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RESUMEN

Objetivo. Comunicar la experiencia en el manejo de
epilepsia benigna de la nifiez con puntas
centro-temporales.

Material y métodos. Se estudiaron ocho pacientes (en 3
afios) que cumplieron con los criterios de diagnoéstico. Se
hizo: electroencefalograma, psicometria y tomografia
axial computarizada de craneo. Estuvieron en tratamiento
y fueron seguidos, al menos, por un afio.

Resultados. La edad promedio de inicio fue 5.3 afios.
Hubo antecedente de epilepsia familiar y/o crisis febriles
0 neonatales en cuatro. El examen neurolégico normal.
La psicometria fue normal en siete y limitrofe en uno.
Todos tuvieron crisis de inicio parcial, uno con
generalizacion secundaria; en seis las crisis fueron
durante el suefio y en dos en vigilia. Se manejaron con
diferentes

medicamentos, excepto en uno.

El electroencefalograma mostré ondas agudas en regién
centro-temporal y uno generalizacion secundaria. La
tomografia del craneo fue normal.

Palabras clave: Epilepsia benigna, electroencefalograma,
puntas centro-temporales.

La epilepsia benigna es el mds frecuente de los sindro-
mes de epilepsia parcial en los nifios. Se manifiesta entre
los tres y 13 afios de edad, generalmente entre los cinco
y 10 afios, y remite en la adolescencia, alrededor de los
16 afios.'®

Se informa una prevalencia de 21 por cada 100,000
nifios de 3-15 aflos, aunque en un estudio mds reciente®
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SUMMARY

Objective. To report the experience in the management
of benign childhood epilepsy.

Material and methods. Eight patients who fulfilled the
electroclinic criteria, were studied. They were submitted to
electroencephalogram, intellectual coefficient tests and
computed tests and computed axial tomography in the
simple and constrast phases. Different antiepileptic drugs
were used. They had a minimal follow-up of one year.
Results. The average age at the beginning of symptoms
was 5.3 years. There was history of familiar epilepsy
and/or febrile or neonatal crisis in 4. The neurological
examination was normal. Intellectual coefficient was
normal in 7 and one was borderline. All had partial crisis,
but one patient had secondary generalization; six patients
had crisis during sleep and 2 awake. They were handled
successfully with different antiepileptic drugs, except one
who did not have any treatment. The crisis remission rate
was high hafter a year.

The electroencephalogram showed centro-temporal
spikes and one had secondary generalization. The
computed axial tomography was normal in all.

Key words: Benign partial epilepsy, electroencephalogram,
centro-temporal spikes.

informa una prevalencia de 4.7 por 100,000. Predomina
en el sexo masculino y se presenta en nifios normales.

Este tipo de crisis tipicamente consiste en: contraccion
tonica o clonica hemifacial leve, asociada con sintomas
orofaringeos y fenémenos sensitivos motores hemifacia-
les. Los sintomas orofaringeos incluyen salivacidn excesi-
va con dificultad para deglutir, sonidos guturales, movi-
mientos involuntarios de la lengua o la mandibula,
adormecimiento o parestesias de la lengua, encias y meji-
1las, o imposibilidad para hablar.

Las tres cuartas partes de los pacientes presentan las
crisis de noche, durante el suefio. El nifio se despierta
con imposibilidad para hablar, busca a sus padres y le
observan babeo y contracciones hemifaciales que pue-
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den durar hasta dos minutos; puede haber pérdida de la
conciencia y ain convulsiones tonico clénicas generali-
zadas, seguidas a veces de fendémeno de Todd (hemi-
plejia que desaparece en el lapso de horas). También
pueden presentar auras somatosensoriales y faringeas,
aunque este dato se piensa que no siempre es informa-
do por los familiares del paciente. Las crisis tienen una
duracion breve que va desde sélo segundos hasta los
dos minutos.

En el 10-13% de los casos las crisis se presentan una
sola vez en la vida; en la mayoria de los pacientes son
poco frecuentes 66.0% y s6lo 20% de los nifios llegan a
tenerlas varias veces al dia. Se ha observado que cuando
se presentan en racimos ocurren largos periodos de remi-
sion. #8103 T ag caracteristicas electroencefalograficas in-
terictales muestran una punta difésica de alto voltaje, se-
guida de onda lenta prominente. Las puntas u ondas
agudas aparecen solas o en grupos en las regiones centro-
temporales y centrales (regiones roldndicas) en los regis-
tros de montajes bipolares las puntas pueden ser més pro-
minentes en las regiones centrales o centro-temporales y
generalmente suceden de manera sincrénica en ambas re-
giones. En tanto que tipicamente se presentan tanto en la
region central o temporal, a menudo pueden cambiar de
una regién a la otra o verse sélo en la regiéon media cen-
tro-temporal. Las puntas se activan con el suefio y tienden
a migrar de un lado a otro. En los nifios pequefios las espi-
gas se encuentran en la regién temporo-occipital.!*!!

