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Introducecién

aintroduccién del concepto de «benig-

nidad» en epilepsia ha sido uno de los
logros mas interesantes de la moderna epi-
leptologia y en especial de la epileptologia in-
fantil. Frente a ideas tan peyorativas, como
arraigadas, sobre la epilepsia, la aparicién en
el afio 1972 de «epilepsias benignas» (1-2)
abrié perspectivas y retos en el campo de la
investigacion, aiin en plena vigencia.
Su apasionante historia se inicia en el afio
1952, con GASTAUT (3), quién llamé la aten-
cién sobre «les pointes pré-rolandiques sans
signification focal», pero tuvieron que pa-
sar dos décadas, hasta que por primera vez,
curiosamente en un mismo niimero de la
revista Epilepsia del afio 1972, aparecen
dos publicaciones con el titulo de «Benigns
epilepsy of children...» con una sola dife-
rencia en la denominacién, que mientras
los autores franceses puntualizan «with ro-
landic paroxismal foci», los anglosajones
dicen «with centro-temporal EEG» (1-2).
Un largo camino desde 1952 hasta 1972 fue
preciso para que el concepto de «epilepsia
benigna» se aceptara en epileptologia. La
clave la constituyeron un conjunto de apor-
taciones precursoras, entre ellas, la fre-
cuencia de estos paroxismos en la infancia
y su desaparicién al llegar a la pubertad, las
primeras relaciones entre paroxismos ro-
landicos y las peculiaridades de su expre-
sién clinica, asi como el caricter genético

4,5, 6,7,8,9), que aunque distanciadas
en el tiempo, fueron perfilando no sélo lo
que seria la primera epilepsia benigna —epi-
lepsia a puntas rolindicas (EPR)- sino
abriendo un horizonte de nuevas epilep-
sias benignas y nuevos conceptos en el cam-
po de la epileptologia.

Todo ello contribuyé a que el cuadro per-
fectamente definido en lo clinico, neuro-
fisiolégico y genético cristalizara en 1972
(1-2) con la denominacién de «Epilepsia
Benigna de la Infancia con paroxismos Ro-
landicos» o «Centro-temporales», nombre
que hizo fortuna y ha contribuido a su di-
fusién.

Sinonimia

Pricticamente, todas las denominaciones
hacen referencia al caracter «benigno» y al
grafoelemento tan peculiar que lo caracte-
riza, elemento que unos autores prefieren
llamar «puntas roldndicas» y otros «cen-
trotemporales» (términos que podrian en-
cerrar repercusiones conceptuales como ve-
remos mas adelante).

La Clasificacién Internacional la incluye
entre las epilepsias y sindromes parciales
en el grupo idiopdtico con la denominacién
de Epilepsia Benigna Infantil con puntas
centro-temporales. La primera denomina-
cién muy manejada en Europa fue: Epi-
lepsia Parcial Roldéndica (EPR) (7), tam-
bién Epilepsia Parcial Benigna Infantil
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con Paroxismos Roldndicos (EPB-PR) (10),
que otros autores han simplificado con la
denominacién Epilepsia Benigna Rolan-
dica (EBR).

Quizds el término de «benigna» tan acep-
tado fuera cuestionable. No se ajusta ni en
lo clinico ni en lo semdntico. Son muchas
las epilepsias de buena respuesta terapéu-
tica que cursan sin complicaciones neu-
ropsicolégicas, en definitiva son «benig-
nas», pero no autolimitadas como la EBR,
que desaparece y cura. Incluso el mismo
término «epilepsia», con su inevitable com-
ponente peyorativo, no sea el mis indicado
para referirnos a un problema tan transi-
torio de la infancia como las mismas cri-
sis termégenas a las que nadie lamaria epi-
1épticas (11).

Aspectos generales

La EBR es la forma de epilepsia més fre-
cuente de la infancia. Se caracteriza por
ser edad-dependiente y autolimitada; por la
peculiaridad de su fenomenologia critica,
su expresién eléctrica y por la importancia
del suefio como factor desencadenante, su
cardcter genético y muy especialmente por
desaparecer en la pubertad.

Epidemiologia

La EPR representa entre ¢l 16 y el 20% de
todas las epilepsias infantiles y el 24% de
las que se inician entre los 5 y 12 afios. Es,
por tanto, la epilepsia que con mis fre-
cuencia van a ver los neuropediatras (10,

11, 12, 13, 14).

