Sindromes epilépticos con trastornos cognitivos
y/o conductuales con complejos punta-onda

durante el suerno

M. Nieto Barrera

Con esta denomina-
cion hemos agrupa-
do tres sindromes
epilépticos que cur-
san con serniologia
clinica, homogénea
en conjunto, pero
no uniforme unita-
riamente, que se ca-
racteriza por cCrisis
epilépticas de diver-
sa tipologia y tras-
tornos cognitivos ylo
trastornos conduc-
tuales, y anomalias
paroxisticas de in-
tensidad variable,
poco estables en su
proyeccion espacial
y temporal, que se
Incrementan  sensi-

En el enunciado se incluyen tres cuadros: la
afasia epiléptica adquirida o sindrome de
Landau-Kleffner, la epilepsia con punta onda con-
tinua durante el suerio lento (EPOCS) y la epilep-
sia parcial benigna atipica, que exhiben como
dato mas conspicuo la disritmia electroencefalo-
grafica casi constante durante el sueiio no REM.
Se lleva a cabo en este trabajo un estudio de sus
aspectos clinicos y electroencefalograficos, de sus
perfiles evolutives y de los recursos terapéuticos
en su manejo.

Se presenta la casuistica personal a su respecto,
discutiéndose finalmente las coincidencias y so-
lapamientos entre estas tres entidades nosolégi-
cas, que permiten sugerir su consideracion como
un sindrome unitario de gravedad diversa cuya
expresion neuropatoldgica es variable en depen-
dencia de la topografia de las descargas epilépti-
cas. Se examinan sus relaciones con las epilepsias
benignas (con paroxismos rolandicos) y con las
denominadas encefalopatias epilépticas, optando-
se por su individualidad.

brusca o progresiva;
4) anomalias paro-
xisticas focales, mul-
tifocales o difusas; 5)
con frecuencia crisis
epilépticas; 6) con
frecuencia trastor-
nos de la conducta;
7) no correlacién
evolutiva epilepsia-
afasia; 8) evolucién
de la afasia variable.
® Epilepsia con
punta-onda conti-
nua durante el sue-
no lento (EPOCS)
definida por: 1) co-
mienzo habitual en-
tre los 4 y 8 arios; 2)
crisis epilépticas di-
versas, 3) con fre-

blemente durante el suefio ocupando la totali-
dad o gran parte del suefio lento.

® Afasia epiléptica adquirida o Sindrome de
Landau-Kleffner (SLK), que viene definido por
los siguientes criterios: 1) Estado psiconeurolé-
gico previo al comienzo del sindrome, normal;
2) comienzo habitual entre los 3 y 7 afios; 3)
afasia de comprension o mixta, de instalacion

cuencia deficiencia mental y trastornos conduc-
tuales; 4) complejos punta-onda continuos, di-
fusos, durante el suefio lento; 5) evolucion
favorable de las crisis; 6) persistencia de tras-
tornos mentales y conductuales.

e Epilepsia parcial benigna atipica (EPBA) que
presenta como criterios de definicién: 1) co-
mienzo entre los 2 y 6 afios de edad; 2) de-
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sarrollo psicomotor y examen neurologico nor-
mal; 3) al menos dos tipos de crisis, incluyen-
do crisis parciales y crisis generalizadas; 4)
* escasa o nula repercusion psiconeuroldgica; 5)
EEG en suefio lento con punta-onda continua;
6) favorable evolucion critica y psiconeuro-
logica.
La delimitacién entre estos tres sindromes no
siempre esta clara. Los tres criterios mas im-
portantes para encajar un caso concreto en uno
u otro sindrome son:
® [l porcentaje de PO durante el suefio lento
y su persistencia en el tiempo. Un 85% de POC
durante el suefio y persistencia durante al me-
1DOS un arno son critertos necesarios para formu-
lar el diagnostico de EPOCS.
® La importancia de la afasia. Una afasia se-
vera de comprension y/o expresion persistente
durante varios meses o afios, en el primer pla-
no de la semiologia, es requisito obligado para
hacer el diagnostico de SLK.
® La escasa afectacion neuropsicolégica atn
en presencia de crisis frecuentes y anomalias
electroencefalograficas persistentes en suefio son
criterios que sugieren el diagnostico de Epilep-
sia Parcial Benigna Atipica.
El SLK y la EPOCS estan incluidos en el gru-
po 3, que comprende las epilepsias y sindro-
mes epilépticos indeterminados en cuanto a su
caracter focal o generalizado, de la clasificacién
internacional de epilepsias y simdromes epilép-
ticos (ICE) propuesta en 1989 (1). La EPBA
ain no ha sido reconocida por la Comisién de
Clasificacion y Terminologia de la ILAE.

Afasia epiléptica adquirida o sindrome de
Landau-Kleffner (SLK)

LANDAU y KLEFFNER, en 1957 (2) describen
como «sindrome de afasia adquirida con tras-
tornos convulsivos», en seis ninos hasta enton-
ces normales, la aparicién, en una forma aguda
o progresiva, de una pérdida de la recepcién
ylo expresion del lenguaje con anomalias pa-
roxisticas en el EEG vy, con frecuencia, crisis
epilépticas, pero sin otras alteraciones neuro-
logicas. Desde entonces, la publicacion de nue-
vos casos ha ido matizando las caracteristicas

clinicas, electroencefalograficas y evolutivas del
sindrome (3-12) y los rasgos diferenciales con
otras afasias infantiles, congénitas o adquiridas
que pueden cursar también con anomalias en
el EEG (13, 14). La frecuencia del SLK es re-
lativamente rara, observandose en ambos se-
x0s con mas frecuencia en el masculino. No hay
antecedentes personales relevantes, aunque en
algunos casos se recogen datos de agresion ce-
rebral, probablemente minima, y escasamente
valorados. Los antecedentes familiares de epi-
lepsia son relativamente frecuentes, estando pre-
sentes en el 12% de los casos que cursan con
crisis epilépticas y el 5% de los casos que no
las sufren.