Una conclusién obtenida de los estudios de mapeo cere-
bral y de magnetoencefalografia, es de que en este sindro-
me existe ua alteracién funcional mds que estructural.'

Raramente se requieren estudios de neuroimagen y se lle-
van a cabo para diagndstico diferencial en los casos atipicos.

El propésito de este informe es describir las caracte-
risticas clinicas y electroencefalograficas, y la evolucién
de los casos observados en el lapso de tres afios.

MATERIAL Y METODOS

De los nifios epilépticos atendidos en el periodo de ene-
ro 1996 a julio 1999, se seleccionaron ocho que cumplie-
ron los siguientes criterios de inclusion para el estudio:

1. Crisis con inicio parcial en hemicara (con o sin ge-
neralizacion secundaria).

2. Registro del electroencefalograma (EEG) con pun-
tas centrotemporales.

3. Tomograffa axial computarizada de crdneo normal.

El criterio de exclusién fue: Crisis epilépticas con
otras caracteristicas clinicas, a pesar de que el EEG mos-
trara puntas centrotemporales.
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A todos los pacientes se les hizo historia clinica, estudio
psicométrico, EEG, tomograffa axial computarizada (TAC)
simple y contrastada del crdneo. En las consultas subse-
cuentes se investigd la respuesta al tratamiento y el nimero
de crisis registradas. El tiempo de seguimiento fue variable.

RESULTADOS

Los nifios seleccionados representan 2% del total de pa-
cientes epilépticos con crisis parciales, atendidos duran-
te el periodo de estudio. Se excluyeron ocho casos que
registraron puntas centro-temporales pero el tipo de cri-
sis fue diferente.

La relacién hombre/mujer fue de 1:2. Dos nifios fue-
ron originarios de la misma ciudad en el Estado de Gue-
rrero, sin que tuvieran parentesco; el resto fueron resi-
dentes de la ciudad de México.

La edad en que se hizo el diagnéstico fue variable,
entre 2.8 a 13 afios, con promedio de 5.3 afios de edad.

En tres nifios se encontr6 el antecedente de crisis neo-
natales y en cuatro de crisis febriles. En la mitad de los
casos hubo epilepsia en un miembro de la familia en pri-
mer grado.

Las caracteristicas clinicas de las crisis se ilustran en
el cuadro 1; la afectacion topogrifica fue variable, pero
todos tuvieron inicio parcial y sélo en uno hubo genera-
lizacién secundaria. Seis pacientes presentaron las crisis
durante el suefio y dos en vigilia.

La duracién de crisis fue corta y varié de algunos se-
gundos hasta 2 minutos.

El intervalo entre el inicio de la crisis y la referencia
al servicio de neurologia fue de un dia en un nifio y en
los demés el tiempo transcurrido fue hasta un afio con un
promedio de 3.2 meses.

Cuatro casos fueron tratados con fenitoina, dos con
carbamazepina, uno recibié valproato de magnesio y a
otro no se le indic6 ningtin medicamento.

El cociente intelectual en siete de los nifios fue nor-
mal y en uno fue limitrofe. La exploracién neuroldgica
en todos los casos fue normal.

Cuadro 1. Epilepsiarolandica benigna dela nifiez con
puntas centro temporales. Tipo decrisis

Casos

(n) Tipo de crisis Porcentaje

6nico clénica hemicara y hombro 12.5
‘6nico clénicas hemicara y cese de lenguaje 25.0
6nico clénicas hemicara con marcha hemicuerpo 37.5
6nico clénicas hemicara con cese de lenguajey  12.5
marcha a hemicuerpo

1T
2T
3T
1T
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En cuanto a los estudios electrofisioldgicos, a todos
se les hizo EEG convencional. Conforme al criterio de
seleccion, el patréon EEG mostré anormalidad en todos,
con brotes de ondas agudas en regién centro-temporal,
en uno de los casos hubo activacion durante el suefio y
mostraron generalizacion secundaria. La TAC de crdaneo
simple y contrastada fue normal en todos.

DISCUSION

La epilepsia tiene su inicio en la infancia en 50 al 75%
de los casos.'*!'” Sus manifestaciones clinicas son varia-
das; en términos generales las crisis se clasifican, de
acuerdo a la afectacion de la conciencia, en: a) generali-
zadas y b) parciales; estas tltimas pueden tener generali-
zacion secundaria; y c¢) no clasificables.

En los nifios y los adolescentes, la expresion es simi-
lar a la que se observa en otras edades o bien evidenciar-
se como sindromes epilépticos.

Desde 1985, 1a Comisién para la clasificaciéon y Ter-
minologia de la Liga Internacional Contra la Epilepsial7
agrup6 los sindromes de acuerdo a que: a) las crisis fue-
ran primarias o generalizadas, b) que el trastorno fuera
primario o generalizado y c¢) de acuerdo al inicio habi-
tual de las crisis.

