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¢Por qué se tratan |as convulsiones?. Siempre es motivo de
alarmalarecurrencia de unacrisis convulsivay por ello no se
ahorran medidas paraimpedir que €l evento se repita. Uno de
los argumentos que seinvocan, esel de evitar que el cerebro sea
agredido a consecuencia de lacrisis, pero ¢resulta agredido €
cerebro aconsecuenciade unacrisis?. El problemaestatodavia
sujeto a debate sin haberse [legado a una respuesta definiti-
va®. Dejando aparte algunas convulsiones muy prolongadas de
lainfancia precoz, especia mente febriles, laevidenciade lesion
cerebral a consecuencia de un estado de mal convulsivo es es-
casa, estando las secuelas més en relacion con la base etiol dgi-
caque provoca el evento que aladuracion de las convulsiones
en si@, Por elo, laconsecuencia de las crisis que acaecen en el
contexto de una epilepsia parcial benigna pueden tener unaim-
portanciarelativaen lo que respectaala salud del sujeto.

Laepilepsiaparcia benignano esidentificadacomotal has-
tala década de los afios 50. El mérito pertenece ala neurologia
francesay ladescripcion del elemento EEG que permite su iden-
tificacion sedebea Y. Gastaut®. Consiste en una onda aguda se-
guida de una onda lenta que general mente aparece en las zonas
frontotemporales de forma aislada o en salvas pseudorritmicas
y a que se demomina ‘ paroxismo rolandico’. Poco tiempo mas
tarde se describieron sus caracteristicas clinicas a proposito de
21 casos¥, siendo su evolucion extremadamente benigna, a con-
trario de laevolucion desfavorable de laepilepsiadel 16bulo tem-
poral o epilepsia temporolimbica®o),

Conocida habitualmente como ‘ epilepsiaparcial benignacon
paroxismos rolandicos (EPR) o ‘a paroxismos frontotempora
les', eslaformaméas comin de epilepsia en la nifiez, compor-
tando del 13 al 23% de todala epilepsiaaestaedad delavida™s.
Se ha documentado unaincidencia de 21:100.000 nifios por de-
bajo delos 15 afios. Afectamas avarones que a mujeres con una
proporcion de 6:4. El proceso comienza siempre por encima
delos?2 afiosy finalizaantes delos 16, seacual seae curso evo-
lutivo seguido por € paciente©0),

Las manifestaciones clinicast1 acaecen durante el suefio
en el 80% de |os afectados, pero en el 20% sdlo se presentan en
vigiliay en € 15% en ambas situaciones. Si ocurren durante la
vigilia, se suelen presentar como crisis parciales simples de ti-
po oromotor, con parestesias bucolinguales y afectacion de los
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organos bucofonatorios, que quedan trasitoriamente inutiliza-
dos, en situacion de afemia. Estas crisis se acompafian fre-
cuentemente de ruidos guturales y de sidorrea. De acaecer du-
rante €l suefio, el problema se puede generalizar y aveces no es
fécil sospechar deinicio su origen focal. Cuando acaece en ni-
fios muy jovenes, lo que sucede en un 10% de |os casos, no es
excepcional que se prolonguen en el tiempo, incluso en forma
de estatus de mal convulsivo con pardlisis postcritica de medio
cuerpo, sin que por ello e prondstico sea desfavorable.