Genética

Antes de que la EBR estuviera definida
como entidad nosolégica, ya en el afio 1964,
Bray, P F, y Wisser W. C. (9), demostra-
ron el acusado componente genético de la
EPR, aspecto que después han confirmado
numerosos autores (12, 14, 15, 16, 17), con-
siderando como mas probable una heren-
cia autosémica dominante con penetrancia
ligada a la edad.

En un reciente estudio sobre la genética de

las epilepsias, PALENCIA, R. (18), concluye
que si bien los estudios clinicos analizados
de forma aislada no son definitivos para
aceptar una herencia monogénica, estudia-
dos los EEG de parientes préximos con PR
y sin crisis, puede imaginarse, de acuerdo
con dichos autores, un patrén autosémico
dominante, con una penetrancia variable
dependiente de la edad y con predominio en
varones, apuntando la posibilidad de una
relacién genética con las ausencias de PM.
dado el hallazgo de P. O. generalizadas coin-
cidentes con puntas roldndicas en familia-
res sin crisis.

Posiblemente, los estudios definitivos de los
loci genéticos permitirdn en breve aclarar
totalmente la base genética de la EPR.

En el aspecto hereditario, es llamativo el
elevado porcentaje de crisis termégenas o
de epilepsias parciales o generalizadas en los
antecedentes familiares de pacientes con
EPR. 27%, 1.969, (19); 68%, 1.975 (15);
21%, 1.978 (17); 40%, 1995 (14).

En nuestra serie (11) el 36.2% tenia ante-
cedentes positivos, de los que el 11.1% fue-
ron EPR, 2.7% ausencias de P M., 2.7%
epilepsia no catalogada, siendo llamativo el
alto porcentaje de crisis termégena, 19%.
Consignamos el caso de una familia en el que
el padre y 3 hijos fueron diagnosticados de
EPR.

A estos importantes datos habria que sumar
el hallazgo de PR sin crisis en hermanos de
pacientes con EPR. En la serie de LOISEAU,
el 15% de los hermanos presentaban PR y
crisis y un 19% PR sin crisis.

Sexo

Acusado predominio de varones como se
observa frecuentemente en otras epilepsias
y en lo que estdn de acuerdo pricticamente
todos los autores.

Antecedentes personales

Por definicién, y como sucede en otras epi-
lepsias benignas, tanto los antecedentes pre-
natales como perinatales y postnatales, asi
como el desarrollo psicomotor, la explora-
¢ién neurolégica y los estudios comple-



mentarios de neuroimagen son normales.
Sin embargo, ello no presupone que un nifio
portador de cualquier tipo de lesién cere-
bral no pueda sufrir EPR, que evolucio-
nard con sus caracteristicas peculiares, al
margen de la evelucién de la patologia es-
pecifica que padezca el nifio.

Caracteristicas clinicas

El motivo més habitual de consulta es el de
un nifio que siempre estuvo bien, con buen
rendimiento escolar y que generalmente en-
tre los 4 y 10 afios en pleno suefio alarma
a la familia por una crisis convulsiva.

Edad

La edad constituye un dato basico para el
diagnéstice, tanto que se podria hablar de
una «edad roldndica». La primera crisis de
la EPR tiene su maxima incidencia entre los
4y 10 afos (12,17, 20, 21). No se puede ha-
blar de una edad punta, pero si de un agru-
pamiento entre los 7 a 8 afios (11) (Fig. 1).
En la serie de NIETO, M. (10) el mds pe-
quefio tuvo la primera crisis con 22 meses

y el mayor con 11 afios y 4 meses, destacando
que el 83% tuvieron la primera crisis entre
los 4 y 10 afios.

En definitiva, la EPR es una epilepsia ab-
solutamente ligada a la edad, no obser-
vdndose o siendo excepcional antes de los
2 afios y nunca después de los 15 anos.

Distribucién nictemeral

Aunque no es un criterio condicionante
como la edad, constituye un dato de alto va-
lor diagnéstico, ya que las crisis tienen un
acusado predominio durante el suefio.

En nuestra serie el 77.4% de las crisis fue-
ron en suefio exclusivamente, el 5.5% en
vigilia; un 16.6% en vigilia y en sueiio
(Fig. 2).

