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RESUMEN

Historicamente se han usado el término idiopatico y benigno como si fueran
sindnimos, pero en epilepsia no siempre es asi. Y esto ha sido reportado en el
caso de la epilepsia rolandica, donde cada vez mas son las series de pacientes en
el que se evidencian déficit neuropsicolégicos y cognitivos que puede ser
intermitentes y en algunos casos permanentes, usualmente ligados a la intensidad
de la descarga en el electroencefalograma. Se describe una serie de casos de
epilepsia centro temporal atipica, se revisaron historia clinicas de manera
retrospectiva en los afios 2006 a junio de 2009 en dos instituciones hospitalarias
de Bogota — Colombia. Se analizaron variables: edad, sexo, escolaridad, edad de
diagnostico de la epilepsia, antecedente familiares de epilepsia, edad de
diagnéstico de la atipicidad entre otros. Se encontraron en mayor proporcion
hombres que mujeres (N°7 vs 4), con un promedio de edad de 7,45 afnos, todos
con un nivel cognitivo bueno, edad promedio de diagnostico de la epilepsia en
51,45 meses. El mayor porcentaje sin antecedentes familiares de epilepsia y con
resonancia magnética cerebral normal. El tratamiento inicial fue con
carbamazepina (CBZ) 45,45% y acido valproico (VPA) 55,55%. En la reconsulta
por aparicion de las crisis, N°4 necesitaron reajuste de dosis, N°2 cambio de VPA
por carbamazepina, N°3 monoterapia con nuevo antiepiléptico y N°2 cambio a la
forma farmacéutica de carbamazepina retard. Posterior N°4 con control parcial por
lo que necesitaron adicion de nuevo antiepiléptico. Actualmente presentan en
promedio desde el diagnostico de epilepsia hasta el estudio de 41,27 meses. El
diagnéstico de atipicidad fue dado por el aumento en la intensidad de la actividad
paroxistica de punta y punta onda en regiones centrales y temporales,
acompafado de déficit en el desarrollo escolar y la presencia de crisis a pesar del
tratamiento antiepiléptico adecuado en dosis terapéuticas. N°6 pacientes con
coomorbilidades. Todos en control de crisis. Se evidencié que los tiempos de
reconsulta fueron mas cortos en los pacientes que no tenian antecedentes
familiares de epilepsia con una p=0,0171. Este es el primer reporte en Colombia
de epilepsia centro temporal atipica y con un hallazgo no reportado en la literatura

hasta el momento y es el tiempo de reconsulta mas temprano por aparicion de las
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crisis a pesar del tratamiento adecuado y en dosis terapéutica en pacientes sin

antecedente familiar de epilepsia.
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INTRODUCCION

Los sindromes epilépticos llamados “idiopéticos”, no deben tener lesion estructural
cerebral ni signos ni sintomas de anormalidad neuroldgica. (1). Se presume y en
algunos casos se ha comprobado que tienen un componente genético bastante
importante y son edad dependientes. Histéricamente se han usado el término
idiopatico y benigno como si fueran sinénimos, pero en epilepsia no siempre es
asi. La epilepsia idiopatica no necesariamente es epilepsia benigna. (2). Y esto ha
sido reportado en el caso de la epilepsia rolandica, donde cada vez son las series
de pacientes en el que se evidencian déficit neuropsicolégicos y cognitivos que
puede ser intermitentes y en algunos casos permanentes, usualmente ligados a la
intensidad de la descarga en el electroencefalograma. Esto nos lleva a deducir a
que tal vez estamos viendo diferentes entidades que hacen parte de un

“continuum” llamado espectro de la epilepsia rolandica.

