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Epilepsia benigna de la infancia con punta centrotemporal
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RESUMEN

Se lleva a cabo un analisis del sindrome epiléptico mas
frecuente en la edad infantil, la Epilepsia Benigna de la Infan-
cia con Punta Centrotemporal (EBICT), conocida desde hace
casi cincuenta afios en virtud de la escuela epileptolégica
francesa. Debe entenderse como el ejemplo genuino de
las epilepsias parciales benignas y sirve para demostrar, asi-
mismo, cémo no en todas las epilepsias deben emplearse
farmacos antiepilépticos (FAESs), pudiendo incluso ser éstos
un factor responsable del empeoramiento de las mismas,
circunstancia que alcanza un maximo interés en éste sin-
drome.

Se exponen los razonamientos que permiten plantear
dudas sobre la aceptacion del frecuentemente aceptado pro-
nostico benigno del sindrome, dado que es conocida la posi-
ble aparicién de diferentes complicaciones evolutivas, que
alcanzan su maxima expresividad en un déficit de rendi-
miento y aprendizaje escolar, junto con la aparicién de cri-
sis epilépticas de morfologia inhabitual en el sindrome cla-
sico, habiendo descrito Aicardi.

Se revisan los criterios que configuran el fenotipo cli-
nico y electroencefalogréafico de éste sindrome epiléptico,
cuya etiologia idiopatica ha permitido realizar investiga-
ciones genéticas, iniciadas por Neubauer, con aparicién pos-
terior de diferentes hallazgos que permiten considerar la
existencia de una heterogeneidad genética.

Finalmente analiza el diagnéstico diferencial y se abre
una discusion sobre las posibilidades terapéuticas, anali-
zando tres aspectos: a) La decision de iniciar o aplazar el
tratamiento farmacoldgico profilactico prolongado, b) la evi-
dencia disponible respecto a la eficacia de los diferentes FAEs
existentes, c) las diferentes recomendaciones sobre la dura-
cion del tratamiento farmacol6gico, en los casos en que se
ha iniciado.

Se concluye con la aseveracion de estar ante un sindro-
me epiléptico usualmente de buena evolucidn, pero en el
que las medidas terapéuticas por un lado y la evolucion
natural por otro, no estan exentas de ofrecer problemas evo-
lutivos de un significado neuroldgico mas profundo y que
deben ser bien conocidos para solucionarlos, minimizar-
los e incluso evitarlos.

ABSTRACT

An analysis is carried out on the most frequent syn-
drome in childhood age, Benign Childhood Epilepsy with
Centrotemporal Spikes (BECT), known since almost fifty
years ago because of the French epileptology school. It
should be understood as the genuine example of partial
benign epilepsies and also serve to demonstrate how antie-
pileptic drugs (AED) should not be used in all epilepsies,
these even being the factor responsible for its aggravation,
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circumstance that reaches maximum interest in this syn-
drome.

The reasons that make it possible to pose doubts on the
acceptance of the frequently accepted benign prognosis of
the syndrome are explained, given that the possible appea-
rance of different evolutive complications are known. These
reach their maximum expressivity in a performance and
scholastic learning deficit, together with the appearance of
epileptic episode of unusual morphology in the classic syn-
drome, it being described by Aicardi.

A review is made of the criteria that shape the clinical
and electroencephalographic phenotype of this epileptic
syndrome, whose idiopathic etiology has made it possible
to carry out genetic investigations, initiated by Neubauer,
with the later appearance of different findings that permit
the consideration of the existence of a genetic heterogeneity.

Finally, the differential diagnosis is analyzed and a dis-
cussion is opened on the possible therapies, analyzing three
aspects: a) the decision to initiate or delay prolonged prophy-
lactic drug treatment, b) the evidence available regarding
the efficacy of the different existing AEDs, c) the different
recommendations on the length of the drug treatment, in
the cases in which it has been initiated.

It is concluded with the affirmation of being faced with
an epileptic syndrome usually having good evolution, but
in which the therapeutic measures on the one hand and the
natural evolution on the other are not exempt of offering
evolutive problems of a deeper neurologic significance and
that should be well known to solve them, minimize them
and even avoid them.

INTRODUCCION

La denominacion de Epilepsia Benigna de la Infancia
con Punta Centrotemporal (EBICT) es empleada para defi-
nir un tipo de epilepsia parcial de etiologia idiopatica, acep-
tada por la Comision de Clasificacion y Terminologia de
la Liga Internacional contra la Epilepsia (ILAE)® dentro del
grupo | (Epilepsias y Sindromes epilépticos relacionados
con la localizacidn), subgrupo 1.1 {Idiopaticos (con inicio
relacionado con la edad)}, junto con otros dos sindromes, la
Epilepsia Infantil con paroximos occipitales y la Epilepsia
Primaria de la Lectura.
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Se conoce desde hace casi cincuenta afios, fruto de la des-
cripcion clinica y electroencefalogréfica de la epileptologia
francesa@3), realizando Beaussart® veinte afios después de la
descripcion de Y. Gastaut® una amplia revision de 221 casos.
Representa el ejemplo genuino de las epilepsias parciales
benignas®19 y sirve para demostrar, asimismo, cémo no en
todas las epilepsias deben emplearse farmacos antiepilépti-
cos (FAEs), pudiendo incluso ser éstos un factor responsable
del empeoramiento de las mismas, circunstancia que alcan-
za un maximo interés en éste sindrome epiléptico®.