* Semiologia Clinica

La afasia adquirida se instala entre los 18 me-
ses y 13 anos con un méaximo de incidencia en-
tre los 3 y 7 afios (70%). El trastorno del
lenguaje se caracteriza por un marcado déficit
de la comprensién auditiva hasta el extremo
que algunos ninos son considerados inicialmente
como sordos (11). El defecto completo se rea-
liza en semanas o meses, o se instala de forma
brusca; en ocasiones sigue un curso fluctuante.
Se ha sefialado que la agravacion de los tras-
tornos del lenguaje guarda relacion con la acen-
tuacion de las anomalias EEG preferentemente
durante el sueno (10, 16); otros sugieren que
con la frecuencia y severidad de las crisis (17).
La agnosia verbal auditiva conlleva pronto un
deterioro progresivo de la expresion con pér-
dida del lenguaje hablado. Con frecuencia,
mientras pierden la habilidad para hablar pue-
den, sin embargo, leer y escribir, si estan en
edad para ello, y aprender el lenguaje de los
signos. En algunos casos el trastorno puede ex-
tenderse al lenguaje escrito, que siempre esta-
ra menos afectado que el lenguaje oral. En al-
gunos casos se ha encontrado que el trastorno
es mas acusado en la expresidn (10, 18).

Las crisis epilépticas estan presentes en el
65-70% de los casos. En un tercio de ellos, tie-
ne lugar una crisis unica o un estado de mal
unico, habitualmente al principio del proceso,
preferentemente cuando éste se inicia antes de



los 4 afios. En los dos tercios restantes las crisis
recurren generalmente de forma espaciada y
poco numerosas 0, en otras ocasiones, agrupan-
dose en racimos. Con frecuencia las crisis son
nocturnas. En la mitad de los casos la crisis o
las erisis epilépticas preceden al trastorno del
lenguaje, en el resto van a aparecer con poste-
rioridad a la afasia (17). La tipologia critica es
muy variable, observandose tanto crisis gene-
ralizadas convulsivas como crisis generalizadas
no convulsivas y crisis parciales simples; las cri-
sis parciales complejas son muy raras. En un
mismo caso se pueden encontrar mas de un t-
po de crisis.

Poco después de la pérdida del lenguaje, un
70% de los ninos con SLK presentan trastor-
nos de la conducta de severidad variable. Des-
de el eretismo psicomotor, deambulando de un
lado a otro sin finalidad, hasta sintomas claros
de la serie autista.

Comiall i ) .
S gia Electroencefalogrdfica

Los hallazgos electroencefalograficos son mes-
pecificos. La actividad fundamental habitual-
mente suele ser normal en estado de vigilia. Las
anomalias paroxisticas son muy variables en el
tiempo y en el espacio, siendo los grafoelemen-
tos mas caracteristicos puntas lentas y comple-
jos punta-onda de gran amplitud difusos, sin-
cronos o asincronos, multifocales, de localiza-
cion variable, afectando preferentemente a re-
giones temporales sin predominio hemisférico
neto; cuando los paroxismos son unilaterales va-
nian de un hemisferio a otro a lo largo de la
evolucién. Si los paroxismos son focales, son
muy similares en morfologia y localizacion a
los paroxismos observados en la epilepsia par-
cial benigna. Las estimulaciones habituales no
modifican el registro. El suefio activa el EEG
facilitando la difusion de los paroxismos en las
fases de suefio lento, dando lugar a punta-onda
casi continua, muy similar al EEG observado
en la epilepsia con punta-onda continua durante
el suenio lento. Es probable que en los prime-
ros compases de la enfermedad los paroxismos
sélo se recojan en registro de suefio.

Evolucion y prondstico

La evolucion y pronostico del sindrome es muy
variable de un nifio a otro, y en un mismo ni-
no de los principales elementos —afasia, ano-
malias electroencefalograficas y eventuales crisis
epilépticas— que le caracterizan. La afasia es
el sintoma que va a condicionar el futuro del
nifio, ya que su persistencia dificulta su rela-
cion con el medio sensorial, cognitivo y afecti-
vo, y predispone a los trastornos de conducta
(15). Aproximadamente un tercio de los SLK
recuperan el lenguaje en algunos meses; otro
tercio mejoran, pero conservan trastornos afa-
sicos —parafasias, disintaxias, disminucién de
la expresién oral, dificultades de comprension,
etc.— discretos o moderados, y otro tercio per-
manecen profundamente afasicos (13). Se ha
senalado la edad de comienzo como un crite-
rio pronostico altamente predictivo; en los ni-
fios con inicio antes de los 6 afios persistirian
los trastornos afasicos, severos o moderados,
mientras que la recuperacion es la regla en
aquéllos que presentan los primeros sintomas
con posterioridad a esa edad (10, 11).

Los casos en los que la epilepsia se inicia por
crisis seriadas o con un estado de mal, gene-
ralmente parcial o generalizado no convulsivo,
pueden plantear algunas dificultades terapéu-
ticas al principio; soslayadas éstas, la evolucién
de las crisis es favorable. En la mayoria de los
casos las crisis suelen ser poco frecuentes y de
escasa severidad. El control con medicacion es
la regla, e incluso sin medicacion las recurren-
cias no se prolongan durante mucho tiempo (3).
A partir de los 10 afios, solo un 20% presen-
tan crisis que desaparecen practicamente, en
todos, antes de los 15 anos.

Las anomalias paroxisticas disminuyen con la
edad y practicamente han desaparecido, en to-
dos los casos, entre los 15 y 17 afios. No hay
correlacién entre la distribucion de las anoma-
lias EEG y la evolucion.

Tratamiento

El tratamiento del SLK esta orientado a con-
trolar las manifestaciones criticas y atenuar los



trastornos del lenguaje, y si es posible a nor-
malizarlos. El tratamiento antiepiléptico es efi-
caz contra las crisis, que desaparecen entre los
3 y 16 anos (10). No existe unanimidad con
respecto al farmaco a emplear. Cuando las ano-
malias electroencefalograficas son muy inten-
sas o el inicio critico es en forma de estado de
mal, se recomienda tratamiento hormonal.
Aunque no existen datos concluyentes sobre el
efecto beneficioso de la terapéutica antiepilép-
tica sobre los trastornos afasicos, creemos que
un tratamiento precoz, incluso en ausencia de
crisis epilépticas, cuando se observan anoma-
lias electroencefalograficas severas, con ACTH,
silencia las anomalias y facilita la recuperacién
en la evolucion del sindrome. Los farmacos an-
tiepilépticos habituales, carbamacepina o val-
proato, tienen escaso o nulo efecto sobre los
trastornos del lenguaje y los trastornos conduc-
tuales. La eficacia de la vigabatrina y lamotri-
gina esta aun por determinar.

