ta movimientos estereotipados de manos y
es poco sociable. Paciente al tener 1 afioy 5
meses de edad, presenta (segun sus padres)
una regresion de su desarrollo, ya no pro-
nunciaba palabras, necesitaba ayuda para
ponerse de pie y dificultad para deambular,
pierde fuerzas de manos y pies cuando pre-
viamente si la tenia.

Es tratada por la misma razén en TELETON,
logrando una recuperacion parcial de dichas
funciones. A los 2 afios comienza a presen-
tar crisis convulsivas, caracterizadas por ri-
gidez en miembros superiores e inferiores,
6culogiros, con relajacion de esfinteres anal
y vesical, con una duracién de 15 segundos,
posteriormente con pérdida de la conciencia
de aproximadamente 15-20 minutos. Trata-
da por neurdlogo pediatra quién indica acido
valproico a dosis de (250mg/5cc) c/12 horas.

Hace 2 meses padres manifiestan que su hija
no socializa, se le habla y no atiende al llama-
do, a veces hace contacto visual, sonrie muy
poco, no muestra apego con nada ni objetos
ni personas “vive en su mundo”. Presenta
episodios de autoagresividad (golpeandose
contra la pared, halandose el cabello) y hete-
roagresividad (tirando 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 afectivo presentd sonrisa
social a los 3 meses, temor a extrafios a los
9 meses, el juego imitativo lo realizé a los 12
meses, actualmente no interactua con nadie.
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No hay control de esfinteres.

Examen Neurolégico: predominio de mano
derecha, marcha asimétrica, disminucion de
la fuerza muscular, motricidad gruesa y fina
anormal, nervios craneales y sensibilidad
normal.

Examen Mental: paciente femenina de 3
anos y 4 meses de edad, quién entra a la cli-
nica en brazos de su madre, realizando movi-
mientos estereotipados con las manos, poco
contacto visual, por momentos voltea la cara
cuando dicen su nombre, observa lo que hay
en la clinica pero no interactla 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-
berdn, balbucea, no pronuncia monosilabos,
con afecto indiferente.

Evolucién:

Paciente se presenta a su primera cita ob-
servandose inatenta, sin contacto visual,
realizando movimientos estereotipados de
manos, permanece sentada en su silla con
balanceo frecuente del tronco.

Exdmenes realizados: EEG Anormal por ha-
llazgos epileptiformes. TAC simple y contras-
tada: sin alteraciones. IRM: normal.

En sus citas posteriores se evidencia mejoria
parcial de su cuadro clinico en cuanto a la
agresividad, aunque dicho sindrome es pro-
gresivo.

DISCUSION

Basandonos en los criterios del CIE-10 como
pautas diagnodsticas para el Sindrome de
Rett antes enunciadas, encontramos las si-
guientes concordancias de caracteristicas
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