Junto al concepto de prondstico benigno, utilizado como
parte de la definicién del sindrome, se conocen casos con
diferentes complicaciones evolutivas, que alcanzan su maxi-
ma expresividad en un déficit de rendimiento y aprendiza-
je escolar, junto con la aparicién de crisis epilépticas de mor-
fologia inhabitual en el sindrome clasico, habiendo descri-
to Aicardi®), hace casi veinte afios, un nuevo sindrome que
denomino Epilepsia Benigna Atipica de la Infancia (EBAI).
Esta variabilidad evolutiva, no aceptada universalmente y
no incluida dentro de la Clasificacion de Epilepsias y Sin-
dromes Epilépticos de la ILAE, sirve de enlace conceptual
con el grupo de sindromes epilépticos que se caracterizan,
en su expresion neurofisioldgica, el electroencefalograma
(EEG), por la presentacién de una punta - onda continua en
el suefio lento-10),

CONCEPTO

Debe entenderse como una epilepsia edad-dependien-
te, con horquilla de edad de presentacion desde los dos a
los doce afios, ligero predominio del sexo masculino sobre
el femenino (3:2) y que es considerado como el sindrome
epiléptico mas frecuente de la infancia, con porcentajes de
presentacion que oscilan entre el 13 y el 25% de todas las
epilepsias de ésta etapa madurativa. Es la mas habitual de
todas las epilepsias parciales benignas, representando en
algunas de las series mas amplias casi las dos terceras par-
tes (62%) de las mismas®-10),

Dentro de los limites de edad mencionados alcanza un
pico de méxima incidencia entre los cuatro y los nueve afios,
siendo excepcional la presentacion por debajo de los dos
afios, tendiendo a la remisién de las manifestaciones clini-
cas y electroencefalograficas a partir de los 15-16 afios10),
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ETIOLOGIA

La EBITC tiene un indiscutible origen idiopatico, de ahi
que deba aceptarse que los casos descritos en los que se
detecta una patologia organica subyacente, con o sin ence-
falopatia asociada, son coincidencias nosoldgicas y sin rela-
cion fisiopatogénica®, aunque son excepciones que deben
ser sometidas a una meticulosa reconsideracion diagndsti-
ca antes de ser aceptadas de forma inequivoca.

Es bien sabido que las epilepsias parciales (EP) no han
sido consideradas clasicamente subsidiarias de un origen
hereditario, tal y como ha ocurrido con las epilepsias gene-
ralizadas idiopaticas (EGIs)®. No obstante, es muy frecuente
que familiares de pacientes portadores de una EP tengan
anomalias electroencefalograficas, focales y con mayor fre-
cuencia generalizadas, en porcentajes significativamente
mayores que los grupos control®), apreciacion corroborada
en los ultimos afios al describir, diversos grupos de inves-
tigacion, nuevos sindromes epilépticos, localizando muta-
ciones genéticas en algunos de ellos y correspondiendo en
un gran porcentaje a epilepsias parciales. Por tanto hoy
se acepta que la mutacion de un gen puede provocar hipe-
rexcitabilidad neuronal localizada o generalizada, aunque
en éste Ultimo caso sus efectos pueden ser modificados o
potenciados por factores locales, con la consecuencia de una
epilepsia parcial@)

En el caso de la EBICT estamos ante un proceso epilép-
tico en el que, como ha sido sefialado, los familiares de pri-
mer grado tienen un mayor nimero de anomalias en el EEG,
tanto focales como mayoritariamente generalizadas. Las pri-
meras investigaciones genéticas en éste sindrome sirvieron
para desvincular su origen tanto con el locus de la EJIM1(8)
(Epilepsia Miocldnica Juvenil), al que inicialmente se le quiso
atribuir la autoria de una gran parte de los sindromes epi-
Iépticos, como con el sindrome del cromosoma X fragil,
siendo preciso recordar que el 25% de los portadores de éste
ultimo pueden tener crisis convulsivas, detectandose en el
EEG puntas irritativas de localizacion centro-temporal, seme-
jantes a las apreciadas en la EBICT(31819), circunstancia que
justifica la razon por la que se considero, inicialmente, que
podria existir alguna relacion genética entre ambos procesos.

En 1996 Vaughn@ describe las similitudes del cuadro
clinico y EEG de tres nifias con una delecion terminal de
novo en el cromosoma 1 {46 XX del (1)(q43)} con la EBICT,
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lo que le sugiere que la porcién distal del brazo largo del
cromosoma 1 puede ser un potencial candidato a la locali-
zacién del gen responsable de ésta epilepsia benigna de la
infancia.

Mas recientemente Neubauer y cols.@ han identificado
genéticamente la EBICT con una mutacion localizada en el
cromosoma 15g14, en la vecindad de la subunidad a7 del
receptor nicotinico-colinérgico.

Siguiendo la misma linea de investigacion, poco des-
pués ha sido mapeado en el cromosoma 16p12.11.2 un pro-
€eso que consiste en crisis convulsivas de origen rolandico,
asociado a distonia inducida por el ejercicio®, que de algu-
na manera puede relacionarse con el sindrome publicado
anteriormente de convulsiones infantiles con caracter auto-
somico dominante y coreoatetdsis paroxistica® mapeado
igualmente en el cromosoma 16. O sea, en éste caso se puede
aceptar la existencia de varios fenotipos, relacionados con
mutaciones en ésta region, que serian responsables de pro-
vocar hiperexcitabilidad neuronal a través de diversos meca-
nismos, en dependencia del gen afectado, como alteracio-
nes en canales idnicos, en receptores, etc.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Se aceptan tres manifestaciones clinicas predominantes,
junto con otras que denominamos asociadas y que analiza-
mos por separado con miras a una exposicién mas didac-
tica, configurando una crisis de breve duracion (pocos minu-
tos) y en la que no hay pérdida de conciencia en la mayoria
de las ocasiones. La crisis epiléptica se presenta habitual-
mente durante el suefio, aunque no es un criterio exclusivo,
siendo frecuente que el nifio se despierte cuando comien-
zan las primeras manifestaciones de la misma.

El sindrome epiléptico puede tener una escasa recu-
rrencia, de forma que puede manifestarse como una crisis
Unica (10-30%), como crisis esporadicas (60%), 0 como cri-
sis frecuentes (20%) en cuyo caso es habitual que aparezcan
acumuladas en racimos, con periodos intercriticos mas o
menos prolongados©-102425),

Manifestaciones motoras
Se circunscriben mayoritariamente a la musculatura oro-
facial, en forma de contraccion tonica o clonica en una hemi-



facies, con predominio en la comisura bucal, habitualmen-
te la contralateral a la localizacion de los grafoelementos
epilépticos del EEG, que se comentaran mas adelante. Se
asocia eliminacion de saliva como consecuencia de un défi-
cit de la capacidad de deglucién y ruidos guturales.

En algunas ocasiones los sintomas motores extienden
a todo el hemicuerpo e incluso se generalizan, lo que tra-
duce una participacién talamica en el proceso epiléptico,
con lo que se asocia pérdida de conciencia. Se conocen dife-
rentes series con porcentajes variables de manifestacion cli-
nica parcial (67 a 92%), unilateral (5 a 14%) o generalizada
(4 2 19%)@2), Los nifios de menor edad tienden a sufrir cri-
sis mas prolongadas y a presentar con mayor frecuencia
componente anértrico que los de mayor edad.