Se ha sugerido agrupar todas estas condiciones segun la clinica y el
electroencefalograma bajo el término “epilepsia de inicio en la infancia con puntas
centro temporales —PLUS- “(BCECTS Plus). (2). Dentro del espectro de la
epilepsia rolandica se incluyen los BCECTS-plus y los desordenes relacionados

con la epilepsia rolandica. (ver tabla 1) (2)

TABLE 1. Spectrum of idiopathic rolandic epilepsies

“Rolandic Epilepsy-Related
“BCECTS Plus” Conditions Disorders™

(1) BCECTS with specific (1) CSWS syndrome
transient cognitive deficit in
the active phase with direct
relation to rolandic spike

:lcli\'ily

(2) BCECTS with marked (2) BCECTS with ESES (ABPE or
activation of rolandic spike PLS)
activity during awake/sleep

(3) STATUS of BCECTS £ (3) Acquired Epileptic Frontal
ESES syndrome

(4) Acquired Epileptic Opercular  (4) LKS + ESES
syndrome
(5) Negative myoclonus (5) Early Developmental Dysphasia
+ ESES
(6) Behavior disorders + RS /4
ESES — Autistic Regression —
Disintegrative Epileptiform

Regression — ADHD

BCECTS. benign childhood epilepsy with centrotemporal spikes;
ESES, electrical status epilepticus during sleep; CSWS, continuous
spikes and waves syndromes; ABPE, atypical benign partial epilepsy;
PLS, Pseudo-Lenmox Syndromes; LKS, Landau-Kleffner Syndrome;
RS, rolandic spikes; ADHD), attention deficit hyperactivity disorder.
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La epilepsia con puntas centro temporales constituye alrededor del 15%-24% de
todas las epilepsias de la infancia, siendo la mas frecuente (3). La edad de inicio
esta entre los 3 afios y los 13 afios. Con una alta predisposicion genética, vy
predominancia en el sexo masculino. Los genes no se han identificado, pero su
mecanismo de herencia es autosomico dominante con baja penetrancia. (4). En el

pasado se pensaba que no producia déficit neurolégico o intelectual.

Clinicamente se caracteriza por crisis cortas, simples, focales, componente motor
hemifacial, desarrollandose en ocasiones generalizacidn tonico clénica secundaria
y ocurren relacionadas con el suefio. En el electroencefalograma interictal se
caracteriza por puntas de alto voltaje o punta onda en regiones centro temporal,
temporal medio, centro parietal, frontocentral u occipito central, focal o multifocal
que pueden ser alternantes derecha-izquierda y con un trazado de fondo normal
(2). Las neuro imagenes son normales. (5). Las crisis y el EEG suelen resolver a
los 15 — 16 afios. (2).
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IDENTIFICACION Y FORMULACION DEL PROBLEMA

Las epilepsias “benignas” de la infancia constituye la segunda causa de consulta
en un servicio de neurologia pediatrica. Es decir, hace parte dentro de las
patologias neuroldgicas que frecuentemente se pueden desarrollar en la infancia.
La epilepsia rolandica o con puntas centro temporales constituye la de mayor
prevalencia. Por lo general esta epilepsia responde de manera adecuada al
tratamiento antiepiléptico de primera linea y con buena respuesta después de
cumplir los requisitos para la suspension del mismo. Existe un grupo reducido de
pacientes que desarrolla atipicidad en este tipo de epilepsia, lo que constituye un
reto medico poder anticipar este hecho y brindar los recursos cientificos
disponibles para mermar las consecuencias de esta entidad. La resistencia a
antiepilépticos cada vez mas es un reto de salud publica, debido a los altos costos
gue acarrea y la morbimortalidad que genera en estos pacientes. Es por ello que
poder identificar a través de datos de historia clinica posibles factores de riesgo
para el desarrollo de atipicidad, sera de gran ayuda para el enfoque o posible

anticipacion en el manejo de los pacientes con epilepsias con BCECTS.
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MARCO TEORICO:

Los sindromes epilépticos llamados “idiopéticos”, no deben tener lesion estructural
cerebral ni signos ni sintomas de anormalidad neuroldgica. (1). Se presume y en
algunos casos se ha comprobado que tienen un componente genético bastante
importante y son edad dependientes. Histéricamente se han usado el término
idiopatico y benigno como si fueran sinénimos, pero en epilepsia no siempre es
asi. La epilepsia idiopatica no necesariamente es epilepsia benigna. (2). Y esto ha
sido reportado en el caso de la epilepsia rolandica, donde cada vez son las series
de pacientes en el que se evidencian déficit neuropsicolégicos y cognitivos que
puede ser intermitentes y en algunos casos permanentes, usualmente ligados a la
intensidad de la descarga en el electroencefalograma. Esto nos lleva a deducir a
que tal vez estamos viendo diferentes entidades que hacen parte de un

“continuum” llamado espectro de la epilepsia rolandica.

