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ta movimientos estereoti pados de manos y 
es poco sociable. Paciente al tener 1 año y 5 
meses de edad, presenta (según sus padres) 
una regresión de su desarrollo, ya no pro-
nunciaba palabras, necesitaba ayuda para 
ponerse de pie y difi cultad para deambular, 
pierde fuerzas de manos y pies cuando pre-
viamente sí la tenía.
Es tratada por la misma razón en  TELETON, 
logrando una recuperación parcial de dichas 
funciones. A los 2 años comienza a presen-
tar crisis convulsivas, caracterizadas por ri-
gidez en miembros superiores e inferiores, 
óculogiros, con relajación de esfí nteres anal 
y vesical, con una duración de 15 segundos, 
posteriormente con pérdida de la conciencia 
de aproximadamente 15-20 minutos. Trata-
da por neurólogo pediatra quién indica ácido 
valproico a dosis de (250mg/5cc) c/12 horas.

Hace 2 meses padres manifi estan que su hija 
no socializa, se le habla y no ati ende al llama-
do, a veces hace contacto visual, sonríe muy 
poco, no muestra apego con nada ni objetos 
ni personas “vive en su mundo”. Presenta 
episodios de autoagresividad (golpeándose 
contra la pared, halándose el cabello) y hete-
roagresividad (ti rando de patadas y de cosas 
a los familiares).
Los datos familiares son normales. Datos 
prenatales, natales y postnatales sin altera-
ciones.
Desarrollo psicomotor: normal hasta que co-
mienza el cuadro. Desarrollo del lenguaje fue 
normal, hasta los 17 meses hubo un retro-
ceso en su lenguaje y solo balbuceaba. En el 
desarrollo social y afecti vo presentó sonrisa 
social a los 3 meses, temor a extraños a los 
9 meses, el juego imitati vo lo realizó a los 12 
meses, actualmente no interactúa con nadie.

No hay control de esfí nteres.

Examen Neurológico: predominio de mano 
derecha, marcha asimétrica, disminución de 
la fuerza muscular, motricidad gruesa y fi na 
anormal, nervios craneales y sensibilidad 
normal.
Examen Mental: paciente femenina de 3 
años y 4 meses de edad, quién entra a la clí-
nica en brazos de su madre, realizando movi-
mientos estereoti pados con las manos, poco 
contacto visual, por momentos voltea la cara 
cuando dicen su nombre, observa lo que hay 
en la clínica pero no interactúa con nadie, la 
madre sale del consultorio y ella ni se per-
cata de la ausencia, permanece inatenta, de 
repente llora pero se calma cuando se da bi-
berón, balbucea, no pronuncia monosílabos, 
con afecto indiferente. 

Evolución: 
Paciente se presenta a su primera cita ob-
servándose inatenta, sin contacto visual, 
realizando movimientos estereoti pados de 
manos, permanece sentada en su silla con 
balanceo frecuente del tronco. 
Exámenes realizados: EEG Anormal por ha-
llazgos epilepti formes. TAC simple y contras-
tada: sin alteraciones. IRM: normal.
En sus citas posteriores se evidencia mejoría 
parcial de su cuadro clínico en cuanto a la 
agresividad, aunque dicho síndrome es pro-
gresivo.

DISCUSIÓN

Basándonos en los criterios del CIE-10 como 
pautas diagnósti cas para el Síndrome de 
Rett  antes enunciadas, encontramos las si-
guientes concordancias de característi cas 

not socialize, he speaks and does not serve the call, sometimes making eye contact, the above character-
istic of an autistic syndrome. Little smiles, shows no attachment to anything, has episodes of self-injurious 
and hetero reported to be abnormal EEG for epileptiform fi ndings, simple and proven cerebral computed 
tomography unaltered, normal magnetic resonance image, which is presented so you can have a clearer 
knowledge about this syndrome which is rare, this being the fi rst case in Honduras. 
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INTRODUCCIÓN

Kanner (1913) en Estados Unidos y Asperger 
(1913) en Austria, describieron cuadros clí-
nicos que hoy se  incluyen en el denomina-
do Trastorno del Espectro Auti sta (TEA). A lo 
largo de los años la comprensión y la clasifi -
cación de estos trastornos han ido variando, 
en función de los hallazgos cientí fi cos en-
contrados. 

En el TEA resalta la noción dimensional de 
un “contí nuo”, en el que se altera cualitati -
vamente un conjunto de capacidades en la 
interacción social, la comunicación y la ima-
ginación. Conti ene una diversidad de tras-
tornos, con afectación de síntomas claves 
diferentes, desde los casos más severos a 
aquellos rasgos fenotí picos rozando la nor-
malidad; de aquellos asociados a una alte-
ración de la capacidad intelectual marcada, 
a otros con alto grado de inteligencia; des-
de unos vinculados a trastornos genéti cos 
o neurológicos, a otros en los que aún no 
somos capaces de identi fi car las anomalías 
biológicas subyacentes.

Un trastorno con una progresión única, que 
se incluye en el espectro auti sta, es el Sín-
drome de Rett  (SRT), como principal causa 
de  grave alteración de la capacidad intelec-
tual en las mujeres.  Trastorno neurológico 
de base genéti ca causado por mutaciones 

en el gen que codifi ca la proteína regula-
dora transcripcional, meti l-CpG vinculante 
2 (MeCP2), del cromosoma X (Xq28), en el 
95% de los casos, caracterizados por una pri-
mera infancia sin incidentes, seguido por el 
estancamiento y la regresión del crecimien-
to, motor, lenguaje y habilidades sociales 
posteriores en el desarrollo.1

Según el CIE-10 las pautas de diagnósti co 
para el Síndrome de Rett  son las siguientes: 
pérdida de los movimientos intencionales 
de las manos y de la capacidad manual fi na 
de ti po motor, pérdida parcial o ausencia del 
desarrollo del lenguaje, movimientos este-
reoti pados que se caracterizan por el retor-
cer de manos; hiperventi lación; desarrollo 
social y lúdico se deti enen  en el segundo 
año de vida, ataxia y apraxia de tronco, que 
se acompaña de escoliosis o cifoscoliosis e 
hipotonía muscular.2

Los factores de riesgo incluyen convulsio-
nes, pérdida de movilidad y difi cultades para 
tragar. 3

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Paciente femenina de 3 años y 4 meses de 
edad, de Ojojona, Francisco Morazán, acom-
pañada de su madre con referencia de TE-
LETON, donde se refi ere que la niña ti ene 
retraso en el desarrollo psicomotor, presen-