La rehabilitacion logopédica debe iniciarse
cuanto antes de forma intensiva. Se admite que
los métodos educacionales influyen, pero no ex-
plicarian las diferencias de evolucion entre unos
y otros (11).

Recientemente, para mejorar los trastornos del
lenguaje se ha realizado quirurgicamente la
«transeccion multiple subpial» (19). El patron
EEG anormal identifica la zona en que los cor-
tes deben realizarse; si no hay anormalidades
en el EEG el tratamiento quirurgico no debe
hacerse, ya que se estima que el defecto se ha
consolidado.

Casuistica

Se han diagnosticado 10 pacientes, 7 nifios y
3 ninas, de SLK con arreglo a los criterios es-
tablecidos en la introduccion. La semiologia cli-
nica, electroencefalografica, hallazgos realizados
en otros examenes complementarios y el esta-
do actual se resumen en las tablas I, I y III.
En ninguno de ellos hay antecedentes prenata-
les y neonatales de interés. En tres hay antece-
dentes de dudosa valoracion que los padres
ponen en relacion con el inicio de los trastor-
nos del lenguaje; el caso 2, después de ser atro-

pellado por una moto que le golpea en la
cabeza con heridas leves y sin pérdida de con-
ciencia ni otros signos de disfuncion neurologi-
ca; los casos 4 y 6, tras rubeola y sindrome febril
indeterminado respectivamente. El déficit del
lenguaje ha comenzado entre los 3 afios y los
6 arios 5 meses (X:4a5m) con trastornos de la
comprension en 4 casos, de la expresion en 2
y mixto en 4, instaurandose de forma progre-
siva en 8 y brusca en 2, y evolucionando de
forma continua en 6 y por brotes en 4. Nueve
nifios han tenido crisis epilépticas, ocurriendo
la primera entre 1 ano y 10 meses, y 7 anos
3 meses (X:3a8m) precediendo a los trastornos
del lenguaje en 5, apareciendo con posteriori-
dad en 3 y casi simultdneamente en 1. El caso
2 ha presentado ausencias, a veces en forma
de estado de mal, y crisis generalizadas con-
vulsivas; los 8 restantes, crisis parciales asocia-
das a crisis generalizadas convulsivas en 6 y
ausencias en 2 de ellos. La hiperquinesia y otros
sintoras conductuales menores —déficit de
atencion, distraibilidad, trastornos del sueno,
etc.— han sido los sintomas asociados mas fre-
cuentes.

A todos se les ha realizado a lo largo de la evo-
lucién varias exploraciones electroencefalogra-
ficas. Todos muestran en vigilia una actividad
fundamental normal y destacandose en ella
anomalias paroxisticas focales, multifocales ylo
difusas. El EEG de sueno ha sido realizado en
4 casos, mostrando todos ellos POC continuo
o casi continuo (entre el 75% y 85%) en sue-
fio lento y discreto incremento de la actividad
paroxistica en la fase REM (10-15%) (figs. 1
y 2).

Los examenes complementarios de neuroima-
gen han sido poco demostrativos si exceptua-
mos la primera TAC realizada al caso 2, que
mostré una zona de hipodensidad en el 16bulo
temporal izquierdo que habia desaparecido 15
dias después. Los potenciales evocados reali-
zados en 6 nifios mostraron discretas alteracio-
nes, aumento de las latencias, en 2.

En el ultimo control, realizado entre los 6 y 18
anos (X:11alm), ningin nifio tenia crisis epi-
Iépticas, que habian sido controladas entre los
5 afios 7 meses y los 10 afios (X:8a6m), 2 te-



Tabla I. SLK. Casuistica. Semiologia clinica en la fase activa

Caso 1 2 3 4 5
Sexo M M M F F
AP. — TCE leve — Rubeola —
AF. = - — — RPM
DPM NL NL NL NL NL
Lenguaje NL NL NL NL NL
Afasia
Edad 4a5m 3a5m 6a5m 6a3m 5a10m
Primeros Comprensién | Comprensién | Comprensién | Expresion Comprension
signos expresion
Instauracion | Progresiva Progresiva Progresiva Progresiva Brusca
Intensidad | Trastorno Trastorno Trastorno Trastorno Trastorno
maxima expresion mixto mixto mixto mixto
Evolucion | Brotes Continua Continua Continua Brotes
Crisis
epilépticas
Edad 2al1lm 5alm 3a6m 7a3m 4abm
Tipo Gen. convul. | Gen. convul. | CPS CPS CPS
Ausencias Ausencias Gen. convul. | CPC
CPC
Frecuencia | Esporadicas | Esporadicas | Elevada Esporadicas | Esporadicas
en serie
Ultima crisis | 10a. 5a7m 8allm 8a 9a8m
Tratamiento | ACTH ACTH CBZ CBZ CBZ
VPA VPA VPZ ACTH VPA
BZ CBZ ACTH ACTH
Resultados | Control Control Control Control Control parcial
Sintomas
asociados
Hiperqui-
nesia (+) (+) (+)
Autista (+)
Agresividad (+)
Alt. conducta (+) (+)
M: masculino; F: femenino; NL: normal; A; afio; m: mes; DPM: desarrollo psi , GPC: crisis parciall plej

CPS: crisis parciales simples; Gen. convul.: generalizada convulsiva.