Se ha sugerido agrupar todas estas condiciones segun la clinica y el
electroencefalograma bajo el término “epilepsia de inicio en la infancia con puntas
centro temporales —PLUS- “(BCECTS Plus). (2). Dentro del espectro de la
epilepsia rolandica se incluyen los BCECTS-plus y los desordenes relacionados

con la epilepsia rolandica. (Ver tabla 1) (2)
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TABLE 1. Spectrum af idiopathic rolandic epilepsies

“Rolandic Epilepsy-Related
“BCECTS Plus” Conditions Disorders”

(1) BCECTS with gpecific (1) CSWS gyndrome
transient cognitive deficit in
the active phase with direct
relation 1o rolandic spike

activity

(2) BCECTS with marked (2) BCECTS with ESES (ABPE or
activation of rolandic spike PLS)
activity during awake/sleep

(3) STATUS of BCECTS £+ (3) Acquired Epileptic Frontal
ESES syndrome

(4) Acquired Epileptic Opercular  (4) LKS £ ESES
syndrome

(5) Negative myoclonus (5) Early Developmental Dysphasia

+ ESES
(6) Behavier disorders + RS/+

ESES — Auwnstic Regression —
Disintegrative Epileptifarm
Regression — ADHD»

BCECTS, benign childhood epilepsy with centrotemporal spikes;
ESEQ.- clUCll'iCail status upi]cpljcus dllJ'il]g SI'L"L‘FI: Cqu\ls \.!L‘—-llljl]L'I[]'lIS
spikes and waves syndromes; ABPE, atypical benign partial epilepsy;
PLS, Pseudo-Lennox Syndromes; LKS, Landau-Kleffner Syndrome;
RS, rolandic spikes; ADHD, attention deficit hyperactivity disorder.
La epilepsia con puntas centro temporales constituye alrededor del 15%-24% de
todas las epilepsias de la infancia, siendo la mas frecuente (3). La edad de inicio
esta entre los 3 afios y los 13 afios. Con una alta predisposicion genética, vy
predominancia en el sexo masculino. Los genes no se han identificado, pero su
mecanismo de herencia es autosémico dominante con baja penetrancia. (4). En el

pasado se pensaba que no producia déficit neurolégico o intelectual.

Clinicamente se caracteriza por crisis cortas, simples, focales, componente motor
hemifacial, desarrollandose en ocasiones generalizacion tonico clénica secundaria
y ocurren relacionadas con el suefio. En el electroencefalograma interictal se
caracteriza por puntas de alto voltaje o punta onda en regiones centro temporal,
temporal medio, centro parietal, frontocentral u occipito central, focal o multifocal
que pueden ser alternantes derecha-izquierda y con un trazado de fondo normal
(2). Las neuro imagenes son normales. (5). Las crisis y el EEG suelen resolver a
los 15 — 16 afios. (2).
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CONDICIONES “BCECTS - PLUS”

Se han descrito trastornos del lenguaje, aprendizaje y del comportamiento ligados
a los BCECTS. Los trastornos transitorios estan ligados a aumentos transitorios de
la actividad paroxistica en el electroencefalograma. En estudios se ha corroborado
una exacerbacion de los trastornos cognitivos ligados a la persistencia de la
actividad paroxistica de punta onda durante el suefio no rem. (6).

Status epilepticus en epilepsia parcial benigna de la infancia ((STATUS de
BCECTS)

La semiologia consiste en crisis focales motoras con anartria, disartria, sialorrea,
dispraxia oromotora, dificultad para deglutir, contraccion hemifacial, cabeceo con
atonia (mioclono negativo epiléptico ENM). Este dltimo puede ser muy comun
puede ser tan severo que asemeja plejia del miembro afectado. EEG interictal de
vigilia complejos bilaterales de ondas agudas y onda lenta de alta amplitud en
regiones rolandicas. Durante la somnolencia hay sincronizacion bilateral de las
descargas, que pueden llegar hacer continuas (status epilepticus eléctrico durante
el suefio lento — sindrome punta onda continua durante el suefio lento) durante el
suefio no rem (interictal). A nivel ictal se evidencia descarga de puntas bilaterales
o difusas, continuas que son predominantes en regiones rolandicas y pueden
tener sincronia con el componente motor hemifacial y se pueden inhibir con la
apertura voluntaria de la boca y movimiento de la lengua. Se ha demostrado que

una sola punta puede deteriorar al &rea motora induciendo mioclono negativo. (7)
Sindrome opercular adquirido