Hallazgos que son concordantes con otras
series de las que destacamos las pioneras
aportaciones de LOISEAU (12). En su ca-
suistica, el 75% de las crisis estdn relacio-
nadas con el suefio nocturno o de siesta, es-
pecificando con precisién el ritmo horario:
—Al iniciarse el suefio, entre el 20 y el 25%.
—Antes de despertar 30%.

EDAD

2%

11,1%

Figura 1.
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—En medio del suefio 25%.

La relacién con el suefio es por tanto otro
dato valioso a la hora de la anamnesis y
orientacién del diagnéstico, y un factor de-
sencadenante a tener en cuenta, tan signi-
ficativo, como pueda ser la hipertermia en
la edad termégena.

Semiologia critica

La edad de comienzo y su presentacién pre-
dominante en suefio, asi como las peculia-
ridades de la fenomenologia motora que se
comentardn, hacen de la EPR un diagnés-
tico facil y rapido.

La semiologia critica ya la esbozé en 1958
NAIRAC (6), siendo ampliada y completada
por FAURE y LOISEAU 1960 (7), y posterior-
mente, en 1967, LOMBROSO, C. T. (22), hizo
un estudio magistral electroclinico descri-
biendo las crisis como silvianas.

Fenomenologia

—Crisis parciales motoras del drea orofa-
cial: clonias o contracciones faciales, de len-
gua, faringe e incluso de laringe.

—Importante sialorrea. 30%.

—Ruidos de deglucién que pueden desper-
tar a la familia.

—-Bloqueo del habla. 40%, no por afasia,
sino por trastorno motor del érgano de la
fonacién.

—Crisis parciales sensitivas con parestesias
de boca, lengua, labios y cara.

—Cursan sin pérdida de conciencia en el
60% de los casos, y el propio paciente puede,
al poco tiempo, contarnos la crisis.

Como todas las crisis parciales, lo importante
es conocer la semiologia inicial, ya que poste-
riormente puede producirse propagacién a
miembros superiores e inferiores e incluso
generalizacién secundaria carentes de va-
lor localizador. En este sentido, consignamos
las siguientes posibilidades:

—Clonias del brazo homolateral.
—Contraccién ténica del brazo homolateral.
—Clonias o contracturas ténicas de brazos
¥ piernas.

—Clonias de predominio unilateral.
—Crisis clénica por generalizacién secun-
daria.



LoisEAU, P (12), resalia la posibilidad de
crisis generalizadas d’emblé y también la
posible asociacién de ausencias tipicas. Asi
mismo, hace hincapié en la alternancia en-
tre las crisis caracteristicas descritas, ge-
neralmente nocturnas, y crisis casi siempre
diurnas mny breves de fenomenologia he-
mifacial.

Otros autores suponen que, probablemente,
no se trata de auténticas crisis primarias ge-
neralizadas, sino de crisis parciales muy bre-
ves con rapida generalizacién secundaria.
Finalmente, es obligado consignar que las
crisis orofaciales aiin siendo tan evocado-
ras de la EPR no son patognoménicas, ya
que una lesion del drea opercular puede
provocarlas (12).

Duracién de las crisis

En general, se trata de crisis de breve du-
racién, En los 2/3 la duracién no supera
los 5 minutos o como maximo 10, pero no
son excepcionales crisis prolongadas (10,
20, 23).

Semiologia postcritica

Las crisis del EPR que cursan sin pérdida
de conciencia tienen un periodo postcritico
muy fugaz, incluso las que duran 5 a 10 mi-
nutos también el posteritico es breve. Un pe-
riodo posteritico prolongado aunque pueda
darse en determinados casos, debe de po-
ner al clinico en alerta. Recordamos una
nifia con una crisis que por su semiologia,
edad, y por haberse producido en suefio
sugeria con el maximo de probabilidades
una EPR, pero que al observar un post-
critico prolongado se prescribieron ur-
gentemente estudios de neuroimagen com-
probéndose patologia orgdnica.