Tabla I. SLK. Casuistica. Semiologia clinica en la fase activa (Continuacién)

Caso 6 7 8 9 10
Sexo M F M M M
AP. Sdr. febril — — — —
AF. Epilepsia — — RPM —
DPM NL NL NL NL NL
Lenguaje )
Afasia
Edad 4a3m 3abm 5allm 3a 4a
Primeros Comprension | Expresion Comprensién | Comprensién | Comprensién
signos expresion expresion
Instauracion | Brusca Progresiva Progresiva Progresiva Progresiva
Intensidad | Trastorno Trastorno Trastorno Trastorno Trastorno
maxima mixto mixto expresion mixto mixto
Evolucion | Continua Continua Brotes Brotes Continua
Crisis
epilépticas
Edad 1a10m 5allm 1allm 4a7m
Tipo Gen. convul. | CPS CPS Unilateral
CPC CPS gen.2.° | Gen.convul.
Status de
ausencias
Frecuencia Elevada Esporadicas | Elevada Esporadicas
Ultima crisis Ta 6a6m Ta 8a
Tratamiento CBZ ACTH |CBZ VPA VPA
PB ACTH ACTH
VPA CBZ
Resultados Mal control | Control Control Control
Sintomas
asociados
Hiperqui-
nesia (+) (+)
Autista (+) (+) (+)
Agresividad (+)
Alt. conducta | (+) (+) (+) (+) (+)

M: masculino; F: femenino; NL: normal; A; afio; m: mes; DPM: desarrollo psicomotor; CPC: crisis parciales complejas;
CPS: crisis parciales simples; Gen. convul.: generalizada convulsiva.



Tabla II. SLK. Exploracién neurologica, EEG y oiras exploraciones

Caso 1 2 3 4 5
Exploracién
neurologica | NL NL NL NL NL
EEG Act. funda.
normal
Vigilia APB APFT OLPT iz | AP bif. APFT
CPOL CPOL
Suenio — POCSL>75%)| POCSL.>80%| — POGSL > 80%
REM,15% REM,10% REM,15%
Normali-
zacién
® Vigilia 6a 5a10m 9a5m 8a 6a8m
® Sueinio — 16a — — —
Neuro
imagen
TAC NL Hipodensidad | NL NL NL
RMN — — — —_ —_—
PEV — Alt. Aud. NL — —
a 0,95 0,77 0,50 0,74 0,75
Caso 6 5 8 9 0
Exploracion
neurolégica | NL NL NL NL NL
EEG
Vigilia APF APF APF POL bif. APFT iz.
CPOL POL APF
Suerio — POGSL>80%| — — -
REM,82 %
Normak-
zacién
* Vigilia 6a 8a7m Ta Ta 8abm
® Suefio — — = = -y
Neuro
imagen
* TAC — Atrofia NL NL NL
* RMN — Atrofia — —_ —
PEV — NL NL NL Al Aud.
CI 0,50 0,62 0,72 0,98 0,55
Act. funda.: actividad fundamental; AP: actividad paroxistice; B: bilateral; F: frontal; T: temporal; P: parietal; CPOL: complejo

punta-onda lentos; POCS: punta-onda continuo durante el suefio; iz.: izq

ierda; bif.: bifrontal; Alt. Aud.: Alterados los auditivos.




Tabla III. SLK. Estado actual

[ Caso 1 2 3 4 5
Edad 13a 14a 10a2m 18a 14a
Crisis No No No No No
Lenguaje NL Déficit Afasia Déficit Oral no

fonoldgico mixta fonologico fluente
Comprension Comprension
normal normal
Conducta NL Agresividad | «Rara» NL NL
Caso 6 F4 8 9 10
Edad 6a 9a 7abm 8a 10allm
Crisis —_ — — = -
Lenguaje Afasia mixta | Afasia mixta | Oral no fluente| Normal Afasia mixta
Conducta | Inquieta NL NL Inquieta Inquieta
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Figura 1.—Caso mimero 2. Nifio 5 anos de edad. Sindro- Figura 2.—Caso anterior. EEG en suefio. Fase REM. Ac-
me Landau Kleﬁner EEG en suefio. Fase IIl. Actividad tividad paroxistica, tipo complejos punta-onda, bilateral

casi ivamente (> 85%) por complejos y sincrona, predominando en hemisferio derecho (10% de
punta-onda irregulares difusos y sincronos. la fase).




nian un lenguaje practicamente normal y los 8
restantes un trastorno lingtiistico de importan-
cia varjable, 2 tenian un nivel de inteligencia
normal y el resto una limitacion intelectual de
grado diverso, y 5 tenian trastornos conductua-
les y 5 comportamiento normal.

Epilepsia con punta-onda continua durante el
suefio lente (EPOCS)

PATRY, LYAGOUBY y TASSINARI, 1971 (20) des-
criben en 6 nifios, 5 con crisis epilépticas y 1
afésico, como «estado epiléptico eléctrico indu-
cido por el suefio en el nifio», un cuadro ca-
racterizado por la presencia de punta-onda
continua durante al menos el 85% del total del
suefio lento. Es una entidad aparentemente rara
al ser necesario para su diagnostico un EEG de
suefio que no siempre se realiza en el mino epi-
léptico. Se observa en ambos sexos con ligero
predominio masculino. El 3% presenta ante-
cedentes familiares de epilepsia (21), el 15%
antecedentes de convulsiones febriles y entre el
30% y 44% dafio cerebral previo a la prime-
ra crisis epiléptica (21, 22).

Semiologia clinica

Las crisis epilépticas son de muy diversa tipo-
logia. Se han observado en casi la mitad de los
casos crisis convulsivas clénicas o tonico-
clonicas generalizadas (22), crisis unilaterales,
configurando a veces un estado de mal, en el
25% (22, 23) y, con menos frecuencia, crisis
parciales con semiologia motora, con o sin afec-
tacion del nivel de conciencia, preferentemen-
te nocturnas, y rara vez ausencias mioclonicas.
Nunca se han observado crisis tonicas. La pri-
mera crisis tiene lugar entre los 8 meses y 11
anos, con una edad media de 4 afios 6 meses
(22). En la mitad de los casos ocurre durante
el suefio. TASSINARI y cols. (22, 24) distingue
tres grupos en funcién de la semiologia clinica
y la evolucion: Grupo 1 que cursa exclusiva-
mente con crisis unilaterales o generalizadas
siempre nocturnas y esporadicas; grupo 2, ca-
racterizado por crisis parciales o generalizadas,
preferentemente nocturnas, y ausencias atipi-

cas coincidiendo con la deteccién de POCS;
grupo 3, que cursa con crisis nocturnas, espo-
radicas, asociadas a ausencias atipicas con com-
ponente mioclonico o aténico y que se ha
identificado con la EPBA (22).