Es caracterizado por episodios prolongados pero de caracteristicas fluctuantes de
sialorrea, dispraxia oromotoras. Cada episodio puede durar de semanas a varios
meses. EI EEG de vigilia evidencia un aumento marcado en la abundancia y
difusién de los paroxismos interictales rolandicas en el EEG, sin cumplir criterios
EEG de ESES. Durante el suefio pueden alcanzar patrén o no de ESES. La neuro
imagen es normal. La naturaleza bilateral de los focos epiléptogenicos puede
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sobrepasar la capacidad compensatoria y se haga evidente en el discurso y las

praxias oromotoras. (8).
Desordenes relacionados con epilepsia rolandica
Sindrome de punta onda continua durante el suefio

Es una condicion epiléptica incluida dentro de las encefalopatias epilépticas, y
estas se definen como las condiciones mismas de la anomalia epileptogénica lleva
al deterioro de la funcién cerebral del paciente (9). Clinicamente es caracterizado
por regresion global de las funciones cognoscitivas y del comportamiento,
debilidad motora, crisis parciales simples nocturnas, muy raramente con
componente motor ténico, clénico, ausencias anormales y astato mioclénico
asimétrico. Tipicamente no existen crisis tonicas. Las descargas paroxisticas
pueden verse hasta en el 85% del registro en suefio no rem y desaparecen en
suefio rem. En la vigilia hay normalizacion del EEG. Aparece entre los 2 y 5 afios
y se asocia a pobres resultados. La relacion con epilepsia rolandica todavia se
discute (10), pero es necesario tenerlo en cuenta porque puede ser la fase

transitoria de varios desordenes epilépticos (BCECTS — plus entre otros).

Sindrome frontal epiléptico adquirido

La edad de inicio se encuentra entre los 2.6 y 5 afios. En la clinica se observa
crisis infrecuentes, nocturnas, focales, con o sin generalizacién secundaria, a nivel
de funciones cerebrales: deterioro del comportamiento, e intelectual, déficit en la
atencion y la hiperactividad, impulsividad, poco temor al peligro, agresividad,
cambios en el estado de &nimo, desinhibicion, perseveracién, problemas de
razonamiento y en estrategias de aprendizaje. (11). El EEG interictal evidencia un
foco frontal durante el alertamiento con el patron de suefio del sindrome punta
onda continua durante el suefio (ESES) con predominio en regiones frontales. En

la medida en que se mejore esta patron EEG se mejoraran las funciones
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intelectual y del comportamiento. Se postula que el deterioro se debe a la actividad

sobre regiones frontales. (2).
Epilepsia parcial benigna atipica

Se caracteriza por un desarrollo normal y ausencia de anormalidad neurologicas
antes del inicio de las crisis. Las crisis tienen la misma semiologia que la
BCECTS, y ademas, existen breves crisis de diferente tipo tales como ausencia
atipica, mioclonia segmentaria, mioclonos negativo y crisis secundariamente
generalizadas del tipo tonico-clonica generalizada. EI EEG de vigilia se caracteriza
por ondas agudas que semejan unos BCECTS (unilateral, bilateral, multifocal) y
los estallidos de actividad paroxistica difusos y generalizados. El suefio evidencia
un patron de ESES. La evolucion es variable, dependiendo la duracién de la
epilepsia y el tipo de crisis. Las funciones cognitivas mejoran con la desaparicion
de las ESES. Buen resultado cuando desaparece la epilepsia antes de la

adolescencia. (12)
Sindrome de Pseudo Lennox

Es similar a la epilepsia parcial benigna atipica, pero del desarrollo anormal se
encuentra hasta en un 26% de los pacientes antes del inicio de las crisis y el
compromiso cognitivo persiste después de la remision de la epilepsia hasta en un
56% de los pacientes. (13)

