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RESUMEN
El electroencefalograma (EEG) continúa siendo la técnica de elección para caracterizar la disfunción cerebral que acompaña a las
epilepsias y especialmente en las encefalopatías epilépticas. El propósito de este trabajo es realizar un resumen y actualización
de los patrones electroencefalográficos ictales e interictales más frecuentes en cuatro encefalopatías epilépticas de la niñez. Las
encefalopatías epilépticas severas más frecuentes de la infancia son: la encefalopatía epiléptica infantil temprana (síndrome de
Ohtahara), el síndrome de West, la encefalopatía epiléptica infantil tardía y el síndrome de Lennox-Gastaut. Entre las alteraciones
interictales del EEG más frecuentes en estas encefalopatías se encuentran el patrón de “descarga-supresión”, la hipsarritmia, las
descargas epilépticas de puntas, punta-onda lenta, polipunta, polipunta-onda y actividad paroxística rápida generalizada; mien-
tras que la atenuación del voltaje, con o sin actividad rápida de bajo voltaje, constituye el patrón ictal más reportado. El conoci-
miento de estos patrones del EEG, junto al estudio periódico de los cambios de la actividad eléctrica cerebral en los pacientes con
estas encefalopatías, representa una contribución importante para lograr un diagnóstico correcto y un mejor manejo terapéutico.

Palabras claves: Electroencefalograma, encefalopatías epilépticas infantiles, patrones interictales e ictales.

ABSTRACT
The electroencephalogram (EEG) remains the technique of choice to characterize brain dysfunction that accompanies epilepsies
and epileptic encephalopathies. The purpose of this paper is to provide an overview and update of the most frequent ictal and
interictal EEG patterns in four epileptic encephalopathies of childhood. The most frequent severe epileptic encephalopathies of
childhood are the early infantile epileptic encephalopathy (Ohtahara syndrome), West syndrome, late infantile epileptic
encephalopathy, and Lennox-Gastaut syndrome. Among interictal EEG abnormalities more frequent in these encephalopathies
are included the pattern of “burst-suppression”, hypsarrhythmia, epileptic discharges of single spikes, slow spike-wave complexes,
multiple spike complex, polyspikes-wave complexes, and generalized rapid paroxysmal activity; while the voltage attenuation with
or without low-voltage fast activity is the most reported ictal pattern. The knowledge of these EEG patterns, in addition to the
regular review of changes in brain electrical activity in patients with these encephalopathies, represents an important contribution
to achieve a correct diagnosis and better therapeutic management.
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REVISIÓN

INTRODUCCIÓN

l término encefalopatía epiléptica se utiliza para describir
un trastorno en el que la actividad epileptiforme produce
disfunción neurológica.1 La encefalopatía epiléptica in-

fantil temprana, el síndrome de West, la encefalopatía epiléptica
infantil tardía y el síndrome de Lennox-Gastaut son cuatro
síndromes epilépticos que pueden ser incluidos bajo esta deno-
minación.2 Estas epilepsias son las más severas de la infancia, y

aunque cada una es una entidad electro-clínica independiente,
comparten características entre las que se encuentra:

• Aparición edad-dependiente.
• Etiología diversa.
• Crisis frecuentes y de difícil control.
• Deterioro cognitivo en grado variable.
• Pronóstico desfavorable y
• Alteraciones electroencefalográficas severas.3-5
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A pesar del impetuoso avance de las neuroimágenes, el
electroencefalograma (EEG) continúa siendo la técnica de elec-
ción para caracterizar la disfunción cerebral que acompaña a
estas encefalopatías epilépticas. Es una herramienta indispen-
sable en el estudio de los pacientes epilépticos, de carácter no
invasivo y más económica que las imágenes cerebrales.