Para su diagndstico, la presencia del foco EEG es funda-
mental, aunque el grafoelemento no es permanente?), estando
ausente en algin momento de la evolucion, pudiendo conside-
rerase que no aparece en latercera parte de los trazados obte-
nidos alo largo de la evolucidn en pacientes con EPR recono-
cida, ni se mantiene siempre en lamismalocalizacion , pudien-
do emigrar de un lado a otro del cerebro e incluso ser bilateral
y acompafiarse de focos similares, pero en otras regiones, espe-
cialmente en Idbulos frontales y occipitales®™. Durante el sue-
fio, tiende a activarse notablemente y a difundir. EI foco puede
aparecer en nifios que nunca han padecido crisis epilépticasy a
los que selesrealiza un trazado EEG por mativos fitiles, como
transtornos del aprendizaje, cefaleas o traumacraneal banal. En
muchas ocasiones, estos nifios tienen parientes con EPR, sos-
pechandose que el proceso tiene una herencia autosdmica do-
minante para el grafoelemento EEG con penetranciabajay ex-
presién limitada por la edad. El rasgo, en series no especificas,
se hallaen, al menos, un 34% de los hermanosy el 15% pre-
sentan convulsiones. En conjunto puede esperarse que entre €
1%y €l 2% de los escolares entre los 5y 1os 12 afios que nun-
cahayan padecido crisis, presentarén € rasgo EEG en un traza-
do aislado de rutina*>17), En el momento actual parece que €l
gen responsable del proceso esta situado en el cromosoma
15q1408),

Deformaocasional, alguno de los portadores de este rasgo
EEG pueden aparecer en un portador de lesion cerebral orgé-
nica'219, En este caso, la evolucion puede corresponder alaex-
presion del factor genético que se expresa a una edad determi-
nada, quizas favorecido por lalesidn cerebra subyacente. Deto-
dos modos, debe insistirse que € diagndstico de EBI no puede
considerarse en firme sin la demostracion del foco rolandico en
alguno de los trazados. Tampoco puede considerarse cuando las
crisis convulsivas son atipicas de forma permanente.

En aquellos sujetos que presentan crisis, éstas inciden con

¢Debemos tratar siempre la epilepsiaparcial benigna de lainfancia? 1



una frecuencia muy variable. Un reciente metaandlisis?) com-
prueba que € 15% de los afectados, tiene una crisis aislada; el

62% entre dos y cinco crisis en toda su evolucion y tan sélo e

23% padece un nimero de crisis superior, en su gran mayoria
relacionadas con €l suefio, 1o que comporta una perfecta tole-
ranciasocial. Lo favorable de laevolucidn hace que algunos au-
tores desaconsgjen € tratamiento con farmacos antiepilépticos
(FAE), especialmente a advertir que laduracion del periodo de
actividad del proceso, suele ser inferior alos 3 afios22.

Por otra parte, dentro de la préacticamente constante benig-
nidad evolutiva del proceso, algunos pacientes Ilevan una evo-
lucién tormentosay desfavorable que, en gran medida, puede
alterar lanormal adquisicién de conocimientos en unafase en
que lanormal escolaridad es una opcién inalienable. Estas for-
mas atipicasy torpidas fueron descritasinicial mente como ‘ epi-
lepsia benigna atipica @), y se caracterizan por una evolucion
térpidaen laque no sdlo seincrementan e ndmero de crisis usua-
les, sino que aparecen otras nuevas de aspecto ominoso, con fe-
ndmenos atonicos o de ausencia atipica, que de no estar adver-
tido, pueden interpretarse como un sindrome de L ennox-Gastait.
Asociado a aumento de crisis, otros fendmenos de indole neu-
ropsicol égica pueden semejar aln méas una encefal opatia epi-
|éptica de evolucion desfavorable. EI més comin de estos dé-
ficit eslaagnosiaauditivaverbal, dando lugar aun sindrome de
afasia epiléptica adquirida (sindrome de Landau-K | effner)@),
aun sindrome opercular epiléptico® e incluso auna demencia
detipo frontal @), todo ello acompafiado de una exacerbacion de
las descargas EEG durante €l suefio, dando lugar a un cuadro
electroclinico similar ala punta onda continua durante el sue-
fio lento (POCS)@). Aunque la ubicacidn nosol dgica de estas
formas complicadas de EPR en relacion con el sindrome de
POCS, incluido en laclasificacion de los sindromes epilépticos
delalLAE seatodaviamotivo de controversia, latendenciaac-
tual se decantaaadmitir que éste tiene una estrecha relacion con
las formas complicadas de EPR. Pero ¢por qué motivo algunas
formas de EPR tienen una evolucion tan tormentosa?. Ya desde
su descripcion inicial se comprobd que estas formas complica-
das de EPR no se podian controlar con FAE y que el incremen-
to delos mismos pareciaagravar el proceso mas que aiviarlo@).
Este detalle es de lamayor importancia, yaque, en € intento de
controlar las crisis se han recurrido con frecuencia a tratamien-
tos agresivos, de los cuales el mas inocente consiste en la ad-
ministracion prolongada de corticosteroides® y €l mas agresi-
V0 alas transecciones cortical es subpiales multiples en am-
plias zonas de neocdrtex ‘ el ocuente’ (3031,