Manifestaciones sensoriales

Predominan las parestesias en lengua, encias, paladar,
interior de las mejillas y labios, con habitual localizacién
unilateral, coincidente con las manifestaciones motoras, rela-
tando el nifio sensacién de “acorchamiento”.

Manifestaciones en el area del lenguaje

Se pone en evidencia desde el inicio de la crisis, con emi-
sion de ruidos guturales, secundarios a la contraccién téni-
ca de la musculatura bucal, faringea y laringea, que se siguen
de imposibilidad para la emision de la palabra (crisis afasi-
ca o anartrica), que al ir cediendo se continia de un perio-
do breve de dislalia postictal, que hace ininteligible el len-
guaje.

Manifestaciones asociadas

Es frecuente la asociacion de un vomito en la fase final,
asi como componentes de temor y/o ansiedad, traducien-
do, éstos Ultimos, el estado animico del nifio ante un episo-
dio que le impide hablar y por tanto solicitar ayuda, al tiem-
po que es plenamente consciente de la crisis y de la preo-
cupacion de los padres ante la situacion.

En ocasiones y sobre todo si la crisis ha sido unilateral,
pueden detectarse componentes de paresia posictal transi-
toria. Asimismo cuando la crisis ha tenido generalizacion
secundaria hay pérdida de conciencia, no recogiéndose habi-
tualmente los datos semioldgicos de un inicio parcial, por
lo que en estos casos el primer juicio clinico puede exigir un
diagndstico diferencial mas amplio, ante la variacion del
fenotipo clinico®-102429),
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MANIFESTACIONES ELECTROENECEFALOGRAFICAS

Debe diferenciarse el EEG intercritico, que habitualmente
es el que sera utilizado en la primera aproximacion diag-
nostica, del realizado durante el suefio.

No obstante y antes de especificar los datos mas sig-
nificativos de ésta exploracion, debe sefialarse que no exis-
te un modelo experimental de la EBICT, por lo que los
mecanismos neurofisiolégicos y moleculares implicados
en la génesis de éste sindrome y de su expresion electro-
encefalografica todavia deben ser determinados@), siendo
un area de interesante y actualizada investigacién fisio-
patoldgica@.

REGISTRO INTERCRITICO

Como dato destacable hay que remarcar que la activi-
dad bioeléctrica cerebral de fondo es normal, junto con una
adecuada reactividad a los diferentes estimulos®7.22),

El grafoelemento caracteristico es una punta aguda y de
gran amplitud, que se sigue, no siempre, de una onda lenta,
localizado en la region central o centro-temporal media. No
es inhabitual que aparezca en agrupaciones pseudorritmi-
cas, aunque también puede mostrarse como un foco espo-
radico. No se modifican con la hiperventilacion, ni con la
estimulacién luminosa intermitente, aunque habitualmen-
te se incrementa en intensidad y amplitud durante el suefio
sin movimientos rapidos de 0jos (NREM)@79.29),

Durante la evolucién del proceso los focos no son esta-
bles, en localizacion ni en proporcion, pudiendo cambiar de
hemisferio de un registro a otro, lo que corrobora el signifi-
cado funcional del mismo®@). Lo més habitual es el cambio
de la localizacion del foco a la zona homéloga del otro hemis-
ferio. En algunas ocasiones el foco centro-temporal inicial
es bilateral y al paso del tiempo puede desaparecer en uno
de los lados. Otra situacion es que la punta rolandica per-
manezca sin cambios en una localizacion determinada, apa-
reciendo independientemente uno 0 mas focos de diversa
localizacion en el mismo hemisferio o en el contralateral, en
cuyo caso pueden ser muy breves o permanecer semanas o
meses, mientras que el foco primitivo puede mantenerse sin
cambios o desaparecer. Todos estos datos llevan a sugerir
que la EBICT no es realmente una epilepsia parcial en el sen-
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tido anatémico del término, aceptandose que la anomalia
esencial esta diseminada por todo el cortex, de forma que
cabe hacer dos preguntas esenciales: ;cual es el mecanismo
que explica los cambios de localizacion del foco paroxistico
en diferentes etapas evolutivas ? ;Se trata Gnicamente de un
foco rolandico que destaca en ese lugar por existir alli una
excitabilidad cortical mas continua?@),

En diversas ocasiones la alteracion paroxistica no apa-
rece en los registros realizados en vigilia, que son los que
rutinariamente se llevan a cabo al debutar el sindrome, mos-
trandose Unicamente en los registros de suefio. Por ello se
puede aceptar la inexcusable realizacion del EEG de suefio,
cuando el fenotipo clinico es altamente sugestivo de una
EBICT y el registro convencional realizado en estado de vigi-
lia es normal. Pero nunca debe olvidarse que la sospecha
diagndstica no puede mantenerse si en alguno de los regis-
tros no acaba por demostrarse la existencia del foco rolan-
dico(729),

Vienen a confirmar estos razonamientos anteriores los
trabajos de Anderson y cols.@® que define la existencia de
una epilepsia benigna de la infancia con puntas multifoca-
les, que tiene un patron edad-dependiente similar al de la
EBICT, lo que viene a sugerir que la multifocalidad sim-
plemente representa una condicién en la que los focos “aje-
nos” al especifico de la epilepsia rolandica, se mantienen de
forma continuada y no tienen una presencia intermitente
como ocurre habitualmente.

Las anomalias EEG suelen persistir durante un periodo
sensiblemente mayor a las manifestaciones clinicas, cedien-
do a partir de la pubertad cuando las crisis pueden llevar
varios afios controladas. No obstante es frecuente que tras
el empleo de FAEs, las espigas rolandicas se reduzcan gra-
dualmente o incluso desaparezcan, dando lugar a la apa-
ricion de puntas afiladas de bajo voltaje en region central
media. Puntas similares también se pueden hacer eviden-
tes en nifios que han sido tratados por tener inicialmente
una actividad de punta-onda a 3 Hz. Por ello hay a quien
esta semejante circunstancia evolutiva, en dos tipos dife-
rentes de epilepsia, le sugiere que es la expresion neurofi-
siolégica minima de una actividad epiléptica genéticamen-
te condicionada29),

Por otra parte el foco rolandico puede aparecer en
nifios que nunca han tenido crisis convulsivas y a los que
el registro EEG se ha realizado por motivos diversos (trau-
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matismos craneoencefalicos, cefaleas, etc.), siendo fre-
cuente que tengan parientes con EBICT, calculandose que
un 34% de los hermanos de los pacientes con éste sindro-
me muestran un registro de ésta caracteristicas. De forma
global se calcula que entre el 1y el 2% de los escolares
entre 5y 12 afios que nunca hayan padecido crisis pre-
sentan un EEG con la punta rolandica que venimos comen-
tando®.