Tradicionalmente, en el diagnóstico y clasificación de es-
tas encefalopatías desempeñan un papel importante las alte-
raciones interictales del EEG.6 Sin embargo, el uso del video-
EEG ha permitido incorporar la información referente a los
patrones ictales de las crisis epilépticas y, por ende, de las
encefalopatías epilépticas.1,2 El objetivo de este trabajo es re-
sumir los patrones ictales e interictales más frecuentes en cua-
tro encefalopatías epilépticas severas de la infancia.

ENCEFALOPATÍA EPILÉPTICA INFANTIL TEMPRANA O SÍNDROME DE

OHTAHARA (SO)

Es la forma más temprana de encefalopatía dependiente
de la edad, descrita por Ohtahara, et al. en 19767 y revisada

por Yamatogi y Ohtahara en el 2002.8 Se ha descrito el inicio
de las crisis desde la vida intrauterina hasta los tres meses.
Los espasmos tónicos son las crisis cardinales y éstos pue-
den ser generalizados o hemigeneralizados, aislados o agru-
pados, con una alta frecuencia de presentación (100-300 al
día) y ocurren tanto en vigilia como durante el sueño. En
estos pacientes también pueden aparecer crisis focales.1,8-9

El EEG interictal muestra un patrón de oleada-supresión o
descarga-supresión. Las oleadas presentan un voltaje me-
dio entre 150-300 µV, con presencia de descargas
epileptiformes interictales (DEI) multifocales entremezcladas
en la actividad de base. La duración de la oleada varía entre
1-3 segundos y comúnmente es seguida por intervalos inter-
oleadas que duran entre 3-5 segundos (Figura 1). Este pa-
trón puede ser asimétrico, asincrónico o unilateral, persiste
tanto en el sueño como en la vigilia y generalmente evolu-
ciona a la hipsarritmia o a puntas focales (Figura 2).8 Es im-
portante recordar que el patrón de oleada-supresión no es
específico del SO, ya que puede verse en diferentes entida-
des como:
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Figura 1. Patrón de oleada supresión en recién nacido de 23 h que comienza con espasmos tónicos.
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• Encefalopatía hipóxico-isquémica.
• Epilepsia dependiente de piridoxina.
• Infección del sistema nervioso central por herpes.
• Hiperglicinemia no cetósica.
• Leucinosis.
• Acidemia propiónica y metiolmalónica.
• Aciduria D-glicérica.
• Acidosis láctica congénita.
• Adrenoleucodistrofia neonatal.
• Empleo de barbitúricos.8

Yamatogi y Ohtahara describieron tres patrones ictales en
el EEG durante los espasmos tónicos.8

1. Desincronización I. Aplanamiento súbito de la actividad de
base usualmente después de una onda lenta de alto volta-
je con o sin actividad rápida de bajo voltaje (16-18 Hz).

2. Desincronización II. Actividad rápida de bajo voltaje (me-
nor de 50 µV).

3. Hipersincronización. Sincronización rápida (18-24Hz) y un
ritmo reclutante (8-14 Hz).

SÍNDROME DE WEST (SW)

Se ha reportado que 75% de los SO evolucionan a un
síndrome de West, pero este porcentaje sólo equivale al 2.6%
de los SW.8 El SW es otra encefalopatía epiléptica de la infan-
cia descrita por el Dr. D.J. West en el año 1841 y se caracteriza
por una tríada sintomática: retardo en el neurodesarrollo, es-
pasmos infantiles e hipsarritmia, que constituye el patrón
interictal en esta epilepsia.10 La palabra hipsarritmia proviene
de la palabra griega “Hypselos” y significa elevado, escarpa-
do. Este patrón se caracteriza por actividad lenta de alto volta-
je (200-300 µV) que da el aspecto de una actividad abrupta,
montañosa, escarpada, mezclada con DEI. Las amplitudes y
topografías muestran grados variables de sincronía
interhemisférica. La actividad de base es completamente des-
organizada y caótica. La presencia de este patrón se facilita

por el inicio del sueño NREM, apareciendo la hipsarritmia
típica o en ocasiones fragmentada (Figura 3). Durante el sue-
ño REM hay una marcada disminución o completa desapari-
ción del patrón hipsarrítmico.10-13

Hrachovy, et al.14 describieron cinco variedades de
hipsarritmia modificada (Figura 4):

I. Hipsarritmia con aumento de la sincronía inter-hemisférica.
Esto puede evidenciarse como DEI en forma de punta-onda
generalizada.

