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Epilepsia con punta-onda continua durante el suefio lento
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RESUMEN

El estatus eléctrico durante el suefio lento, es un cua-
dro electroclinico raro que se caracteriza por la asociacion
de varios tipos de crisis epilépticas, parciales o generali-
zadas casi siempre en el transcurso del suefio, asi como
por la existencia de ausencias atipicas en vigilia y un
patrén electroencefalografico formado por complejos
punta-onda difusos y continuos, debiendo de ocupar por
lo menos el 85% del trazado y que aparecen meses o afios
después de la primera crisis, es decir, debe de producirse
durante el suefio un estado de mal eléctrico sin clinica
acompafante.

Se acomparia el cuadro de trastornos neuropsicoldgicos
diversos que suelen regresar al igual que la desaparicion de
las crisis y la normalizacion del EEG entre los 8 y 15 afios
de edad.

Describimos el caso de una nifia que ingresa por sufrir
una crisis convulsiva generalizad y en cuya evolucion, se
registran al inicio crisis parciales, crisis unilaterales y ausen-
cias atipicas con anomalias tanto focales como generaliza-
das en el EEG y un status eléctrico con punta-onda conti-
nuay generalizada en el suefio que configura el diagndsti-
co de epilepsia con punta-onda continua durante suefio
(EPOCS).

Palabras clave: Punta-onda; Landau- Kleffner; Epi-
lepsia benigna atipica; Estatus eléctrico; Cartografia cere-
bral.

EPILEPSY WITH CONTINUOUS SPIKE AND WAVES
IN SLOW SLEEP (SPWSS)

ABSTRACT

The electrical status during slow sleep is a rare electro-
clinical picture that is characterized by the association of
several types of partial or generalized epileptic seizures
which almost always occurring during sleep and due to the
existence of atypical absences in awakeness and an electro-
encephalographic pattern formed by diffuse and continues
peak-wave complexes which should occupy at least 85% of
the tracing and which appear months or years after the first
seizure, that is, during sleep, there should be a poor electric
state without accompanying symptoms.

Within the picture, there are different neuropsycholo-
gical disorders that generally reoccur and the disappearance
of the seizures and EEG normalization between 8 and 15
years of age.

We describe the case of a female child who was admit-
ted to hospital due to generalized seizure episode and in
whose evolution, partial and unilateral seizures and atypical
absences with both focal and generalized abnormalities in
the EEG and an electrical status with continuos and genera-
lized peak-wave in sleep in the beginning that led to the diag-
nosis of epilepsy with continuous peak-wave during sleep.

Key words: Peak-wave; Landau-Kleffner; Atypical
benign epilepsy; Electrical status; Brain mapping.
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INTRODUCCION

La epilepsia con punta-onda continua durante el suefio
lento (EPOCS) descrita por Patry y Lyagoubi (1971)® y poste-
riormente por Tassinari en 1977®, es un sindrome epilépti-
co, que resulta de la asociacion de varios tipos de crisis par-
ciales y/o generalizadas durante el suefio y ausencias ati-
picas en vigilia® 4. El electroencefalograma (EEG) muestra
por otra parte complejos de punta-onda continuos durante
el suefio lento y en muchas ocasiones, focos de puntas cen-
trotemporales®

Este sindrome se encuadra en el grupo de epilepsias y
sindromes epilépticos de caracter indeterminado, focal y
generalizados, dentro de la clasificacion internacional de las
epilepsias®),

La alteracion electroencefalogréfica tipica de punta onda
continua durante el suefio lento (POCS) s6lo se detecta pasa-
dos varios meses o0 incluso afios después de la aparicién de
la primera crisis.