Frecuencia y niimero de crisis

Se puede afirmar que lo caracteristico de
la EPR es la escasez del ntimero de crisis y
su frecuencia escasa. En nuestra serie (11),
el 22% tuvieron una crisis unica, y un 30.5%
tuvieron 3 crisis. Solo el 5.5% tuvieron mas
de 5 crisis. Resultados concordantes con
los de otros autores (Fig. 3):

N.° DE CRISIS

357

30

22,4%

25 7

20

15 7

107




Crisis tinica

Loiseau (12) 25%
Lerman (16) 10%
Prats (20) 30%

En la serie de LOISEAU (12), el 50%, no tu-
vieron mas de 4 6 5 crisis.

Sin embargo, todos los autores resaltan un
pequeiio porcentaje, que para LERMAN al-
canza hasta el 20%, que tuvieron crisis nu-
merosas y frecuentes; en nuestra serie hubo
un solo caso con crisis incontables en vigi-
lia y en suefio y que tanto la clinica como
el EEG y sobre todo la evolucién pudieron
confirmar que se trataba de una EPR.
NieT0, M. (10), resalta que los casos de eri-
sis numerosas no suelen ser demasiado in-
frecuentes pero suelen evolucionar en ra-
cimos con aciimulos de crisis generalmente
en épocas determinadas del afio, primavera
u otofio,

Electroencefalografia en EPR

A los datos clinicos tan caracteristicos ya
consignados, se suman unos grafoelementos

especialmente peculiares, «los paroxismos
rolindicos» como denominaron en princi-
pio los europeos o «punta centro-tempo-
ral», como prefieren los anglosajones.

Morfologia y caracteristicas generales de
los paroxismos roldandicos

—Puntas lentas difasicas con la punta ne-
gativa relativamente lenta (Fig. 4).

~Onda aguda o punta monofisica, menos
frecuente.

—En el 75% seguida de onda lenta.

—Es caracteristico el gran voltaje, entre 100
y 200 mV. Incluso 300 o més (Fig. 5).

—En ocasiones, «enanas» que casi no des-
tacan del trazado de fondo.

—Son de facil y frecuente aparicién.

—En pocos minutos pueden producirse re-
petidas veces, incluso en salvas.

—Una caracteristica destacada es el po-
limorfismo.

En un mismo paciente y trazado pueden
comprobarse morfologias variadas.

Figura 4.
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—La punta siempre se orienta en direccién
al foco, lo que permite su perfecta locali-
zacién en la inversién de fases.
—Unilaterales en el 70%.

—Si el foco es bilateral son asincronas y de
morfologia diferente.

-Mis frecuentes con ojos abiertos que ce-
rrados, también se facilita su aparicién en
la privacién de suefio.

—La hiperpnea disminuye la aparicién de pa-
roxismos.

—~Ocasionalmente, coincidiendo con las PR
salvas de PO generalizadas con o sin au-
sencias.

-No hay relacién entre el voltaje y fre-
cuencias de los paroxismos y la frecuencia
de crisis.

—En un intento diagnéstico diferencial con
las puntas de la epilepsia sintomatica, se
podria considerar que éstas son mas agudas
de menor voltaje y sobre todo monomorfas.
~Ocasionalmente, no se observan en vigilia
y hay que recurrir al registro de suefio.

Localizacién de los paroxismos

Louseau (12) considera que posiblemente
las técnicas de registro conducen a diver-
gencias entre autores sobre la localizacién
absolutamente exacta, por lo que se habla
«drea rolandica», «pre-rolindica» o «post-
roldndica», haciendo hincapié que el 75%
de los casos estd en el 4rea rolandica baja,
en el 8% en la alta y en el 17% en el drea
roldndica alia y baja.

En nuestro criterio, mis que estas preci-
siones neurofisioldgicas seria mis impor-
tante intentar asociar los datos clinicos y
EEG con un criterio neuroanatémico, in-
tentando precisar si el foco funcional se lo-
caliza en un 4rea cortical motora primaria,
drea de asociacion secundaria o de aso-
ciacion terciaria.

Como més adelante insistiremos al hablar
de evolucién, puede haber grandes dife-
rencias evolutivas y particularmente neu-
ropsicolégicas, si ante una eventual estado

-



no excesivamente infrecuente, la descarga
parte de un foco situado en el drea motora
primaria (silviana) o de un drea de aso-
ciacién secundaria o terciaria en la primera

i
‘ eléctrico continuo durante el suefio, riesgo
!

circunvolucién temporal.

Caracteristicas del registro de suefio

El suefio, en especial el lento, activa consi-
derablemente la aparicién de paroxismos
rolandicos, lo que tiene valor diagnéstico
muy especialmente si el trazado de vigilia

ha sido negativo (Fig. 6).