Todos los nixios en la evolucion y una vez apa-
recida la POC presentan trastornos neuropsi-
cologicos diversos: Trastornos del lenguaje, mas
0 menos importantes, asociados a trastornos
amnésicos y de la orientacion temporo-espacial;
descenso del cociente intelectual de importan-
cia variable; trastornos conductuales con dis-
minucion de la atencién, eretismo psicomotor
y dificultades de relacion que pueden adoptar
un cierto matiz psicotico.

Semiologia electroencefalogrdfica

Antes de las POCS, la mayoria de los pacien-
tes muestran puntas o puntas lentas, con o sin
ondas lentas, localizadas preferentemente en la
regién central o centro-temporal uni o bilate-
ral, sincronas o asincronas. Estas anomalias lo-
calizadas se asocian con frecuencia (50% de
los casos) a salvas breves intercriticas de PO di-
fusas. El suefio activa el registro aumentando
sensiblemente las anomalias intercriticas, pero
sin adquirtr el aspecto de POCS. En los esca-
sos y breves periodos en los que las PO se frag-
mentan o desaparecen se pueden recoger
anomalias focales proyectadas sobre una o am-
bas regiones fronto-centrales. Transcurridos va-
rios meses, y una vez establecidas las POC, en
el EEG de vigilia se observa una reactivacion
de las anomalias focales y difusas. Durante el
sueno, las punta-ondas deben de estar presen-
tes de forma continua al menos en el 85% del
suefio lento (21, 22). La organizacion ciclica
del sueno parece estar respetada, pero los rit-
mos caracteristicos de los distintos estadios del
suefio lento estan practicamente enmascarados
por las POC. En la fase de suefio REM, las POC
desaparecen, y las anomalias paroxisticas que
se observan consisten en anomalias focales de
proyeccion preferente frontal o descargas espo-
radicas de PO. Al despertar el paciente, el EEG
adquiere el aspecto que tenia en la vigilia pre-
via al suefio. Las POC aparecen y persisten ca-



da vez que el nifio se duerme, durante meses.

Evolucion

La evolucion de la epilepsia es favorable con
practica remision de las manifestaciones criti-
cas entre los 10 y 15 afios. Los trastornos neu-
ropsicoldgicos regresan tras la remision de las
POC. La mejoria es manifiesta en la conducta
y menos en el nivel intelectual y lenguaje que
se recuperan mas lentamente, necesitando a ve-
ces apoyo pedagogico. En los casos que han
podido ser controlados periédicamente, las
POC durante el suefio han desaparecido entre
los 8 y 15 afios, con una edad media de 12
afios y medio (22).

Tratamiento

Debe ir dirigido no solo a suprimir las crisis,
sino también las POCS. Los farmacos antiepi-
lépticos convencionales —carbamacepina, val-
proato sédico— controlan las crisis, pero no

tienen influencia sobre las POCS. El ACTH ha
sido utilizado con éxito, silenciando las POCS
y mejorando los trastornos neuro-psicologicos
(16, 25).

Casuistica

2 niros han sido diagnosticados de EPOCS, ate-
niéndonos a los criterios de definicion. Los da-
tos concernientes a ellos se resumen en las tablas
IV y V. Ninguno tiene antecedentes personales
ni famniliares y el desarrollo psicomotor en am-
bos ha sido normal. La edad media del comien-
zo de las crisis es de 3 anos 9 meses; los dos
tenen dos tipos de crisis que responden inicial-
mente bien al tratamiento hormonal, recurrien-
do con posterioridad. Los dos evolucionan con
retraso, en el lenguaje en uno y retraso global
en las funciones cognitivas en el otro. El EEG
realizado en suefio nocturno presenta comple-
jos punta-onda en mas del 85% del suefio len-
to y se incrementa la actividad paroxistica en

el 9% en la fase REM en uno (figs. 3 y 4).

Tabla IV. EPOCS. Casuistica. Semiologia clinica en la fase activa

.
Caso 2
Sexo M M
AP - —
AF. — —_—
DPM NL NL
Crisis epilépticas
Edad imicio 4a 3a6m
Tipo Generalizada convulsiva CP
Ausencias Generalizada convulsiva
Frecuencia Esporadicas Esporadicas
Tratamiento ACTH ACTH
VPA VPA
Resultados Control transitorio Control transitorio
Sintomas asociados
Retraso mental +
Retraso lenguaje +
Retraimiento +




Tabla V. EPOCS. Exploracién. Examenes complementarios y estado actual

) e F

Caso 1 2

Exploracion neurolégica NL NL

EEG

® Vigilia Actividad fundamental normal | Actividad fundamental normal
APLT bilateral

® Suenio POCSL > 85% POCSL > 85%
REM, 13%

TAC NL NL

Cl 0,65 0,95

Estado actual

Edad 5abm 6a

Crisis Esporadicas Esporadicas

Conducta Retraso mental Retraida

Epilepsia parcial b tipica (EPBA) de Lennox-Gastaut, pero que, por su evolucion

-}

En 1982, AICARDI y CHEVRIE (26) publican la
asociacion en 7 ninos de crisis parciales durante
el suefio y crisis mioclonicas y/o aténicas en vi-

gilia, que puede confundirse con un sindrome
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Figura 3.—Caso niumero 1. Nifio 5 afios de edad. EPOCS.
EEG en suefio. Fase III. Actividad paroxistica continua de
complejos punta-onda difusos, bilaterales y sincronos.

a largo plazo, consideran como una Epilepsia
Parcial Benigna de la infancia atipica. DEON-
NA y cols., 1986 (27) aceptan la denominacion
de epilepsia parcial benigna atipica. Es una epi-
lepsia rara que se observa en ambos sexos, sin
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Figura 3.—Caso anterior. EEG en suefio. Fase REM. Ac-
tividad paroxistica tipo puntas y complejos punta-onda di-
fusos bilaterales y sincronos (13% de Ja fase).



antecedentes de agresion cerebral habitualmen-
te, aunque recientemente se han descrito algu-
nos casos con patologla previa, y sin anteceden-
tes familiares de epilepsia frecuentes, excepto
en la serie de DEONNA y cols. (27).