II. Hipsarritmia asimétrica. Estas asimetrías pueden ser regio-
nales o unilaterales.

III. Hipsarritmia con una anormalidad focal consistente. Pre-
sencia de DEI en forma de punta-ondas consistentes, bien
diferenciadas de las descargas multifocales.

IV.Hipsarritmia con periodos de atenuación de voltaje: gene-
ralizada, regional o focal.

V. Hipsarritmia con actividad lenta de alto voltaje: bilateral y
asincrónica, con paroxismos escasos.

La obtención de la hipsarritmia modificada depende
de dos factores: el momento en la evolución del SW en
que se obtiene el trazado electroencefalográfico y la utili-
zación de drogas antiepilépticas. Debe tenerse en cuenta
que en las etapas iniciales de este síndrome puede no existir
hipsarritmia.15 Este patrón interictal no depende, ni se modifi-
ca según la etiología del síndrome; sin embargo, existen algu-
nos hallazgos que indican un pronóstico favorable entre los
que se encuentran: ausencia de alteraciones marcadas
de la actividad de base y de enlentecimientos focales así
como la preservación de la organización del sueño. La pre-
sencia de espasmos y un patrón ictal asimétrico sugieren una
etiología sintomática.15 Una investigación realizada por Oka,
et al. para conocer el comportamiento de la densidad de pun-
tas interictales mostró que en 92.3% de los pacientes registra-
dos en vigilia, las puntas tenían un predominio en regiones
posteriores bilaterales sin existencia de lesiones corticales en
dichas regiones.16 No se encontraron diferencias significati-
vas entre los estados de sueño y vigilia en cuanto a la locali-
zación de la actividad epileptiforme. Por su parte, Iinuma, et al.
observaron que la disfunción visual y las descargas
electroencefalográficas occipitales en la infancia temprana
eran factores de riesgo para la ocurrencia del SW.17

Los espasmos se ven asociados a diversos patrones
ictales que pueden ocurrir de manera aislada o en combina-
ción con los espasmos infantiles:14,17

• Ondas positivas en la región central o vértex.
• Ondas lentas generalizadas de gran amplitud.
• Actividad rápida y rítmica de bajo voltaje (14-16 Hz) deno-

minada “spindle-like”.
• Aplanamiento difuso o actividad electro-decremental.
• Oscilaciones de alta frecuencia.

Los patrones más frecuentemente asociados a los espas-
mos son la presencia de ondas positivas sobre la región del
vértex, la actividad rápida (14-16 Hz) y la actividad electro-

Figura 2. Patrón de oleada-supresión unilateral en recién nacido con
espasmos tónicos.
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decremental.13 Las oscilaciones de alta frecuencia obtenidas
en registros intracraneales son de gran utilidad para identifi-
car la zona epileptogénica en las epilepsias intratables. La
obtención de este patrón durante el espasmo, mediante elec-
trodos de superficie, muestra una fuerte asociación con anor-
malidades presentes en las neuroimágenes lo que sugiere su
correspondencia con la zona epileptogénica en el SW.18,19