Pero la activacién puede ser tan intensa
que puede plantear dudas diagnésticas con
la epilepsia de punta onda continua durante
el sueiio (EPOCS) y ya en 1958 (6) com-
probaron el incremento de los paroxismos
rolandicos durante el suefio. FEJERMAN (24

DALLAS BERNARDINA y BEGHINI (25) en 1976
observaron el importante aumento de pa-
roxismos, hasta 55 en un minuto, en la fase
IV del suefio NREM.

Posteriormente, ya en 1978, DALLAS BERNAR-
DINA, B. TassiNARI, C. A. (26), precisan la
evidente atingencia entre EPR y el trazado
punta onda continua durante el suefo,
(POCS), importante aportacién, confirma-
das por otros autores (27-28) y que plan-
tea diversas posibilidades:

—¢iLa EPR puede evolucionar a EPOCS?
—¢0 es la EPOCS la que puede iniciarse
como EPR?

—Incluso ambas posibilidades.

La respuesta no es facil, tiene muchas im-
plicaciones y nos la replantearemos mds
adelante al hablar de la evolucién de la

Figura 6.



Aspectos psicoldgicos:

En el afio 1982, en colaboracién con el
equipo de Psicologia, realizamos un estu-
dio sobre los aspectos psicolégicos en la
EPR, que se presentd al Simposium sobre
crisis Epilépticas, Cérdoba (29). Pese a los
afios, pensamos que no ha perdido vigen-
cia y sus resultados son absolutamente
concordantes con los de LOISEAU y col.,
1983 (30).

Aspectos adaptativos, intelectuales y
emocionales en la epilepsia parcial benigna
con paroxismos roldndicos

Material y métodos:

El estudio se realiza sobre un grupo de 48
casos procedentes de la Unidad de Neu-
ropediatria del Hospital Materno-Infantil
de Jaén, diagnosticados de Epilepsia Par-
cial Benigna con Paroxismos Rolindicos
(EPB-PR).

El grupo de estudio lo componen 32 nifios
y 16 nifias, en edades comprendidas entre
los 6 y 16 aiios, en los que se han investi-
gado aspeclos evolutivos, adaptativos, in-
telectuales y emocionales, mediante la me-
todologia y materiales que se describen:
Se efectué una entrevista personal y pro-
tocolizada dirigida a los padres, en la que
se recogi6 la informacién necesaria para
evaluar los aspectos evolutivos y adaptati-
vos siguientes:

—Desarrollo psicomotor inicial, conside-
rando antecedentes de inicio en el control
ceflico, la sedestacién, la bipedestacién, la
marcha independiente y la actividad mani-
pulativa.

—Desarrollo de la sociabilidad y el habla
iniciales, considerando antecedentes del ini-

cio de la sonrisa social, primeros bisilabos
y desarrollo del habla inicial.
—Existencia/ausencia de dificultades en el
inicio del control de esfinteres.
—Adaptacién a la escolarizacién.
—Rendimiento escolar.

—Adaptacién social y familiar, conside-
rando la presencia o ausencia de proble-
mas de conducta, actitudes desadaptati-
vas o problemas de integracién en grupos
de iguales.

Para la evaluacién de los aspectos intelec-
tuales se utilizé el Test del Dibujo de la Fi-
gura Humana y el Test de Matrices Pro-
gresivas de Raven (escala especial para el
rango de edad entre 6 y 12 afios, y escala
general para los mas mayores). Ambas prue-
bas se aplicaron de forma individualizada,
Asi mismo, se evalué el nivel de madura-
cién en la capacidad de integracién per-
ceptivo-motriz mediante el Test Guestal-
tico de Bender, para permitir, de un lado,
complementar el valor pronéstico de los
resultados de las pruebas intelectuales; y
de otro lado, como sistema de evaluacién
de la existencia/ansencia de indicadores
emocionales.

Complementariamente, se efectué una apli-
cacién colectiva del Test de Bender, me-
diante sistema de tarjetas ampliadas, a un
grupo control configurado por 30 escola-
res elegidos al azar, estudiantes de 2.°%, 3.°
y 4.° de Educacién General Basica norma-
lizada, con el objeto de estudiar compa-
rativamente los niveles de maduracién in-
tegrativa y la presencia/ausencia de indi-
cadores emocionales entre éste grupo y el
grupo EPB-PR.

