective of the study was to determine that relationship in a patient
sample evaluated during the 1995-2005 period at the Outpatient Clinic of the Neuropediatrics Service of Hospital Infantil de México “Federico
Gomez". Case series. The studied comorbidity was reviewed in 46 patients who met criteria for TSC, the correlation between epilepsy and
behavioral and language disorders during the last year with the number of cortical tubers. Fifty two percent of cases 52% presented normal
behavior, 19.6% had aggressiveness, 15.2% autistic features, and 13% had language dysfunctions; 78% of cases had several type of epilep-
sies. Conclusion. Even there was a trend, there was no statistical significance between the relation of behavior or language disorders and the
number of tubers (p=0.31). Also, there was no significant statistical correlation between epilepsy and behavior or language disorders (p= 0.96).
Alarger sample would be needed to evaluate further this comorbidity; however, in clinical practice, it is advisable to do surveillance for behavior
and language deficits in patients with more than one brain tuber. Rev Med Hondur 2010;78(4):169-224.

Key words: Tuberous sclerosis complex, epilepsy, Disruptive behavior disorder.
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