REGISTRO CRITICO

Se evidencia un significativo incremento de la alteracion
paroxistica en las primeras fases del suefio lento (NREM),
gue localizandose en la regidn centro-temporal se propaga
a todo el hemisferio ipsilateral y en los casos mas intensos
al contralateral. En cualquier caso la organizacion del suefio
es normal@2),

OTRAS EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

El adecuado conocimiento del fenotipo clinico y elec-
troencefalografico de la EBICT hace innecesaria la realiza-
cion de otras exploraciones complementarias y especial-
mente las de neuroimagen para confirmar el diagndstico,
dado que es exigible la normalidad en los resultados al estar
ante un proceso de etiologia idiopatica, esto es, sin organi-
cidad subyacente. Llevar a cabo éste criterio exige un amplio
conocimiento del sindrome y por extensién un adecuado
manejo practico de los diagndsticos diferenciales, teniendo
como contrapartida la ventaja de no abusar de las explora-
ciones, con lo que se evitan riesgos innecesarios a los nifios,
especialmente si obtener una adecuada neuroimagen obli-
ga a realizar la exploracion bajo anestesia, al tiempo que
se ahorran recursos en un enfoque racional de la practica
médicat2303y),

Sin embargo es necesario tener cautela, para prescribir
sin mayor duda la préactica de una resonancia magnética
:erebral (RMC), siempre recomendable en éstos casos al apor-
tar una mayor informacion®b, cuando la exploracion clini-
ca no sea rigurosamente normal, asi como cuando las carac-
teristicas clinicas o electroencefalogréaficas del proceso no se
atengan a los criterios clasicos de la EBICT.



Se han descrito casos de EBICT acompafiadas de una
encefalopatia subyacente®3.32), debiendo considerarse como
una asociacién puramente fortuita, aunque cuando coe-
xiste una hemiplejia congénita debe tenerse en cuenta la
posible existencia de una polimicrogiria unilateral, que se
manifiesta epilépticamente con unas caracteristicas seme-
jantes a la EBICT®. En éstos casos sin embargo se suele detec-
tar un grado leve de hemiplejia, junto con crisis parciales
motoras de predominio en cara y miembro superior, con
generalizacion secundaria en ocasiones, para posteriormente,
a partir de los 3 a 6 afios, aparecer crisis de ausencia e inhi-
bitorias o aténicas. Inicialmente el EEG revela una espiga
focal, para posteriormente instaurarse una punta-onda con-
tinua y bilateral, aungque con predominio en el hemisferio
donde asienta la polimicrogiria.

Asimismo se han descrito fenotipos de EBICT en nifios
con otros trastornos de migracion neuronal, especialmen-
te a nivel opercular®343%) unilateral, e incluso con procesos
expansivos de caracter tumoral@),

Por todo ello la decision del clinico al valorar el caso
puede justificar la realizacion de exploraciones de neuroi-
magen, aunque nunca debe ser una practica de rutina en
éste sindrome, debiendo tenerlas presentes, sin embargo,
como ya se ha comentado, cuando no se cumplen los cri-
terios diagnosticos clinicos, electroencefalograficos y/o evo-
lutivos, aceptados como tipicos de la EBICT.

Obviamente otras exploraciones complementarias, que
pueden ir desde los examenes analiticos a cualquier otra
prueba diagnéstica, quedan supeditadas a la valoracion glo-
bal del paciente, aunque en ningun caso tienen valor para
llegar al diagndstico de éste sindrome epiléptico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El conocimiento pormenorizado del cuadro clinico y de
sus manifestaciones EEG en vigilia y suefio, limitan estre-
chamente el proceso, de forma que el diagnoéstico diferen-
cial se puede establecer siguiendo dos parametros dife-
rentes.

El primero de ellos viene definido por la posible exis-
tencia de una alteracion estructural subyacente®323), como
ya ha sido referido en el apartado anterior, que exige recon-
siderar en cada caso la realizacion de una RMC, si bien la
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cuidadosa valoracion clinica en la primera visita y en las
sucesivas revisiones, suelen ser lo suficientemente expre-
sivas como para que la sorpresa quede circunscrita al por-
centaje del anecdotario. Sin embargo, cuando las revisiones
se ejecutan con excesiva rutina, puede obviarse la obligato-
ria exploracion fisica del nifio, incrementandose ese por-
centaje en relacion directamente proporcional al déficit de
la valoracion clinica.

El segundo se circunscribe a los limites de edad de pre-
sentacion y desarrollo de la EBICT. De forma que cuando
éstos se incumplen por defecto o por exceso, deben tenerse
en cuenta otros posibles sindromes epilépticos, que aunque
tampoco se incluyen dentro de la clasificacion internacio-
nal de la ILAE, se conocen desde hace varios afios y pose-
en una amplia aceptacion, corroborada en las publicaciones
especializadas.

En los nifios de menor edad se conoce la existencia de
la epilepsia parcial benigna, comenzando por debajo del afio
de edad, describiendo Watanabe®) en 1987el Sindrome de
Epilepsia Parcial Compleja Benigna de la Infancia, corro-
borado por Vigevano®® cinco afios después, con registro
EEG interictal normal, e ictal con descargas difusas que se
inician en region temporal cuando las crisis adoptan una
morfologia parcial compleja y central, parietal u occipital
cuando se manifiesta con crisis parciales secundariamente
generalizadas. En todos ellos el desarrollo psicomotor es
normal, controlandose las crisis con Fenobarbital (PB) o Car-
bamazepina (CBZ), teniendo la mayor parte de ellos ante-
cedentes familiares de convulsiones infantiles de caracter
igualmente benigno. Estas crisis suelen presentarse en raci-
mos, con detencion del movimiento, descenso de la reacti-
vidad, fijacion de mirada o revulsion ocular en ocasiones
y movimientos convulsivos de leve intensidad, desapare-
ciendo por completo por encima de los tres afios de edad.
Al igual que en la EBICT la neuroimagen es normal, aun-
gue recientemente Nakazawa®) describe un lactante con el
fenotipo caracteristico de éste sindrome, que sin embargo
la RM revel6 un hematoma subdural.