Las crisis al inicio son variadas, desde generalizadas cl6-
nicas o tonicoclonicas hasta unilaterales o parciales moto-
ras simples o complejas y, por tanto, con compromiso o no
del nivel de la conciencia y a su vez pueden ser nocturnas
o diurnas, aunque preferentemente nocturnas; pueden apa-
recer ausencias atipicas en vigilia con un trazado electro-
encefalografico de punta-onda bilateral a 1,5-2,5 Herzios de
frecuencia pero no tan sincrono y simétrico como en las
ausencias tipicas y con un comienzo y final de la descarga
mucho mas solapado que en éstas.
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Figura 1. Punta-onda continua. Estatus eléctrico.
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Existen también trastornos neuroldgicos de mayor o
menor grado y muy diversos, y asi podemos encontrar:

= Trastornos del lenguaje, lo que de alguna forma lo dife-
rencia del sindrome de Landau-Kleffner en donde lo que se
evidencia es una afasia®).

= Disminucion més o menos marcada del cociente inte-
lectual.

= Trastornos de la conducta con gran hiperactividad, lo
que a veces nos lleva a catalogar a estos nifios como psico-
ticos.

El electroencefalograma puede mostrar focos rolandi-
cos uni o hilaterales durante la vigilia®.

CASO CLiNICO

Presentamos el caso de una nifia de 8 meses de edad que
debuta con una crisis convulsiva cldnica generalizada noc-
turna afebril con cianosis perioral de alrededor de un minu-
to de duracién a la que realizamos un primer electroence-
falograma a los 8 dias de su ingreso, siendo practicamente
normal. El desarrollo psicomotor, la analitica y ecografia
craneal fueron normales en ese momento.

A los 9 dias del alta hospitalaria reingresa por una nueva
crisis parcial con simple trastorno de la conciencia, reali-
zandose al dia siguiente un nuevo EEG registrandose enton-
ces durante la exploracién una nueva crisis de 8 segundos
de duracion, con clonias masivas y un trastorno de la
conciencia que se correlaciond con una actividad en el EEG
configurada por complejos punta-onda lenta, atipica, de mas
de 400 microvoltios de amplitud y de morfologia irregular.

Se instauro6 una terapia con fenobarbital pero dada la
persistencia de las crisis se afiadié clonazepam, disminu-
yendo de forma parcial los episodios criticos. Una TAC rea-
lizada entonces, estaba dentro de la normalidad.

A los 15 dias repite otra crisis convulsiva, en esta oca-
sion hemiclénica derecha y esa misma noche durante el
suefio tiene un episodio tonicocldnico generalizado reali-
zandose 4 horas después del mismo un nuevo estudio elec-
troencefalografico que mostraba una lentificacion difusa de
la actividad de base compatible con un edema cerebral post-
critico.

Ocho meses tiene una crisis clénica de 2 minutos de dura-
cion y con un EEG que evidencia paroxismos configurados
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Figura 2. Punta-onda continua en més del 85% del total del regis-
tro. Estatus eléctrico.

por complejos punta-onda de predominio en hemisferio
izquierdo, atipicos y degradados. En un control evolutivo
posterior, ya se aprecia en el EEG, punta-onda bilateral.

El desarrollo psicomotor de la nifia ha ido deterioran-
dose de forma progresiva, caminado sin ayuda a los 22
meses con mala estabilidad y caidas frecuentes. A partir de
este momento, no volvemos a ver a esta nifia reaparecien-
do en nuestro hospital cuando tiene 5 afios.

Se realiza un estudio de suefio fisiolégico de larga dura-
cion en siesta y nos encontramos con hallazgos de comple-
jos punta-onda lenta, difusa y continua en todos los estadi-
os del suefio lento y ocupando dichos grafoelementos mas
del 85% del total del registro configurando un estado de mal
eléctrico pero sin clinica critica acompafante (Figuras 1y 2).

Durante el suefio REM o de los movimientos oculares y
durante la vigilia desaparecen las puntas-ondas y se puede
observar un foco rolandico en el hemisferio derecho (Figu-
ra 3).

Se modificd entonces el tratamiento introduciendo val-
proato, hasta alcanzar los 100 mg/kg/dia y se afiade asi-
mismo etosuximida a 50 mg/kg/dia, con lo cual no sola-
mente mejora hasta hacer desaparecer practicamente los
episodios criticos, sino que se produce un avance especta-
cular en el desarrollo psicomotor, en conducta motora 'y
comprensiva, pero todavia muestra un cuadro de impulsi-
vidad e hiperactividad con un defecto muy notable de la
atencion.