Resultados:



. Aspectos evolutivos:

1.1. Desarrollo psicomotor inicial normal
Desarrollo psicomotor inicial lentificado

1.2. Desarrollo normal de sociabilidad y habla
Desarrollo lentificado de sociabilidad y habla

1.3. Adquisicién normal del control de esfinteres

Retraso en el inicio del control de esfinteres o episodios

de enuresis primaria

. Aspectos adaptativos:

2.1. Adaptacién sin problemas a la escolaridad
Adaptacién problemética a la escolaridad

2.2. Rendimiento escolar normal-bueno
Rendimiento escolar deficitario

2.3. Adaptacién sociofamiliar normal
Adaptacién sociofamiliar problematica

. Aspectos intelectuales:

3.1. Nivel intelectual superior a la media
(C.I: de 120 6 mas; PC 90 o superior)
Nivel intelectual medio
(C.L entre 90 y 119; PC 26- 89)
Nivel intelectual inferior a la media
(C.L. inferior a 85; PC de 25 o menor)

3.2. Maduracién en la capacidad de integracién perceptivomotriz:

Buena. PC 75 o més
Media-alta. PC 50-70
Media-baja. PC 25-40
Pobre. PC 10-20

Muy pobre. PC 5 o menor

. Aspectos emocionales:

4.1. Presencia de indicador emocional
Ausencia de indicador emocional

4.2. Tipos de indicadores emocionales aparecidos:

Comportamiento disruptive o conducta acting-out
Tolerancia baja a la frustracién y explosividad
Ansiedad, retraimiento, timidez

Impulsividad y agresividad

N %

46 95.8

2 4,2

44 91.7

4 8,3

38 79,2

10 20,8

42 87,5

6 12,5

32 66,7

16 33,3

34 70,8

14 29,2
N %

12 25

36 75

0 0
G. EPB-PR G. Control
N P N Jo

2 4,2 2 6,7

24 50 9 30

12 25 11 36,7

4 8.3 6 20

6 12,5 1 3,3
G. EPB-PR G. Control
N % N %

32 66,7 13 43,3

16 83,3 17 56,6
G. EPB-PR G. Control
N Po N %

6 15,8 0 0

8 21 0 0

14 36,8 10 76,9

10 6,3 5 38,5




Comentarios

De los resultados obtenidos queda de ma-
nifiesto el cardcter benigno de la EPB-PR,
que cursa con un buen estado de salud pre-
vio y no se acompaiia de deterioro psiquico
ni motor.

En la muesira estudiada, no se compro-
baron alteraciones significativas en el de-
sarrollo psicomotor inicial, en el desarro-
1lo del lenguaje ni de la sociabilidad. Quizas
sea levemente significativo el porcentaje del
20,8% de casos de retraso en el control de
esfinteres o historia de episodios enuréticos
de cardcter primario.

Con cierta frecuencia se han mencionado
problemas conductuales y adaptativos aso-
ciados a la epilepsia en general. En nuestra
muestra hallamos un 12,5% de casos con
adaptacién problemitica a la escolaridad,
y un significativo 29,2% de casos con difi-
cultades en la adaptacién familiar o social.
Parece revelarse cierta relacién con res-
pecto al hallazgo de un 66,7% de casos que
presentan indicadores emocionales, frente
al 43,3% del grupo conirol, acompaiiado de
una mayor tipologia de indicadores emo-
cionales en el grupo EPB-PR, todo ello su-
gerente de una mayor probabilidad en la
aparicién de problemas conductuales o
adaptativos o de una mayor inmadurez emo-
cional.

Al respecto, conviene recordar que les tras-
tornos conductuales asociados a la Epilep-
sia en general tienen una correlacién apre-
ciable segiin en la familia dominen pautas
de sobreproteccién e idealizacién, o por el
contrario, predominen actitudes de rechazo:
en el primer caso suelen aparecer conduc-
tas regresivas, déficits en la adquisicién de
autonomia y retrasos en las pautas de adap-
tabilidad social. En casos de rechazo, las
repercusiones son similares a la carencia
afectiva: agresividad y ansiedad. En pala-
bras de JANZ, existe un condicionamiento de
la actitud de la familia, profesores y com-
pafieros del nifo epiléptico.