ENCEFALOPATÍA EPILÉPTICA INFANTIL TARDÍA

En 1987 Gobbi, et al. propusieron el término de “espas-
mos periódicos” para aquellos espasmos epilépticos que ocu-
rrían en pacientes con epilepsia focal.20 Posteriormente,
Bednarek, et al. reportaron, en 1998, la ocurrencia de espasmos
de inicio tardío en pacientes con encefalopatía epiléptica.21 En el
2006 Eisermann, et al. señalaron que los espasmos epilépti-
cos criptogénicos de inicio tardío podían ser una encefalopatía
diferente entre el SW y el SGL.22 Nordli, et al.23 también repor-

taron diez pacientes con características electro-clínicas simi-
lares a las reportadas por Eisermann, et al.22 y sugirieron la
denominación de encefalopatía epiléptica infantil tardía (EEIT)
para este tipo particular de epilepsia. Los espasmos epilépti-
cos se inician después del año de vida y la crisis típica se
describe como mioclónico-tónica. Consiste en una sacudida
mioclónica de la cabeza y los brazos seguida de un evento
tónico y de un movimiento vertical de los ojos. El evento tónico
se describe como más largo que el espasmo infantil y más
corto que la crisis tónica del SLG, aunque también pueden
ocurrir crisis atónicas.23 La actividad de base es desorganiza-
da, pero no hay hipsarritmia. Existe un gradiente antero-pos-
terior (frecuencia/amplitud), pero más lento hacia regiones
posteriores. Se registran DEI multifocales, con tendencia al
predominio posterior o hacia regiones temporales. Se obser-
van alteraciones de la arquitectura del sueño y un incremento
de las anormalidades en el EEG durante el mismo. El EEG
ictal muestra ondas lentas de alto voltaje difusas seguidas de
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Figura 3. Hipsarritmia fragmentada.
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Figura 4. Hipsarritmia con periodos de supresión de voltaje.

atenuación del voltaje, mezcladas o no con actividad rápida
de bajo voltaje.23

SÍNDROME DE LENNOX-GASTAUT (SLG)

El 59.3% de los pacientes con SW evolucionan a un SLG,
pero sólo constituyen 36% de este síndrome.8 El SLG, descrito
en forma seriada por W.G. Lennox, en 1960; y H. Gastaut, en
1966, se caracteriza por la variedad de las crisis epilépticas:
atónicas, tónicas, tónico-clónicas, ausencias atípica, crisis
parciales y mioclonías.13 La actividad de base del EEG es
desorganizada y la presencia de DEI en forma de punta on-
das lentas 2-2.5 Hz difusas con predominio frontal y la activi-
dad rápida paroxística generalizada constituyen los hallaz-
gos electroencefalográficos interictales típicos de este
síndrome1,13 (Figuras 5 y 6).

Los patrones ictales son tan diversos como las crisis epi-
lépticas que presentan estos pacientes:1,13,24

• Crisis de ausencia atípica. Punta-onda 2-2.5 Hz asimétricas
e irregulares.

• Sacudidas mioclónicas. Polipunta-onda, punta-onda, pun-
tas a menudo asimétricas e irregulares, frecuentemente con
predominio frontal.

• Crisis clónicas. Actividad rápida de 10 Hz o más, actividad
rápida entremezclada con ondas lentas de gran amplitud o
descarga de punta-onda.

• Crisis tónicas. Actividad rápida de bajo voltaje (9-10 Hz,
15-25 Hz), habitualmente duran menos de 60 segundos y
se conoce como “desincronización-aplanamiento”.

• Crisis tónico-clónicas. Mezcla de los patrones ictales de
las crisis tónicas y clónicas.

• Crisis atónicas. Punta-onda, polipunta-onda o actividad
rápida de baja amplitud.

En la tabla 1 se resumen las alteraciones interictales e
ictales observadas con mayor frecuencia en las cuatro
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encefalopatías epilépticas de la infancia revisadas en este
trabajo.