A lo largo de estos Ultimos 20 afios, se haido acumulando
evidenciainequivoca de que los FAE pueden ser directamente
responsables del agravamiento de algunos sindromes epilépti-
cos. Un trabgjo reciente® acumula 150 referencias al respecto,
subrayando que en lagran mayoria de los casos, €l problemaes
referido de forma anecd6ticay sus mecanismos, por lo gene-
ral, no son aclarados. Si dgjamos de lado las posibilidades de so-
bredosificacidn y eleccidn inapropiada del farmaco, aln existe
laposibilidad de encefal opatia inducida por la medicacion, de-
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bido alas reaccionesidiosincréticas a ciertos FAE.

En el caso delaEPR, setiene evidencia de la agravacion
delas crisis por carbamazepina®, que ha podido probarse con-
cretamente en o que se refiere alas epilepsias que inciden en
edad pediétrica. Todos los casos de EPR complicados, tanto
personales®, como |os recogidos en laliteratura, estaban en
tratamiento con FAE, fundamental mente con carbamazepina,
pero también con val proato® y con fenobarbital 9. Por su-
puesto, los nuevos FAE también pueden complicar algunas epi-
lepsias®™39, Enlo que anosotros, pediatras, concierne, teniendo
en cuenta que la EPR en nuestro medio constituye més de la
cuarta parte de nuestros pacientes epilépticos*?, debe incre-
mentar nuestro indice de sospecha hacia tratamientos que mu-
chas veces se instauran al inicio mismo de un sindrome epi-
|éptico de indudable benignidad intrinseca. En lo que a noso-
tros respecta, desde que hemos limitado de forma generaliza-
dalaabstencion terapéutica en estos pacientes, no tenemos for-
mas complicadas propias, aunque si recibimos de tanto en tan-
to en nuestras consultas pacientes de nuestro entorno con el
problema.

Aunque la necesidad de medicar alos nifios afectos de EPR
es cada vez mas cuestionada, a veces es practicamente imposi-
ble sustraernos al uso de FAE, especia mente si las crisisson fre-
cuentes 0 acaecen durante lavigilia. Francamente, creo que no
existe un farmaco antiepiléptico libre de sospechay por ello
podremos usar aquél con el que estemos mas familiarizados,
incluso la carbamazepina, pero multiplicando las precauciones.
Serfa prudente, si laedad y las circunstancias |o permiten, ob-
terner el perfil congnitivo del paciente mediante un test de WISC-
R, que puede ser repetido en el caso de que se planteen dudas so-
bre un presunto empeoramiento del rendimiento escolar. También
deberemos estar atentos alaevolucion delascrisisy en caso que
su frecuenciaaumente bajo el tratamientoy €l trazado EEG em-
peore con indicios de generalizacion de las descargas intercriti-
cas, tener en cuenta que la opcidn preferente puede ser la su-
presion del f&rmaco en lugar de incrementar su dosis. En oca
siones, la administracion de FAE da un falso sentido de seguri-
dad que puede ser engafioso y solo huyendo de la escalada far-
macol6gica, podremos evitar € desastre.
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