De la muestra estudiada destaca un buen ni-
vel intelectual en términos generales, con
un 75% de casos con inteligencia media y

un significativo 25% de casos con niveles
intelectuales superiores a la media. Re-
sulta significativo, asi mismo, la ausencia
de casos con niveles intelectuales inferiores,
corroborandose una vez més la no lesividad
de la EPB-PR.

Complementariamente, un 79,2% de la
muestra de estudio alcanza una suficiente
maduracién en la capacidad de integracién
perceptivo-motriz, datos similares al 73,4%
del grupo control.

Parece existir cierta discrepancia entre los
resultados obtenidos en los aspectos inte-
lectuales y el dato de un 33,3% de casos de
rendimiento escolar deficitario en el grupo
EPB-PR. Consideramos que es compatible
un nivel intelectual normal acompaiiado de
una pobre maduracién emocional, la cual
puede ser compensada si el entorno tanto
familiar como escolar son adecuados. Los ba-
jos rendimientos escolares estarian mds re-
lacionados con los aspectos dismadurativos
emocionales y sus consecuencias en el de-
sarrollo de la personalidad que con su ca-
pacidad cognitiva.

Evolucién

Por definicién, y por el importante ntimero
de casos seguidos en su larga historia puede
afirmarse que la EPR es una epilepsia au-
tolimitada que desaparece y espontdnea-
mente cura.

Sin embargo, pese a tantos datos que asi lo
garantizan, los hallazgos de DALLAS BERNAR-
DINA y TASSINARI (26), 1978, y otros, co-
municando la aparicién de POCS en pa-
cientes con EPR y las aportaciones mas
recientes de CARABALLO, R., 1989 (31), y
PRrATS, J. M. (32), 1995, plantean posibles
riesgos evolutivos de la EPR.

En la presentacién de PRATS VINAS (32) a
la XXXIIT Reunién de la Liga (1995), aporta
un grupo de pacientes que tras una evolu-
cién inicial como EPR, desarrollaron tras
el tratamiento —Carbamacepina o Valproato—
un cuadro de POCS asociado a trastornos
neuropsicolégicos y del lenguaje.




Estos pacientes tuvieron una mejoria pau-
latina al suprimir la medicacién y la mejo-
ria fue tanto mas acusada cuanto més pre-
coz fue la supresién.

PRATS, J. M.(32), analiza sus casos plantean-
do diversas hipétesis:

—¢Ha sido el FAE el inductor del trastorno?.
—¢Ha sido la aparicién de la POCS la cau-
sante de la evolucién anémala?

—éSeria el foco funcional el principal cau-
sante?

En el andlisis de estos cuadros el Dr. PRATS,
pone el acento en las caracteristicas clini-
cas: cuatro evolucionaron como sindrome
de Landau Kleffner, dos como sindrome
biopercular y uno como demencia frontal,
inclindndose a considerar «que el desarro-
llo de un sindrome neuropsicolégico con-
creto en cada paciente dependeria mas del
predominio inicial de los focos funcionales
que de la aparicién de las POCS».

Son aportaciones y datos importantes a te-
ner en cuenta a la hora de evaluar o tratar
la EPR. Por nuestra parte, consideramos
que, posiblemente, contribuiria a interpre-
tar estas evoluciones inesperadas de la EPR,
salirse un tanto de la nomenclatura neu-
rofisioldgica, buscando una aproximacién
neuroanatémica mds funcional, tratando
de interpretar tanto en lo clinico como en
el EEG si el foco funcional corresponde a
un drea motora primaria o a un drea de
asociacién secundaria o de asociacién ter-
ciaria.

En este contexto, habria que plantearse si
es mds lesivo un porcentaje de POCS —in-
ferior a 60% o superior a 85%- o si por el
contrario las consecuencias neuropsicols-
gicas podrian estar mis relacionadas con
las caracteristicas del area afectada, es de-
cir, si el 4rea es primaria o de asociacién.
Todo ello inclina a considerar que la POCS
puede tener un valor lesivo y desencade-
nante, pero no especifico de ningtin sin-
drome, de forma que una alta actividad
POCS sobre un drea cortical primaria, se-
ria el caso de la EPR, podria tener menos
consecuencias neuropsicol6gicas, que una
actividad igual e incluso menor pero afec-

tando a un drea de asociacién secundaria
o terciaria, podrian ser el caso del Landau
Kleffner y otra evoluciones anémalas.