PATRONES INTERICTALES Y EL CICLO SUEÑO-VIGILIA

La actividad interictal en estas encefalopatías muestra una
evolución relacionada estrechamente con el ciclo sueño-vigi-
lia. El patrón de oleada-supresión de la EEIT desaparece pri-
mero en vigilia y existe una tendencia a la permanencia del
patrón de oleada-supresión en el sueño, aun cuando en vigilia
ya exista un patrón hipsarrítmico. El proceso de transición del
trazado hipsarrítmico característico del síndrome de West a la
aparición del patrón de punta-onda lenta difusa del SLG ocurre
también primero en vigilia y posteriormente en el sueño.2

SIMILITUDES ENTRE LAS ENCEFALOPATÍAS EPILÉPTICAS

Además de las características comunes a estas epilep-
sias severas de la infancia que fueron descritas al principio

de esta revisión, se pueden señalar otras similitudes elec-
tro-clínicas. Las posturas tónicas pueden ser vistas en tres
de las cuatro encefalopatías, fundamentalmente en el sín-
drome de Otahara y síndrome de Lennox Gastaut. Las crisis
mioclónicas pueden estar presentes en todas, siendo me-
nos frecuentes en el síndrome de Lennox Gastaut. Los es-
pasmos epilépticos y las crisis parciales pueden aparecer
en todas las encefalopatías. Estos síndromes tienen
etiologías múltiples, un manejo terapéutico difícil y un pro-
nóstico desfavorable.2 Con respecto a la actividad eléctrica
cerebral cabe señalar que la actividad de base general-
mente es lenta, con grados variables de desorganización.
El gradiente antero-posterior (frecuencia/amplitud) está
pobremente desarrollado, y cuando está presente el ritmo
dominante posterior, se encuentra enlentecido. Las DEI
multifocales presentan un predominio posterior en edades
tempranas y posteriormente migran hacia regiones fronta-
les, lo cual se relaciona con la maduración cerebral. Las
DEI son difusas y nunca tan desarrolladas y organizadas
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Figura 5. Punta-onda lenta difusa con máximo sobre las áreas frontales.
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como los complejos de punta-onda generalizados que se
observan en las epilepsias generalizadas idiopáticas. La
atenuación del voltaje, con o sin actividad rápida de bajo
voltaje, constituye el patrón ictal más frecuente.2 Por tanto,
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Figura 6. Actividad rápida paroxística genralizada.

surge la interrogante de si las encefalopatías epilépticas
infantiles analizadas en esta revisión son entidades dife-
rentes o forman parte del espectro de una misma enferme-
dad.

Tabla 1. Alteraciones interictales e ictales más frecuentes.

Encefalopatía epiléptica EEG interictal EEG ictal

Síndrome de Ohtahara Descarga-supresión Aplanamiento súbito de la actividad de base
Actividad rápida de bajo voltaje
Sincronización rápida y ritmo reclutante

Síndrome de West Hipsarritmia Ondas positivas en el vértex
Actividad de 14-16 Hz
Actividad electrodecremental

Encefalopatía epiléptica infantil tardía Descargas epilépticas multifocales Ondas lentas de alto voltaje difusas seguidas de atenuación
del voltaje

Síndrome de Lennox-Gastaut Descargas epilépticas (punta-onda lenta) Punta-onda (2-2.5 Hz)
Actividad paroxística rápida generalizada Puntas

Polipunta-onda
Desincronización-aplanamiento
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CONCLUSIONES

Las encefalopatías epilépticas muestran aspectos clínicos
y electroencefalográficos comunes, lo cual ha llevado a plan-
tearse la pregunta de si son entidades diferentes o forman
parte del espectro de una misma enfermedad. Sin embargo,
también presentan características electro-clínicas distintivas
que facilitan su identificación y clasificación.

Por otra parte, la descripción de los patrones
electroencefalográficos de estas encefalopatías se ha gene-
rado en gran medida a partir de la actividad interictal, pero el
avance de las técnicas neurofisiológicas ha permitido incre-
mentar el conocimiento sobre los patrones ictales, lo cual re-
presenta una contribución importante para lograr un diagnós-
tico correcto y un mejor manejo terapéutico.
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