Este apartado, el de la epilepsia parcial benigna del la
infancia temprana, es amplio y controvertido, aunque sin
duda continuaran apareciendo nuevas modalidades, sobre
todo cuando se incremente el uso del video-EEG, que pro-
porcionara datos semiol6gicos actualmente desconocidos.
Recientemente Capovilla“® describe un nuevo sindrome, el
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de la Epilepsia parcial benigna de la infancia con punta -
onda en vértex, que se diferencia de los casos descritos por
Watanabe y Vigevano por presentar en el EEG de suefio esa
localizacion especifica del grafoelemento epiléptico, siendo
normal el registro de vigilia.

Desde las primeras descripciones se ha vertido una amplia
informacion®-44 sobre ésta modalidad de epilepsia benigna,
aseverandose que su reconocimiento precoz no esté libre de
dificultades, siendo recomendable hacer la confirmacion diag-
nostica con un criterio neuroevolutivo, alcanzando un 90%
de seguridad al valorarlo a los 2 afios de edad®“s).

En el otro limite de edad, los nifios mas mayores, se esta-
bleceréa el diagndstico diferencial con las Convulsiones Par-
ciales Benignas de la Adolescencia, sindrome descrito por
Loiseau y Orgogozo®“® en 1978, que se inicia entre los 13y
14 afios, predominando en el sexo masculino y que tam-
poco es incluido en la Clasificacion de la ILAE, ya que ésta
s6lo reconoce un sindrome parcial idiopatico con inicio en
ésta etapa, la Epilepsia Primaria de la Lectura®,

Finalmente el diagndstico diferencial con el resto de
las epilepsias parciales idiopaticas se basa, obviamente, en
las notables diferencias clinicas y electroencefalograficas
existentes entre ellas, si bien puede darse el caso de una aso-
ciacion simultanea o a distinto tiempo entre un tipo y otro,
describiendo Caraballo®“® un caso de EBICT con una epi-
lepsia parcial benigna con paroxismos occipitales tipo Pana-
yiotopoulos.

CONSIDERACIONES TERAPEUTICAS

De todas las consideraciones realizadas en la literatura
sobre la EBICT, quizas las referidas a los aspectos terapéu-
ticos han tenido una atencion menor®,

Al analizar el tratamiento de éste sindrome epiléptico
hay que tener en cuenta tres aspectos bien diferenciados: a)
la decision de iniciar o aplazar el tratamiento farmacologi-
co profilactico prolongado; b) la evidencia disponible res-
pecto a la eficacia de los diferentes farmacos antiepilépticos
(FAEs) existentes; ) Las diferentes recomendaciones sobre
la duracién del tratamiento farmacoldgico, en los casos en
gue se ha iniciado.

No obstante y aunque obvio no por ello menos impor-
tante, el tratamiento de los pacientes epilépticos en la infan-
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cia requiere haber realizado previamente una cuidadosa
evaluacion, con una adecuada ubicacion sindrémica y pos-
terior reconsideracion del farmaco adecuado para cada
caso®o),

DECISION SOBRE INICIAR O NO TRATAMIENTO
FARMACOLOGICO

La decision esta basada en un andlisis real del balance
riesgo/beneficio del fArmaco que se va a emplear4), El
curso natural de la EBICT representa una consideracién con-
traria al establecimiento de un tratamiento profilactico pro-
longado, aunque desgraciadamente la mayoria de las publi-
caciones que analizan éste aspecto son revisiones retros-
pectivas de los pacientes tratados, por lo que ni el curso
natural de la enfermedad, ni la eficacia del tratamiento pue-
den ser determinadas con certeza“.

Hace trece afios Loiseau y cols.®b publican un trabajo
sobre el seguimiento de 168 pacientes con epilepsia centro-
temporal benigna de la infancia, aunque no refieren que
pacientes son tratados, ni que FAEs emplearon. En éste tra-
bajo se determina que el 20% de los pacientes tienen Unica-
mente una crisis y el 54% tienen crisis esporadicas. De éste
modo, practicamente, las tres cuartas partes de los pacien-
tes evolucionan bastante bien. Del resto, el 20% tienen cri-
sis en racimos y solamente el 6% tienen crisis muy frecuen-
temente. De todos ellos en un 75% de las ocasiones las cri-
sis aparecen solamente durante el suefio. El periodo de acti-
vidad convulsiva es inferior a un afio en el 50% de los casos,
pero en el 9,5% las convulsiones se presentan en un perio-
do superior a seis afios. En un analisis global parece que
entre el 5-10% de los nifios con EBICT no evolucionan bien,
presumiblemente a pesar del tratamiento, de los cuales la
mitad llevan tratamiento y la otra mitad no.

Mas recientemente, en 1990, Ambrosetto y Tassinari(2
comparan 20 nifios con EBICT que fueron tratados, frente
a 10 que no siguieron tratamiento, determinando que la fre-
cuencia de las crisis, duracion de la actividad epiléptica 'y
las repercusiones sociales, son similares en ambos grupos.
No obstante éste estudio tiene el mismo defecto que publi-
caciones similares, el protocolo de seleccion de los enfer-
mos, basandose en criterios clinicos para tratar o no tra-
tarlos.



En una publicacién previa Ambrosetto y cols.® compa-
ran retrospectivamente dos grupos de pacientes con EBICT,
los que han tenido de dos a seis crisis y los que han tenido seis
0 mas. Los del primer grupo muestran un mayor intervalo
entre la primera y la segunda crisis y una duracion mas corta
de la enfermedad, en comparacién a los del segundo grupo.
Concluyen que en su criterio es recomendable demorar el tra-
tamiento farmacoldgico hasta después de la tercera crisis. Méas
recientemente Loiseau® considera que los FAES son acon-
sejables solo en la mitad de los nifios con diagndstico de EBICT.

