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INTRODUCCION

El sindrome de Angelman, descrito por primera vez en

1965 por Harry Angelman es un trastorno neurogenético, caracterizado por retardo mental
grave, ausencia del lenguaje, ataxia, dismorfia craneofacial (microcefalia, braquicefalia,
prognatismo, protusion lingual) y fenotipo conductual caracteristico, en el que destacan brotes
de risa inmotivada, apariencia de felicidad y personalidad facilmente excitable.

OBJETIVOS

El objetivo de este estudio es describir los hallazgos electroencefalograficos que se presentan en
pacientes con Sindrome de Angelman ya que de las diferentes manifestaciones clinicas quizas la
mas frecuente (en los diferentes trabajos se presentan con una frecuencia de entre 70 % y 90 %)
es la epilepsia, en sus diferentes formas (crisis mioclonicas, epilepsia focal, sindrome de West,
y crisis tonico-clonicas.)

MATERIAL Y METODOS

Se presentan 7 (siete) casos, 4 (cuatro) del sexo masculino entre siete y once afos y 3 (tres) del
sexo femenino entre 10 y 12 afios, donde se evalud la historia familiar, el examen neurolédgico,
la edad de inicio y la semiologia de las crisis epilépticas, las caracteristicas
electroencefalograficas, y el tipo de epilepsia de acuerdo a la clasificacion internacional de
epilepsias y la respuesta al tratamiento.

RESULTADOS

Todos los casos presentaron un fenotipo fisico y conductual correspondiente con las
caracteristicas clinicas de los criterios del consenso de SA Los sindromes epilépticos
reconocidos fueron: epilepsia con crisis mioclonicas, epilepsia focal, sindrome de West y crisis
tonico-clonicas.

Se detallan ademas las caracteristicas electroencefalograficas encontradas en estos pacientes.

CONCLUSION

El total de los pacientes presentados presentaron crisis epilépticas, de las cuales la mas frecuente
fue la epilepsia mioclonica.

El EEG intercritico mostr6 paroxismos generalizados de polipunta-onda y punta-onda en la
mayoria de los casos.

Es importante tener en consideracion este diagnostico ya que cuanto mas temprano se realiza el
mismo mejor se puede contribuir a un manejo clinico y neurolégico adecuado.
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