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INTRODUCCIÓN

La esclerosis tuberosa es una patología autosómica
dominante. En el 90% de los pacientes la enfermedad
está causada por la mutación en el gen TSC1, (cromo-
soma 9q34 ) o el gen TSC2 (cromosoma 16p13). Los
túberes están asociados con epilepsia, retraso mental,
trastornos de conducta y déficits neurológicos focales.
Las convulsiones son el síntoma más común con una
incidencia preponderante durante el 4º/5º mes y se
manifiestan clínicamente por espasmos infantiles. Cuan-
do se produce durante el primer año de vida con
actividad epileptiforme multifocal y ocurrencia de nue-
vos focos en el EEG el pronóstico empeora1,2. La mayo-
ría de los pacientes se transformarán en fármaco-
resistentes y candidatos a cirugía de la epilepsia. El
objetivo de los estudios no invasivos (neurofisiología,
neuroimágenes, neuropsicología) es la identificación de
un “tuber marcapaso”. La lesionectomía pura o “am-
pliada” es el tratamiento elegido con el propósito de
controlar la epilepsia y permitir la maduración del
cerebro en desarrollo.

El objetivo de este trabajo es comunicar nuestra
experiencia vinculada a la esclerosis tuberosa y epilep-
sia refractaria, el enfoque terapéutico y los resultados
obtenidos.

MATERIAL Y MÉTODO

Durante el período comprendido entre junio de 1995
y junio de 2008 fueron operados 12 pacientes pertene-
cientes al Hospital Nacional de Pediatría “J. Garrahan ”
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y a FLENI portadores de esclerosis tuberosa y con
epilepsia fármaco-resistente. La edad promedio fue de 6
años (r=6 meses a 19 años). 6 fueron varones y 6 mujeres.
El inicio de su epilepsia fue dentro del primer año de vida.
Fueron estudiados con IRM con protocolo de epilepsia y
videotelemetría hasta identificar el área epileptogénica
primaria; 2 requirieron cirugía en 2 tiempos con implan-
te de electrodos intracraneales por no existir correlato
entre la semiología de las crisis, las imágenes y los
hallazgos neurofisiológicos obtenidos mediante la video-
telemetría. Se efectuó electrocorticografía intraoperato-
ria en 7, potenciales evocados somatosensitivos en 2 y
estimulación cortical en 1. El área epileptogénica fue
frontal en 4, temporal en 3, parietal en 2, occipital en 1
y difusa en 2 casos. Los procedimientos quirúrgicos
realizados fueron 6 lesionectomías, 2 lobectomías ante-
riores temporales standard (LATS), 1 callosotomía, 1
lobectomía parietal, 1 polectomía frontal y 1 implante de
estimulador vagal. Hubo una reoperación.

RESULTADOS

Fueron clasificados en clase I de Engel 7 casos, 2
casos en clase II y clase III. Las cirugías paliativas
(callosotomía/estimulador vagal ) fueron realizadas en
2 casos por ser epilepsias multifocales con afectación de
ambos hemisferios. La reducción en la frecuencia/
intensidad de las crisis fue mayor al 60%. Un caso no
evaluado por seguimiento menor al año.

DISCUSIÓN

La cirugía de la epilepsia tiene indicación en los
pacientes con epilepsia fármaco-resistente y esclerosis
tuberosa3-9. La edad de comienzo de las crisis según la
bibliografía se ubica en 1.4 años (media = 0,3 años; r =1
día - 11 años) y comienza antes de los 20 años10.
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Un 25 % de los pacientes de esta serie fueron
operados dentro del primer año de vida siendo esto
mandatorio dado las características de esta enferme-
dad que impide la correcta maduración cerebral. Es
imprescindible el estudio exhaustivo mediante IRM de
alta definición con protocolo de epilepsia y video- EEG
para establecer el área epileptogénica primaria8,11. Fue-
ron realizadas 6 lesionectomías. En estos casos el
objetivo ideal fue detectar el “tuber marcapaso” con el
propósito de realizar una lesionectomía pura (acotada a
la lesión) o “ampliada ”según los hallazgos identificados
en la electrocorticografía intraoperatoria12. Debe reali-
zarse una exposición generosa no sólo del tuber sino
también del margen de éste de forma tal que pueda
realizarse el registro de la actividad eléctrica con tiras
subdurales. La consistencia de la lesión pudo ser útil en
algunos casos para identificarla. No obstante si existe la
posibilidad de realizar una marcación guiada de la
lesión con neuronavegador, la planificación de la cra-
neotomía y los márgenes adecuados para la electrocor-
ticografía se verán simplificados. La disección subpial
se realiza con un disector romo y con la ayuda de pinzas
bipolares se procederá a la exéresis en block de la lesión.
Se realizan registros electrocorticográficos pre y postre-
sección. De acuerdo a los resultados obtenidos se
procede a la ampliación de la corticectomía o a la
transección subpial múltiple (TSM) si se trata de una
zona elocuente. Cuando el túber se localiza adyacente
al área motora se utilizan los potenciales evocados
somatosensitivos y la estimulación cortical para mini-
mizar los riesgos de secuelas. La TSM del área motora
produce un déficit transitorio que puede ser recuperado
luego de la rehabilitación kinésica. La plasticidad del
SNC del niño pequeño permite la recuperación neuro-
lógica y no debe dudarse en realizar la TSM del área
elocuente. Dejar sin tratamiento quirúrgico un foco
eléctrico puede empeorar el pronóstico. Se realizaron
lobectomías (temporal, parietal)12 cuando se trató de
lesiones de gran extensión que involucraban al lóbulo
en su totalidad. La lesionectomía también puede com-
binarse con procedimientos de desconexión.

Dado que la esclerosis tuberosa suele cursar con
múltiples lesiones bihemisféricas, cuando el correlato
son las descargas multifocales y bilaterales debe consi-
derarse los procedimientos paliativos (callosotomía vs.
estimulador vagal) teniendo en cuenta que estos son
complementarios y que se deberá considerar cada
paciente en particular para la indicación de uno u otro
como primer procedimiento. Los pacientes no están
exentos de ser reoperados dada la presencia en muchos
casos de múltiples túberes que pueden aportar activi-
dad epiléptica. Esta eventualidad no debe ser conside-
rada como un mal resultado ya que los años de crisis
controladas permiten el desarrollo neurocognitivo. El
equipo multidisciplinario de cirugía de epilepsia debe
extremar el diagnóstico apropiado y garantizar una
adecuada neurofisiología intraoperatoria ya que no sólo

una técnica correcta asegurará un buen resultado. 7 de
11 casos con seguimiento mayor al año y donde se
incluyen 2 cirugías paliativas se encuentran en una
Clase I de Engel lo que significa que tienen sus crisis
controladas y que ha podido reducirse la medicación
anticomicial evitando los efectos adversos de éstas14.

CONCLUSIÓN

En el 75% de los pacientes portadores de esclerosis
tuberosa con epilepsia refractaria ésta pudo ser tratada
y controlada, quedando en la clase I y II de Engel. La
localización del “túber marcapaso” responsable de las
crisis, la técnica depurada, la neurofisiología intraope-
ratoria y el abordaje en equipo pueden brindar buenos
resultados en el control de una epilepsia lesional que si
no es tratada en tiempo y forma producirá secuelas
neurológicas graves15. El tratamiento quirúrgico precoz
brinda los mejores resultados.
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