En definitiva y con los datos disponibles hasta el momen-
to actual se puede considerar que los factores que favorecen
la decision de iniciar el tratamiento son un corto intervalo
entre las tres primeras crisis y una edad muy baja al inicio de
la sintomatologia®®s), También deben tenerse en cuenta, como
criterios favorecedores del tratamiento, la existencia de gene-
ralizacion convulsiva y la presentacion de crisis durante la
vigilia®. Y finalmente la opinion de los padres sobre la posi-
bilidad de instaurar tratamiento también debe valorarse, dada
la relativa baja morbilidad y buen pronéstico a largo plazo
del sindrome®®). Como es bien notorio no se utilizan criterios
neurofisiologicos exclusivos para optar o no por el trata-
miento, a pesar de ser el EEG un utensilio imprescindible
para alcanzar el diagnostico del sindrome, salvo en los casos
con registros atipicos, los cuales si pueden jugar un papel
determinante dentro de éste analisis terapéutico®.

La decisién mas generalizada es abstenerse de tratar la
EBICT, con lo que se comprueba un menor nimero de com-
plicacionest259, decision que adquiria un valor mas firmey
definitivo si se recogiesen series amplias y multicéntricas,
en un estudio prospectivo.

Un comentario diferente necesita los casos de epilepsia
parcial benigna del nifio pequefio, pues en ellos la confir-
macion diagnostica, como hemos sefialado, puede preci-
sar de un factor evolutivo que algunos autores llegan a cal-
cular en un minimo de dos afios“). En sus inicios puede ser
muy dificil diferenciar entre los casos que se van a contro-
lar satisfactoriamente de aquellos que se van a hacer refrac-
tarios, por ello el inicio de tratamiento debe ser tenido en
cuenta en todos ellos®), aunque para incrementar el deba-
te y evidenciar la necesidad de unificar criterios, es necesa-
rio sefialar como no esta suficientemente claro el concepto
de que una intervencion terapéutica precoz vaya a preve-
nir una posible epilepsia refractaria®®).

C. CASAS-FERNANDEZ, T. RODRIGUEZ-COSTA

DECISION SOBRE EL FAEs QUE DEBE UTILIZARSE

Existen diferentes publicaciones que analizan los resul-
tados con la utilizacion de diferentes FAES, los mas antiguos
emplean preparados clasicos®%), y las conclusiones son
diversas, aunque destacan la apreciacién de que el benefi-
cio del tratamiento es realmente desconocido. Asimismo se
ha considerado que los diferentes farmacos como el PB, Feni-
toina (PHT), Acido Valproico (VPA), CBZ y Clonazepam
(CZP) proporcionan resultados semejantes(.

Mas recientemente Bourgeois y cols.®? realizan un estu-
dio a doble ciego con Gabapentina (GBP) frente a placebo
en pacientes con EBICT, apreciando un resultado favorable
con significacion estadistica en aquellos que recibieron tra-
tamiento con dicho fa&rmaco.

También ha sido reivindicado el tratamiento con Sult-
hiame®“263) con resultados aparentemente favorables y con
significacién estadistica en los estudios frente a placebo.

No obstante y después de todas las consideraciones rea-
lizadas, no puede dejar de tenerse en cuenta la posibilidad
de provocar un empeoramiento clinico y electroencefalo-
gréfico con la introduccidén del tratamiento farmacoldgi-
co19s15658), En éste sentido la CBZ ha sido el producto con
el que quizas se haya comprobado, con mayor evidencia,
que puede empeorar la evolucién de éste sindrome epi-
[éptico. Pero también se ha descrito la misma consecuencia
con el empleo de VPA 'y PB(75658),

Quizas la conclusién mas acertada sea considerar que
no existe ningln farmaco que se halle libre de riesgos y que
en caso de decidir el empleo de alguno de ellos, se opte por
aquel con el que el se tenga mas experiencia, incluyendo
la CBZ aunque en éste caso extremando las precauciones
por si aparecen las complicaciones que mas adelante se espe-
cificaran(7.4951-56.61),

DECISION SOBRE LA DURACION
DEL TRATAMIENTO

Se han expresado diferentes opiniones al respecto,
pudiendo aceptar como las més usuales algunas de las tres
las siguientes: a) mantener el tratamiento entre 1y 2 afios; b)
mantener el tratamiento hasta que se normaliza el registro
EEG; c) mantener el tratamiento hasta la edad de 16 afios“9).
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En la revision de Loiseau®b se considera la edad de la
Gltima crisis y se especifica que la media son los 9 afios, con
rango entre 3y 17 afios. En la publicacién de Bouma®b se
determina que el 14,2% de los pacientes tienen una recai-
da del proceso cuando se suspende el tratamiento. Por ello
se ha insistido en no suspender el tratamiento hasta que no
desaparecen las puntas rolandicas, pero mas recientemen-
te Lerman(0 aconseja seguir un criterio clinico, retirando la
medicacion después de un periodo de control de crisis de 1
a 2 afos, incluso antes de que se normalice el EEG.

En conclusién, la decision debe adoptarse teniendo en
cuenta el caso clinico en su conjunto, y puede ser muy acer-
tada la opinion de Loiseau al sugerir que es preferible man-
tener la medicacion hasta la edad de 14 — 16 afio como mini-
mo, en pacientes psicoldgicamente fragiles®4.

FORMAS ATIPICAS

Merece especial atencién el sindrome descrito por Aicar-
diy Chevrie® a principios de la década de los 80, la EBAI,
gue aun no se ha sido incluido dentro de la clasificacion
internacional de la ILAE®, como tantos otros sindromes epi-
Iépticos infantiles, algunos de los cuales se han ido men-
cionando, lo que en definitiva viene a traducir la imperiosa
necesidad de una revision de ésta clasificacion, especial-
mente desde que la investigacion genética ha dado lugar a
un nuevo enfoque de la epileptologiat213),

La EBAI se instaura entre los 2 y 6 afios de edad, sin dife-
rencia de sexo, asentando sobre pacientes con un desarro-
llo psicomotor normal, con crisis parciales durante el suefio
al comienzo del proceso, con caracteristicas superponibles
a las descritas en la EBICT, para asociarse crisis tonico-clé-
nicas en vigilia con relativa rapidez. Esta situacion se com-
plica con crisis de ausencia, mioclonicas masivas y atonicas,
gue provocan pérdida de tono postural, todas las cuales evo-
luciona en racimos, con periodos mas o menos prolongados
de control clinico. La progresién madurativa es normal, sin
aparecer alteraciones neuropsicoldgicas, aunque es frecuente
detectar déficit de rendimiento escolar. EI EEG de vigilia tra-
duce una actividad bioeléctrica cerebral de fondo normal,
con actividad paroxistica sobre ambas regiones centrales,
semejante a la que se encuentra en la EBICT. En épocas de
gran actividad convulsiva aparecen salvas de complejos
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p-0 a 3 Hz. breves y frecuentes, de localizacion difusa, que
no se asocian a manifestacion clinica, o a lo sumo a micro-
ausencias o a crisis atonicas. El EEG de suefio, especialmente
en las fases de gran actividad critica, muestra complejos de
p-o lentos a 1-1,5 Hz, simétricos, que recuerdan a los hallaz-
gos de otro sindrome epiléptico, la epilepsia con punta-onda
continua en el suefio lento (EPOCS)®4, Estas anomalias vari-
an de un registro a otro y pueden llegar a remitir , aunque
no siempre, en los periodos de mejoria y/o control clinico.