Sindrome de Landau Kleffner

Se define como afasia adquirida con agnosia auditiva verbal y anormalidades en el
EEG de tipo epileptiforme. La edad de inicio es entre los 3 y 7 afios en paciente
con un desarrollo de lenguaje previamente normal. (14). La clinica se caracteriza
por un comienzo insidioso o una afasia adquirida precipitada por una agnosia
auditiva verbal, asociado a menudo a problemas en el comportamiento, con o sin
regresion cognoscitiva. Las crisis epilépticas son generalmente raras, y cuando se
dan son crisis parciales motoras simples, nocturnas, crisis tonico — clénica

generalizada, ausencias atipicas y crisis astato — mioclonica. La evolucion es
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variable. El patron del EEG es caracterizado por punta onda y onda aguda focales
o multifocales (BCECTS like), con activacién importante durante el suefio. En
algunas partes del suefio no rem las anormalidad llegan a ser continuas (ESES),
que predominan sobre regiones temporales. Solo existe relacion con la

terminacion de las ESES y el mejoramiento en el lenguaje. (15).

Disfasia de desarrollo temprano, epilepsia y anormalidades en el EEG

Se han reportado pacientes con disfasia temprana, epilepsia y anormalidades en
el EEG (16). A nivel clinico consiste en pacientes normales con desarrollo de
problemas en el lengua tempranamente y que solo pueden pronunciar algunas
palabras, las cuales desaparecen rapidamente. Entonces presentan un
compromiso bastante importante a nivel del lenguaje, este se retrasa por Io menos
dos afios con respecto a su edad cronoldgica, lo mismo que la comprensién y la
expresion. Las crisis son raras, en contraste con la abundancia de anormalidades
electroencefalograficas. El EEG es caracterizado por descargas generalizadas de
onda o punta onda generalizada o polipuntas o focales de punta onda o polipunta
de predominio en regiones temporales, occipitales o areas rolandicas. Hay
aumento de las anormalidades durante el suefio lento, pero las ESES solo han
sido reportadas en pocos pacientes. Esta condicion puede constituir una variante

del sindrome de Landau Kleffner. (2)

Pacientes con trastornos en el comportamiento

Se han reportado paciente con trastornos en el comportamiento en los cuales se
ha incrementado las anormalidades en el EEG. La regresion autista epileptiforme
comienza entre los 18 meses y los 24 meses, con un comienzo insidioso, incluye
también regresion del lenguaje, de la parte social y capacidades cognoscitivas.
(17).
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Regresion epileptiforme desintegrativa de la infancia

La regresion comienza entre los 36 y 48 meses de edad y consiste en un deterioro
cognoscitivo y del comportamiento de caracter severo. Existe una incidencia de
anormalidades en el EEG como en el sindrome de Landau Kleffner, especialmente
durante el suefio. Unos han sugerido que puede ser una variante temprana del
Landau Kleffner en correlacién con el sindrome de punta onda continua. Se ha
podido correlacionar con otras entidades (psicosis desintegrativa, regresion

autista.
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JUSTIFICACION

En la dltima década se han autorizado un numero importante de medicamentos
para el tratamiento de la epilepsia. A pesar de ello el numero el niumero de
pacientes resistentes al tratamiento no ha variado y ronda alrededor del 30% de
estos. Para un pais como Colombia, este porcentaje no es despreciable teniendo
en cuenta el impacto en morbimortalidad y costos que traerian estos pacientes al
sistema de salud. Es por ello que poder anticiparnos a esta atipicidad dentro los
pacientes que desarrollan epilepsia rolandica e identificarlas dentro de la historia
clinica neuroldgica, como herramienta de primera mano, tendra un impacto en el
manejo y el prondstico de estos nifios y nos permitira crear las estrategias que

estén al alcance para minimizar el impacto de esta entidad.
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OBJETIVOS
Principal
- Describir los datos clinicos de los pacientes con epilepsias rolandica atipica.
Especificos

- Caracterizar la evolucion clinica de estos pacientes y su respuesta a
antiepilépticos.