Semiologia clinica

Las crisis se inician entre los 2 y 6 arios, siendo
su tipologia muy variable, asociandose crisis ge-
neralizadas y erisis parciales. Al comienzo del
proceso se observan preferentemente crisis par-
ciales nocturnas ylo crisis tonico-clonicas gene-
ralizadas en suefio o vigilia, recogiéndose en este
estado, posteriormente, ausencias breves y/o cri-
sis mioclénicas masivas ylo crisis atonicas que
pueden originar caidas repitiéndose con fre-
cuencia en el dia, por temporadas que duran
dias o semanas separadas entre ellas por inter-
valos libres de semanas o meses.

Durante el periodo critico activo existe una baja
del rendimiento intelectual y trastornos de la
conducta més o menos discretos que desapa-
recen en los intervalos libres.

Semiologia electroencefalografica

En vigilia, sobre una actividad fundamental
normal, se advierten anomalias paroxisticas,
proyectadas predominantemente sobre una o
ambas regiones centrales, similares a las obser-
vadas en la EPB-PR. En las épocas de gran
actividad critica clinica se registran salvas, fre-
cuentes y breves, de complejos punta-onda a
3 clseg. difusas sin traduccion clinica o expre-
sandose en forma de microausencias o crisis
atonicas.

En suefio, los registros estdn mucho mas alte-
rados, mostrando principalmente en las épocas
de actividad critica clinica, durante el suefio len-
to e incluso adormecimiento, anomalias paro-
xisticas tipo complejos punta-onda lentos, a
1-1,5 c/seg., difusos, bilaterales, mas o menos
sincronos, que remedan los observados en la
EPOCS. No se recogen nunca ritmos reclutan-
tes. La proporcion e intensidad de las anoma-
lias varia de un registro a otro y pueden
desaparecer, aunque no siempre, en los perio-
dos de remision clinica.

Evolucion

La EPBA remite antes de llegar a la pubertad.
AICARDI, 1986 (28) notifica la aparente remi-
sion, antes de los 9 anos, de 10 nifios que ha-
bian llegado a esta edad. La denominacion de
benigna fue dada a este sindrome para distin-
guirlo del sindrome de Lennox-Gastaut con el
que frecuentemente se confunde.

Tratamiento

Los farmacos antiepilépticos parecen no ser
efectivos contra las ausencias y las crisis at6ni-
cas, ni tampoco parecen modificar las anoma-
lias electroencefalograficas aparecidas durante
el sueiio.

Con ACTH se ha obtenido buenos resultados
en algunos casos.

Casuistica

7 pacientes, 5 ninos y 2 mfas, han sido diag-
nosticados de EPBA (tablas VI y VII). Ningu-
no tiene antecedentes personales o familiares
de interés. El desarrollo psicomotor ha sido nor-
mal en todos. La edad media del micio de las
crisis es de 4 afios y 1 mes. Todos han tenido
al menos dos tipos de crisis, estando siempre
presentes las crisis parciales; la frecuencia de
crisis ha sido elevada, evolucionando en 3 por
brotes de dias o semanas. Tras la recurrencia
de las crisis a pesar del tratamiento, en 4 casos
han remitido a una edad media de 8 anos 2
meses; persisten aun en los de menor edad. Con
ACTH se obtuvo en todos mejoria transitoria
de semanas o meses. Durante la fase critica ac-
tiva se observé un deterioro de las funciones
cognitivas que regreso al controlarse las crisis.
En el EEG de suefio nocturno mostré una ac-
tividad paroxistica tipo punta-onda en el
80-85% del suetio lento en todos y del 9-11%
en la fase REM en 3 casos (figs. 5 y 6).

Discusion

En epileptologia es frecuente definir un sindro-
me en funcién de un patrén EEG concreto y



Tabla VI. EPBA. Casuistica. Semiologia clinica en la fase activa

Caso 1 2 3 4 5 6 7

Sexo F M M M M F M

AP. — — - — = . .

AF. — — — — _ _ —

DPM NL NL NL NL NL NL NL

Crisis

epilépticas

Edad inicio | 2a 2a6m 2a6m 6a 6a2m 4a 4a

Tipo CP cP CP CP CP CP cP
Ausencias | Miocl. Aton.| Niocl. Aton. | Ausencias | Ausencias | C.Miocl.Ato. | Ausencias
C. Unilat. | Gen.convul. Gen.convul| Miocl. Aton. Mioct Aton.

Frecuencia | Elevada | Elevada Elevada Elevada |Elevada | Elevada Elevada

Brotes Brotes Brotes

Ultima crisis| — 4abm 9a 9a — Ta —

Tratamiento | ACTH ACTH ACTH ACTH ACTH ACTH ACTH
CBZ CBZ VPA VPA VPA CBZ VPA
VPA VPA VPA

Resultados | Control Control Control Control Control Control Control
transitorio transitorio transitorio

Sintomas

asociados

Hiperquinesial + +

Deterioro

transitorio % +

Retraso

lenguaje + 4 +

Retraso

escolar + + +

semiologia clinica critica. Asi se han descrito
el Sindrome de West (SW), el Sindrome de
Lennox-Gastaut (SLG), las Epilepsia-ansencias
(EA), etc. Con frecuencia el patrén EEG cursa
con un tipo de crisis (SW, EA), otras con va-
rios tipos de crsis (SLG) y en ocasiones se
observa sin aparente expresion clinica. La aso-
ciacién de un patron de punta-onda difusa, con-
tinia en el EEG obtenido durante el suefio se
ha descrito como EPOCS. Se observé que en
el SLK, descrito con anterioridad, se encontra-
ban EEG similares, y por ultimo en la EPBA,
llamada asi para diferenciarla de la EPB, se re-
cogen también punta-onda continua durante el
sueno de forma intermitente.