Remite al llegar a la pubertad, aunque en algunas oca-
siones en las primeras fases de la enfermedad la evolucion
puede ser problematica, con elevada repeticidn de crisis en
racimos. Ya se ha mencionado que éste sindrome no esta
incluido en la clasificacion de la ILAE®, e incluso Tassina-
ri®) lo interpreta como una variante semioldgica de la
EPOCS.

Existen otros dos sindromes epilépticos en los que la
definicion neurofisioldgica puede traducir una POCS, igual
que en la EBAI, uno es la ya mencionada EPOCS y el otro
el Sindrome de Landau-Kleffner (SLK)®), EI primero con-
siste en un estado de mal EEG subclinico inducido por el
suefio, con una punta-onda continua en el suefio lento
(POCS) que abarca un minimo del 85% de la duracién del
mismo, asociandose un evidente deterioro neuropsicol6-
gico y conductual, asi como crisis epilépticas, aunque éstas
son las que menor significado semioldgico tienen en el cua-
dro. El segundo (SLK) es conocido con la denominacion de
Afasia epiléptica adquirida, mostrando toda su personali-
dad clinica en la instauracion de una afasia, precedida no
siempre por crisis epilépticas, con registro EEG muy seme-
jante al descrito en la EBICT en las primeras fases, para pos-
teriormente dar lugar a un patrén de POCS, de gran seme-
janza al que venimos comentando.

Esta bastante extendido y aceptado el criterio que con-
sidera los tres procesos como un mismo cuadro, con dife-
rente grado de expresividad clinica®, pero con semejante
cobertura neurofisiolégica, la POCS.

La relacion fisiopatogénica entre la EBICT y éstos tres
sindromes (EBAI, EPOCS y SLK) es asimismo un tema de
debate, aceptando algunos autores que la epilepsia rolan-
dica puede evolucionar hacia una u otra forma, con las impli-
caciones neuroevolutivas que ello comporta, tanto bajo el
punto de vista estrictamente epileptoldgico, como por las
repercusiones que se instauran sobre el lenguaje y madu-



TABLA . CARACTERISTICAS SEMIOLOGICAS GENERALES DE LA
EPILEPSIA BENIGNA DE LA INFANCIA CON PUNTA
CENTROTEMPORAL

Valores

Edad de presentacion

Limites habituales 2-12 afios
Limite de edad excepcional <2 afios
Maéxima incidencia 4-10 afios

Diferencia de sexo :

Varén / Mujer 32

Antecedentes familiares :

Crisis febriles 6-10%
Crisis epilépticas (parciales — generalizadas) 15-70%
EEG :paroxismos rolandicos 50-70%

Antecedentes personales :
Crisis febriles previas 7-20%
Localizacién de las crisis :

Crisis parciales 67-92%
Crisis unilaterales 5-14%
Crisis generalizadas 4-19%
Morfologia evolutiva de las crisis
(fases sucesivas de las crisis) :
Inicio somato-sensitivo orofacial 1°
A continuacidn crisis tdnico-cldnica facial
unilateral 20
Afectacion motora buco-faringeo-laringea 3
Instauracion de fase anartrica (mas usual en
los de menor edad) 4° (40%)
Emision de saliva por déficit de deglucion 50
No pérdida de conciencia (salvo si se generaliza) 6°
Frecuente vomito al finalizar la crisis 7°
Duracion de la crisis
Breves (1 a 2 minutos) 85-90%

Prolongadas (estado de mal)(mas frecuente
en los de menor edad) 3-10%

En vigilia més breves que en suefio
Cronologia de las crisis

Durante el suefio 60-80%

Durante la vigilia 20-30%

Durante la vigilia y el suefio 8-18%
Recurrencia de la crisis

Crisis Gnica 10-30%

Crisis esporadicas 60%

Crisis frecuentes (habitualmente en “racimos”) 20%

Datos semioldgicos a recordar
No todos los sintomas y signos clinicos son obligados
Mayor afectacién motora de m. superior que inferior
Crisis en “racimos” en los casos con alta recurrencia
Predominio en primavera e inicio del verano
Crisis diurnas mas breves
Crisis en suefio (al inicio o final del mismo)
Anartria mas frecuente en los pacientes de menor edad

C. CASAS-FERNANDEZ, T. RODRIGUEZ-COSTA

racion neuropsicoldgica de los pacientes®. Por tanto entra-
riamos en el capitulo no de las formas atipicas, sino en el de
las complicaciones evolutivas de la EBICT.

Existen otros cuadros que pueden llamar la atencién y
ser valorados como probables formas atipicas, cuando real-
mente no lo son. Un ejemplo caracteristico es la epilepsia
rolandica autosémica dominante con dispraxia del habla,
que es descrita por Scheffer y cols. en 1995¢8 como un sin-
drome con muchas semejanzas a la EBICT (crisis nocturnas,
parestesias periorales y/o de la mano, componente toni-
co-clénico hemifacial y/o de extremidades y no pérdida de
conciencia) que asocia a las crisis una dispraxia del habla
y alteracion cognitiva en las Gltimas generaciones. Se here-
da con caracter autosomico dominante. En la familia ini-
cialmente descrita mostraba una penetrancia del 100%, con
incremento de la sintomatologia en generaciones sucesivas,
utilizandose este hecho para explicar el proceso con el con-
cepto de la anticipacion genética, con repeticiones anorma-
les de un triplete de nucleotido®213),

COMPLICACIONES EVOLUTIVAS

La EBICT es considerada una entidad de evolucion
benigna y autolimitada, de forma que a partir de los 15-16
afos de edad desaparece tanto el riesgo de crisis como las
manifestaciones del EEG. Sin embargo, Weglage® en 1997
determina, en una amplia revision, que la comparacion de
pacientes portadores de éste sindrome con un grupo con-
trol, arroja diferencias de maduracién neuropsicolégica, con-
ductual e incluso intelectual con significado estadistico, con-
cluyendo con la suposicion de estar ante una disfuncion
interictal de las areas perisilvianas del lenguaje. Simulta-
neamente en el meta-analisis publicado por Bouma®? en
el que incluye un total de 794 pacientes, se concluye que en
los pacientes que debutan con una EBICT resulta imposible
predecir en una fase precoz y con certeza el prondstico de
las convulsiones.