Hasta antes de 1980 se pensaba que todos los sindro-
mes epilépticos parciales eran sintomdticos y posterior-
mente este concepto cambid, ya que se aceptd que la epi-
lepsia idiopdtica incluye tanto a crisis parciales como a
las generalizadas (Cuadro 1). En 1989'8 se introdujo el
concepto de factores de criptogénicos, en relacion a los
sindromes epilépticos.

La epilepsia motivo de este informe se incluye dentro
de los sindromes parciales idiopdticos que se presentan

Figura 1. Homdnculo motor de Penfield localizado en la region pre-
roldndica de los hemisferios cerebrales. Con la flecha gruesa se
sefala el sitio inicial de la descarga. Las flechas delgadas muestran
la secuencia de afectacion de la corteza motora que explica la
posibilidad de expresion de las crisis parciales.
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Figura 2. Trazo tomado en vigilia en un caso del sexo masculino, de
ocho afios de edad, el cual muestra ritmo de base normal, con
paroxismos frecuentes de punta, onda lenta de alto voltaje que
focaliza en region centro-temporal izquierda.
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Figura 3. Paciente del sexo femenino, de cuatro afios de edad, cuyo
EEG muestra puntas en la region centro-temporal izquierda durante
la fotoestimulacion.

en la edad escolar, con hallazgos electroencefalograficos
caracteristicos."”

En México no existen estudios epidemiolégicos acer-
ca de la frecuencia de los sindromes epilépticos en la in-
fancia y la adolescencia. El porcentaje de 2.3 se relacio-
na al nimero de pacientes con crisis parciales atendidos
en el hospital durante el mismo periodo.

Aunque el nimero de pacientes es pequefio, hubo un
ligero predominio en las mujeres: (5;8). Varios autores
informan que el predominio es en varones.3!:1*20 E] pro-
medio de edad al diagnéstico fue menor al informado
(5.3) afios y vari6 de 2.8 a 13 afios; en la literatura se da
promedio de 8.8 afios y un “rango” de 5-12.4 afios.>

Tres de los nifios tuvieron el antecedente de crisis
neonatales, hecho también descrito en la literatura;?' de
éstos, dos tuvieron antecedente de epilepsia en la familia
y en el tercero el dato fue negativo.
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Cabe sefialar que este sindrome tiene una marcada
predisposicion familiar. Hay autores que informan que
40% puede tener antecedentes de crisis febriles, crisis
parciales o generalizadas, o sélo descargas epilépticas
centro-temporales. Asi, Bray y Weiser” y Heijbl' son
de la opinién que los focos centrotemporales se contro-
lan por un gen autosémico dominante con penetracién
dependiente de la edad. Estudios recientes® sefialan que
la mutacién se ubica en el cromosoma 15q14.

Aun cuando en la literatura se ha hecho énfasis en la
expresion clinica “cldsica” del sindrome, no se pudo ob-
servar, ya que si bien el patrén de crisis fue parcial siem-
pre la afectacion topografica fue variable y en sélo dos
casos el inicio fue gutural, 1o que puede ser un dato equi-
vocado ya que las crisis se presentaron durante el suefio
en la mayoria de los nifios. Un paciente experimentd
hormigueo en hemilengua izquierda antes de la crisis y
otro cefalea generalizada.

Un caso tuvo una sola crisis a los 13 afios y por el se-
guimiento de él se sabe que hasta los 23 afios no ha vuel-
to a convulsionar. Aunque en el resto de nifios las crisis
fueron maés frecuentes, no fueron prolongadas.

Ninguno tuvo crisis en racimos durante el dia.

Los hallazgos EEG de paroxismos de punta onda len-
ta de alto voltaje en regién centrotemporal o bien focos
de puntas temporocentral, y un caso con generalizacién
del trazo durante activacion por el suefio, son la caracte-
ristica central del sindrome, y ésta se ilustra en las figu-
ras2y 3.

La generalidad de los nifios tuvieron un cociente inte-
lectual normal, lo que también estd de acuerdo a lo in-
formado.

El esquema de tratamiento incluy6 fenitoina (4-7 mg/
kg/dfa), carbamazepina (10-30 mg/kg/dia), valproato de
magnesio (10-60 mg/kg/dia) y se manejaron con dosis
medias, se obtuvo remision de la crisis en 85 al 100% de
los casos al afio de iniciado el medicamento. Esta infor-
macion coincide con la experiencia informada.

La benignidad del sindrome se basa en la buena res-
puesta al tratamiento. Otros autores han observado que
el control se logra en ocasiones mds tardiamente.?

Por otra parte, también se ha sefialado que este sin-
drome puede no requerir tratamiento farmacoldgico; sin
embargo, debido a la ansiedad que despierta en la fami-
lia, estos casos deben estudiarse para descartar otras pa-
tologias y dar el prondstico de la enfermedad con bases
firmes.
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