Si analizamos minuciosamente los criterios de

definicion establecidos para los tres sindromes
observamos que la mayoria de ellos son comu-
nes con ligeros matices diferenciales. En el tra-
bajo princeps de la EPOCS (20), uno de los seis
nifios cursa con afasia y podria sin esfuerzo ser
catalogado de SLK; en trabajos ulteriores (22,
24) se identifica el tercer grupo de la EPOCS
con la EPBA. Esta, descrita y propuesta como
entidad en 1982 (17), es considerada posterior-
mente como una EPOCS parcial e intermiten-
te (28). Vemos como los limites de los diferentes
sindromes se solapan e incluso algunos casos
pueden ser incluidos en mas de un sindrome.
La presencia de un patrén electroencefalogra-
fico concreto, la POCS, no es suficiente para
definir un sindrome (17), pero si puede consi-




Tabla VII. EPBA. Exploracion. Examenes complementarios y estado actual

Caso 1 2 3 4 5 6 7

Expl. neu-

rolégica | NL NL NL NL NL NL NL

EEG

® Vigilia | Act. fund.| Act. fund. | Act. fund. | Act. fund.| Act. fund.| Act. fund. | Act. fund.
NL NL NL NL NL NL NL
APC 1z.; |APT d; APT iz APT iz.; |APC 1z.; | APF iz APF d;
PO bil. | PO bil. PO bil. | PO bil. PO bil

¢ Suenio |[POCSL |POCSL |POCSL |POCSL |POCSL |POCSL |POCSL
>85% | >85% >80% >80% | >85% |>80% >80%

REM, REM, 9% REM,

11% 10%
TAC NL NL NL NL NL NL NL
CI 0,92 1,02 0,98 1,05 0,90 1,04 0,90
Estado
actual
Edad 4ajm 12a 11a6m 10a 7abm 10a 6a
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Figura 5.—Caso miimero 1. Nifia 2 afios de edad. Epilep- Figura 6.—Caso anterior. EEG en suefio. Fase REM. Punta
sia Parcial Benigna Atipica. EEG en suefio. Fase II. Com- onda y esbozo de punta onda bilaterales y sincronos (15%
plejos punta-onda difusos bilaterales y sincronos continuos. de Ia fase).



derarse como el nexo de unién, el signo que
une casos que cursan con crisis epilépticas y
trastornos neuropsicologicos de importancia va-
riable.

Por otra parte, los tres sindromes se han rela-
cionado, por la tipologia de algunas de las cri-
sis y por los hallazgos intercriticos en el EEG,
con la epilepsia parcial benigna con paroxis-
mos rolandicos (EPB-PR). En el SLK se ha se-
nalado el parecido de su expresién clinica con
la observada en el EPB-PR (10, 29). En la
EPOCS la misma observacion ha sido realiza-
da (10, 18). La EPBA fue desglosada por
AICARDI de un grupo de nifios con EPB-PR
(26). Esto ha llevado a considerar, por parte
de algunos autores, la posibilidad de incluir es-
tos sindromes entre las epilepsias «benignas»

(30), aunque desgraciadamente la «benignidad»

ra en todos y dificil de establecer con certeza,
al no realizarse sistematicamente EEG en sue-
no a todos los ninios epilépticos que cursan con
mas de un tipo de erisis asociadas a trastornos
neuropsicoldgicos, o a nifios con deterioro del
lenguaje y/o de la conducta sin causa aparen-
te. Se observa en ambos sexos con neto predo-
minio masculino. Los antecedentes familiares
son escasos y los antecedentes de agresion ce-
rebral estan presentes en un porcentaje impor-
tante de EPOCS (21, 22), y aunque no son
aparentemente relevantes en el SLK se han se-
nalado lesiones cerebrales diversas (3, 4, 32,
33, 34, 35) incluso importantes (36) y lo mis-
mo ocurre en la EPBA (28). La edad media de
inicio de las crisis es muy similar, 3 afios 6 me-
ses, 3 anos 9 meses y 4 afios 1 mes en el SLK,
la EPOGS y la EPBA (tabla VIII).

Tabla VIII. SLK, EPOCS, EPBA. Aspectos clinicos

Sindrome Tipologia critica Edad _media Edad ,",l?dia Si iad Evolucio
comienzo remision

SLK | Crsis convul. gener. AFASIA Normal 33%
Crisis parciales Hiperquinesia Trastornos afasicos 35 %)
Ausencias 3, 8112 7, 6/2 | Conducta autista | Afasia 32%

Agresividad Mejoria conductual

EPOCS| Crisis convul. gener. Retraso mental Retraso 50%
Crisis parciales 3,912 Retraimiento Mejoria conductual
Ausencias Trastornos afasicos

EPBA | Crisis convul. gener.
Crisis parciales
Ausencias 4,112 | 8, 2112 | Deterioro transitorio| Normalizacién
C. Mioclono-astaticas

esta preferentemente en la evolucion de las crisis
epilépticas, no pudiendo decir lo mismo de la
evolucion de los trastornos cognitivos y/o con-
ductuales. Por el contrario, recientemente se ha
propuesto encuadrarlos dentro de las Encefa-
lopatias Epilépticas (31). Creemos que aun te-
niendo rasgos clinico-EEG comunes con las
Epilepsias Benignas y rasgos evolutivos comu-
nes con algunas encefalopatias epilépticas, con-
servan su identidad.

Los aspectos epidemiolégicos son muy pareci-
dos en los tres sindromes. La incidencia es ra-

La semiologia clinica también es comun a los
tres sindromes, crisis parciales, crisis generali-
zadas convulsivas preferentemente nocturnas y
crisis generalizadas no convulsivas o ausencias
atipicas diurnas. Sin embargo, algunos matices
diferenciales existen, ya que en el SLK las cri-
sis parciales diurnas son tan frecuentes como
las nocturnas y en la EPBA predominan en los
periodos activos las crisis mioclono-astaticas ra-
ras en el SLK y aparentemente no observadas
en la EPOCS, lo que indicania quizas un dife-
rente punto de partida de la descarga o dife-



rentes vias de propagacién o compromiso de
estructuras. La frecuencia y el curso evolutivo
son también muy parecidos, aunque en el SLK
y la EPOCS las crisis son habitualmente me-
nos frecuentes y en la EPBA presentan un cur-
so fasico. Los tres sindromes han remitido al
llegar a la pubertad.