Figura 3. Foco de puntas centrotemporal derecho.

Nuevos controles posteriores siguen mostrando el foco
de puntas en hemisferio derecho y POCS durante todo el
suefio lento. La nifia tenia alguna crisis convulsiva parcial
compleja con simple trastorno de la conciencia.

DISCUSION

La epilepsia con punta-onda continua durante el suefio
lento es un tipo de epilepsia infrecuente y cuya etiologia se
desconoce, aunque en algln caso de los descritos existia una
encefalopatia no progresiva previa a la aparicion de las cri-
Sisto),

La clinica suele aparecer entre los 4 y los 6 afios de edad,
observandose en ambos sexos por igual con discreto pre-
dominio masculino, iniciandose con crisis variadas entre
las que destacan ausencias atipicas durante el dia y crisis
cldnicas tanto parciales como generalizadas durante la
noche, haciendo constar que no se aprecian nunca crisis
ténicas.

Una vez aparecen las POCS, todos los nifios presentan
trastornos neuropsicoldgicos muy diversos y asi se eviden-
cia un descenso en el cociente intelectual a la vez que tras-
tornos del lenguaje asociados a trastornos de la conducta
con hiperexcitabilidad, disminucion de la atencion y del ren-
dimiento escolar, lo que hace pensar en un cuadro psicoti-
co agudo.

Lo que define el cuadro es el registro electroencefalo-
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grafico durante el suefio al mostrar un estatus eléctrico
durante todas las fases de suefio lento y que se configura
por complejos punta-onda lenta de 2 a 2,5 Herzios de fre-
cuencia, difusos, degradados y atipicos, de muy elevada
amplitud, que abarcan més del 85% del total del registro
y que no se correlaciona con ninguna manifestacion cli-
nica critica.

Respecto de la evolucién hay que sefialar que después
de meses o incluso afios del comienzo de la clinica, remiten
las crisis y se va recuperando lentamente el mundo psi-
quico y las funciones intelectuales aunque nunca de forma
completa.

El tratamiento, es ineficaz en muchas de las ocasiones
para el control de las POCS aungue puede llegarse a con-
trolar las crisis con los antiepilépticos mayores; se han emple-
ado ACTH y corticoides por via oral, si bien parece que la
mejoria es transitoria y las POCS no llegan a suprimirse por
completo.

Capitulo aparte merece el diagnostico diferencial de
este sindrome que hay que hacerlo con otros tres cuadros
fundamentalmente, el sindrome de Lennox-Gastaut, si bien
en la EPOCS no se dan nunca crisis ténicas y si en cam-
bio hay presencia de crisis parciales motoras nocturnas y
en un principio no hay deterioro mental, lo que es cons-
tante en el sindrome de Lennox, y a la par hay un marca-
do contraste entre el EEG de suefio y el de vigilia en el cua-
dro de estatus eléctrico descrito®. En la epilepsia parcial
benigna atipica de la infancia (EPB-A), también se evi-
dencian puntas-ondas lentas durante el suefio, pero éstas
nunca llegan a ocupar el 85% del total de grafoelementos
del registro®? y tampoco en el sindrome de Landau-Kleff-
ner (SLK), se alcanza ese porcentaje de puntas-ondas en el
suefio y los hallazgos en vigilia, estan constituidos por pun-
tas-ondas unilaterales®3.14

Si el EEG de vigilia, no aporta grandes datos o los que
aporta no tienen correlacion con el cuadro clinico que sos-
pechamos, lo primero que hay que pensar es en comple-
tar el estudio mediante un registro de suefio de larga
duracién, que se podra realizar tras una privacién de
suefio de 24 horas o parcial de unas horas, las suficientes
como para que el nifio se duerma mientras realizamos la
exploracién. En el caso descrito, el estudio de suefio y el
hallazgo de las puntas-ondas fue definitivo para el diag-
nostico.
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