Las complicaciones evolutivas pueden aparecer de forma
espontanea en algunas ocasiones, aungue en otras ser indu-
cidas por los FAEs utilizados en el tratamiento, circuns-
tancia comentada anteriormente y que aconseja cautela en
la prescripcion realizada y en la vigilancia neuroevolutiva
de esa terapia.
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Los cuadros anteriormente mencionados, que se tra-
ducen neurofisiolégicamente en una punta-onda en el regis-
tro de suefio, podrian considerarse una complicacién evo-
lutiva, mas que como una forma atipica, ya que ésta seria
representada por la EBAIl y el paso a una EPOCS 0 a un
SLK, seria la transicion hacia la auténtica complicacion evo-
lutiva.

Otra complicacion, aungque menos frecuente es la EBICT
gue cursa con estado de mal epiléptico, que no evoluciona
exclusivamente con estado de mal eléctrico en suefio, sino
también con crisis parciales tanto en vigilia como en
suefio®™), Esta complicacion se vincula directamente con el
sindrome opercular epiléptico™ (SOE), concepto que puede
provocar, nuevamente, una diferencia de criterio entre la
posibilidad de aceptarlo como una forma atipica o una com-
plicacion de la EBICT, aunque sus caracteristicas hace mas
congruente aceptar la segunda de ellas. En éste proceso las
crisis epilépticas suelen ser muy precoces, por debajo del
limite de los dos afios de edad, con las caracteristicas pro-
pias de una EBICT, siendo a partir de los cuatro afios cuan-
do se instaura el estado opercular, de forma generalmente
poco definida, con tendencia persistente al babeo y dificul-
tades para la vocalizacion, que en un periodo relativamen-
te corto da lugar a la instauracién florida del sindrome, con
anartria, babeo, déficit en la deglucion, con evolucion alter-
nante, con fases de mejoria y empeoramiento que no se rela-
cionan cronolégicamente con la instauracion de diferentes
tratamientos con FAEs convencionales. La evolucion tien-
de a cambiar notablemente con la instauracion de trata-
miento benzodiacepinico, ya sea diacepam (DZP) o cloba-
zam (CLB). De todos los farmacos inductores de ésta situa-
cion es la CBZ la que se considera la méas responsable, aun-
que la aparicién del sindrome no se considera directa y exclu-
sivamente relacionada con ella. En las fases de mayor empe-
oramiento clinico del SOE el registro electroencefalogréfico
tiende a mostrar un significativo incremento de las altera-
ciones paroxisticas, con aparicion de una POCS, configu-
rando por tanto un estado de mal eléctrico del suefio pero
sin alcanzar el 85% de duracion del mismo.

Por ello en la actualidad la relacion entre el SOE y los
sindromes comentados anteriormente (SLK y EPOCS) es
aceptada de forma casi unanime, englobando estos casos en
el mismo concepto fisiopatogénico86772, llegando incluso
Deonna®™ a considerar una vinculacion neuroanatémico-
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funcional entre el SLK y el SOE, atribuyendo el primero a
una disfuncién del opérculo rolandico posterior y el segun-
do al opérculo rolandico anterior, que se originaria, en
ambos, a partir de la desestructuracion del suefio provo-
cada por la POCS.

CONCLUSIONES

Obviamente la EBICT no debe considerarse de forma
inequivoca como un sindrome epiléptico benigno, dado que
la evolucidn de los patrones de maduracion psicomotriz,
especialmente el lenguaje, asi como el nivel de rendimien-
to escolar, no siempre quedan indemnes.

Se abre un amplio capitulo dentro de las epilepsias par-
ciales benignas, con la descripcion de diversos sindromes,
destacando aquellos que se inician en el periodo de lac-
tante, que exige un conocimiento detallado de los mimos
para poder establecer un adecuado diagndstico diferencial.

Paralelamente el enfoque terapéutico exige extremar la
cautela, no sélo por la eleccidn entre los diferentes FAES exis-
tentes, sino por la tolerancia y posibilidad de inducir una
complicacién evolutiva, entre las que deben destacarse todas
aquellas que se relacionan con la génesis de un empeora-
miento evolutivo del electroencefalograma, la POCS, que
puede tener una expresividad clinica diferente, configu-
randose cada uno de los sindromes anteriormente comen-
tados.

Quizés pueda concluirse con la aseveracion de estar ante
un sindrome epiléptico usualmente de buena evolucidn,
pero en el que las medidas terapéuticas por un lado y la evo-
lucidn natural por otro, no estan exentas de ofrecer pro-
blemas evolutivos de un significado neurolégico mas pro-
fundo y que deben ser bien conocidos para solucionarlos,
minimizarlos e incluso evitarlos.

Como colofén a todo lo comentado es conveniente recor-
dar los puntos que definen la semiologia clinica y electro-
encefalografica de las Epilepsias Parciales Benignas, que
Holmes® sintetiza en doce puntos, los ocho primeros refle-
jan las caracteristicas clinicas y los cuatro ultimos las elec-
troencefalograficas: 1) Examen neurol6gico normal; 2) Inte-
ligencia normal; 3) Neuroimagen normal; 4) Historia fami-
liar de convulsiones, especialmente de tipo benigno; 5) Cri-
sis breves y estereotipadas en su manifestacion clinica; 6)



Frecuente presentacion nocturna de las crisis; 7) Control
rapido de las crisis con los FAEs; 8) Frecuente remision de
las crisis durante la adolescencia; 9) EEG con actividad de
base normal; 10) EEG con puntas de localizaciéon y morfo-
logia caracteristicas; 11) Activacion de las alteraciones EEG
durante el suefio; 12) Ocasional aparicion de descargas de
punta-onda generalizadas.
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