Se podria considerar que en la EPR con-
vergen un conjunto de factores que condi-
cionan y afirman la benignidad:
—Paroxismos Parciales funcionales (3).
—Su caricter transitorio desapareciendo en
la pubertad (5).

~Su localizacién silviana en un 4rea corti-
cal primaria (22).

Versus a estos hechos que definen con pre-
cisién la EPR cabe algiin matiz o variacién.
—Imprecisiones en la localizacién pre-ro-
landica, rolandica o pos-roldndica afectando
a areas corticales de asociacién.

~La posibilidad de aparicién de POCS.
Ambos factores podrian dar explicacién al
aparente riesgo evolutivo de la EPR o sus
posibles relaciones con otras epilepsias be-
nignas.

En lo practico, ante una EPR siempre sera
conveniente estar alerta a la evolucién con-
ductual, rendimiento escolar, calidad del
lenguaje, empeoramiento o aparicién de
nuevas crisis y ante la menor duda practi-
car EEG de suefio.

Mas dificil seria la busqueda de datos pre-
dictivos. Quizds pudiera tener algin inte-
rés la meticulosa evaluacién del bloqueo
del lenguaje, tan tipico de la EPR, que como
esta bien documentado se produce por anar-
tria —area motora primaria (silviana)—, pero
no es descartable que en algtn caso fuera
por afasia (drea expresiva o receptiva del
lenguaje), asi como la calidad semiolégica de
la fase postcritica, lo que unido a una «mi-
croscopica» localizacién del foco quizas pu-
diera aportar signos de alerta predictiva.
Pese a estas obligadas consideraciones, pen-
samos que lo més real y objetivo es termi-
nar con palabras del Prof. NigTo, M. (10)
«Ante un nifio aparentemente normal de 4
4 9 afios de edad, que presenta una crisis
parcial con semiologia orofaringea, pre-
ferentemente en suefio y con anomalias pa-

‘roxisticas proyectadas sobre la regién tem-

poral media, de una o ambos hemisferios,
se puede garantizar con un amplio margen



de seguridad, su funcionalidad y su cura-
cién antes de llegar a la pubertad».

Tratamiento

Si en cualquier patologia es importante el
«consentimiento informado», es posible que
al considerar lo que debe de ser el trata-
miento de la EPR, esto sea lo mds impor-
tante.

La actitud terapéutica actual se podria re-
sumir en los siguientes puntos, destacando
los dos primeros que podrian cuestionar la
necesidad o no de tratamiento, al margen de
otros més generales:

—Se trata de un cuadro convulsivo autoli-
mitado que espontdneamente desaparece.
—Frecuencia de crisis muy baja. E125% cri-
sis dinica.

—Riesgos relacionados con el inicio de la te-
rapia y la aparicién de puntas ondas con-
tintias durante el suefio.

—Riesgos cognitivos y otres propios de cual-
quier terapia anticonvulsiva.

Por todo ello, el tratamiento de la EPR se
podria plantear en términos similares a las
crisis termégenas:

—Ante una primera crisis: no tratar.

—Si la erisis repite, evaluar si esta se ha pro-
ducido al final de la edad roldndica —11/12
afnos— Yy en consecuencia no tratar, o en su
inicio —4/5 afios— en cuyo caso consensuar
con los padres ventajas y desventajas del tra-
tamiento.

—En el corto porcentaje de EPR con crisis
frecuentes, iniciar tratamiento.

En cuanto a la eleccién del antiepiléptico
mas adecuado, se puede suponer que en
una patologia tan benigna y con crisis tan
poco frecuentes cualquier faormaco podria
acreditarse. De todas formas, el firmaco de
eleccién es la Carbamacepina, y posible-
mente el segundo firmaco seria el Val-
proato. Por supuesto, sigue en estudio la
indicacién de los nuevos firmacos antiepi-
Iépticos. «

J. Montilla Bono, ex-Jefe Unidad Neuro-
logia Infantil. Hospital Materno Infantil.
Jaén. FJ. Millin Miralles, Psicélogo Cli-
nico. Centro Atencién Infantil Temprana.
Diputacién Provincial. Jaén
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