La semiologia electroencefalografica también es
similar en los tres simdromes (tabla IX). En vi-
gilia, la actividad fundamental es normal con
grafoelementos paroxisticos focales, difusos o
multifocales. En suefio, es comin la actividad
punta onda continua o casi continua; lenta en
nuestras series, esta actividad esta presente en
porcentaje superior al 85%, entre el 80-85%
y entre el 70-75% en la EPOCS, el SLK y la
EPBA, respectivamente. Se estima que la per-
sistencia de la punta-onda continua es la regla,
al menos durante 12-18 meses, en la EPOCS,
y la intermitencia en la EPBA con periodos de
varios dias a varias semanas separados por pe-
riodos de meses de actividad EEG relativamen-
te normal (28). Las diferencias de porcentaje
son minimas, aunque las casuisticas son peque-
fias y los seguimientos incompletos. Seria ne-
cesario controles sistematicos periodicos, tri-
mestrales al menos, de estos nifios para tener
una evolucion més exacta y objetiva de los re-
gistros de suefio. Se ha sefialado como dato di-
ferencial la existencia en la EPBA de actividad
paroxistica en la fase REM y ausencia de ella
en la EPOCS (37, 38); en nuestra casuistica la
presencia de una actividad paroxistica en, apro-

ximadamente, el 10% de la fase REM se ha
encontrado en los tres sindromes.

Los sintomas asociados a las crisis, que en el
SLK lo definen, difieren de uno a otro sindro-
me. De escasa entidad en la EPBA, en la que
estan presentes preferentemente en las fases cri-
ticas, son importantes en la EPOCS, con pre-
dominio de trastornos conductuales e intelec-
tuales, y muy importante en el SLK con afec-
tacién preferente del lenguaje. Estos sintomas
estarian en relacion con la propagacion de la
descarga (14). La afectacion de lenguaje esta-
ria en relacién con el compromiso de lobulos
temporales, y los trastornos conductuales con
la mayor afectacion de lébulos frontales (14).
El tratamiento en los tres sindromes es desa-
lentador. Los farmacos epilépticos son relati-
vamente efectivos sobre las crisis y nulos sobre
los trastornos cognitivos y/o conductuales y ano-
malias electroencefalograficas. La carbamace-
pina y la fenitoina se han relacionado con
incremento, en algunos casos, de las POGS (39).
La edad de comienzo y la remision en la pu-
bertad del SLK, la EPOCS y la EPB-A sitiia es-
tos sindromes en una etapa madurativa en la
que existe una satisfactoria organizacion cdrtico-
subcortical con mecanismos de mhibicion efi-
cientes. En esta etapa existe una especial sus-
ceptibilidad cerebral para descargar. Es la etapa
de las epilepsias generalizadas idiopaticas,
tipo epilepsias-ausencias, y de las epilepsias
parciales idiopaticas con las que se han rela-
cionado, como hemos citado, prototipos de los

Tabla IX. SLK, EPOCS, EPBA. Aspectos electroencefalograficos

Sindrome EEG vigilia EEG suefio Evolucién
SLK Act. base normal POCSL > 80% Remision
APFI
PO bilateral REM, 10-15% pubertad
EPOCS Act. base normal POCSL > 85% Remision
APFI
PO bilateral REM, 10% pubertad
EPBA Act. base normal POCSL > 70% Remision
APFI
PO bilateral REM, 10-18% pubertad




sindromes epilépticos generalizados o relacio-
nados a una localizacion. Es probable que en
el SLK, la EPOGCS y la EPBA exista una exci-
tabilidad cerebral cortical y subcortical, que se
puede expresar tanto por crisis parciales como
por crisis generalizadas. De ser asi serian la ex-
presién maxima o mas severa de una labilidad
madurativa para descargar ligada a la edad o,
lo que es lo mismo, ligada a la maduracion ce-
rebral. En un extremo de esta labilidad madu-
rativa se situarian las epilepsias parciales
idiopaticas, con las que se han relacionado el
SLK (10, 29) y la EPB-A (26), y en el otro las
epilepsias generalizadas, condicionadas ambas
genéticamente.

Este condicionamiento esta aparentemente
ausente en estos sindromes. La patofisiologia
de ellos es probablemente la misma (12, 14):
la anulacion o trastorno de las funciones cog-
nitivas, aprendizajes o conductas originado por
descargas epilépticas en un cerebro aparente-
mente sano, aunque no se descarta la posibili-
dad de lesiones adquiridas que pueden facilitar,
e incluso consolidar, las descargas. La expre-
sion clinica estaria en relacion probable en el
«punto» de partida de la descarga, es decir, de
la zona o dreas corticales més «comprometi-
das». En este sentido, el SLK, la EPOCS y la
EPBA son variaciones sobre un mismo tema

(40). Los tres constituyen una continuum de
trastornos neuropsicologicos con formas inter-
medias.

Los casos atipicos encontrados en los diferen-
tes sindromes, demuestran la relativa arbitra-
riedad de los criterios de definicion que
establecen los limites de un sindrome dado y
la necesidad de investigar para definir mas sub-
grupos en los sindromes descritos o, por otra
parte, que los tres sindromes estan relaciona-
dos entre si y forman parte de un sindrome mas
amplio. Si aceptamos esta segunda opcion se
pueden considerar como la forma severa, SLK,
moderada, EPOCS, y benigna, EPBA, tenien-
do en cuenta la evolucion global psico-neuro-
logica del nino, de un sindrome epiléptico que
cursa con complejos punta-onda continua du-
rante el sueno lento, que ocurre en una etapa
madurativa muy labil y especialmente impor-
tante en el desarrollo y consolidacion de las fun-
ciones psiquicas superiores, y que origina
trastornos cognitivos y/o conductuales al impe-
dir la normal recepcion y fijacion de los apren-
dizajes. «

M. Nieto Barrera, Seccion Neurologia Infan-
tl. Hospital Infantil Virgen del Rocio. Sevilla.
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