- Identificar las coomorbilidades que acompafian estos pacientes.
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METODOLOGIA

Es un estudio descriptivo, tipo serie de casos. El universo de estudio es la
poblacion infantil con diagnostico de epilepsia rolandica atipica en las instituciones
hospitalarias Hospital Militar Central e Instituto de Ortopedia Infantil Roosevelt de

la ciudad de Bogota Colombia, desde al afio 2006 hasta junio de 2009.

La seleccidn se hara por revision retrospectiva de historias clinicas y que cumplan
los criterios médicos para el diagnostico de epilepsia atipica de la infancia con

puntas centrotemporales.

Las variables que se analizaran seran: edad, sexo, procedencia, escolaridad, nivel
cognitivo, edad de diagnostico de la epilepsia, motivo de consulta, antecedente
familiares de epilepsia, desarrollo psicomotor, tipo de crisis epiléptica
predominante, examen fisico y neurolégico, tratamiento inicial, IRM cerebral,
coomorbilidad, tiempo de reconsulta posterior al inicio del tratamiento por aparicion
de las crisis, tratamiento posterior a la reconsulta, evolucién posterior al
tratamiento, edad de diagndstico de la atipicidad, edad promedio desde el

diagnéstico hasta la fecha.

Criterios de exclusién: pacientes que no cumplan criterios médicos para el
diagnostico de epilepsia atipica centro temporal de la infancia. Se menciona:
trastornos de la migracidon neuronal, tumores del sistema nervioso central,
enfermedad neurometabdlica y/o antecedente de enfermedad neurolégica

(paralisis cerebral, autismo, etc.).
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PLAN DE ANALISIS

Se analizaron los variables a través de Excel 2007, utilizando medidas de
frecuencia, mediana y desviaciones estandar para cada una de ellas.

Se realizé prueba de Chi2 exacta de Fisher y Prueba de Mann Whitney,
mediante programa Programa Stata/SE version 8.0.
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ASPECTOS ETICOS

La revision de las historias clinicas se hizo de manera confidencial y bajo
los requisitos de los departamentos de archivos clinicos de las respectivas
instituciones.

En todo momento se protegid la identidad de los pacientes.

El trabajo de investigacion los recursos economicos que generd fueron
asumidos por el investigador personal, no se tiene conflicto de intereses ya

que no se contd con recursos econémicos externos de ningun ente.
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RESULTADOS

Se revisaron historias clinicas del afio 2006, 2007, 2008 hasta junio de 2009.
Encontrandose 11 pacientes que cumplian con los requisitos esbozados

anteriormente en la metodologia y para el objeto del estudio.

Los pacientes se distribuyeron asi: 7 masculinos y 4 femeninos, 63,64% y 36,36%
respectivamente (ver grafico 1). Edad promedio en afios de 7,45 afios, con una
mediana de 7 afios y desviacion estandar de 3,98 afios en el momento del estudio.
El 63,63% (N°7) procedian de la ciudad de Bogota y 36,36% fuera de Bogota (ver
gréfico 3).

La escolaridad se distribuy6 asi: en preescolar N°4 (36,36%), primaria en curso
N°1 (9,09%), bachillerato en curso N°2 (18,18%) y sin escolarizacion N°4
pacientes (36,36%) (Ver gréafico 4) dado por dificultades en el desempefio escolar
(disfunciones ejecutivas) y presencia de crisis, la desescolarizacion fue decision
de los padres. El nivel cognitivo de los pacientes en el 100% fue considerado

bueno (ver gréfico 5).

La edad de diagnéstico de la epilepsia fue en promedio de 51,45 meses, con una
mediana de 48 meses y una desviacion estandar de 34,01 (ver grafico 2). No se
encontré diferencia significativa entre la edad de diagnéstico y el ser masculino o
femenino con una p=0,5690. El motivo de consulta en el 90,91% de los pacientes
fue por crisis (N°10) y solo uno por movimientos anormales 9,09% (N°1) (ver
grafico 6). N°4 con antecedentes familiares de epilepsia (36,36%) y N°7 con
antecedentes negativos (63,64%) (Ver grafico 7). No se encontré diferencia
significativa entre los sexos y antecedentes familiares en historia clinica con una
p=0,5758 como tampoco la edad de diagndstico de la epilepsia y el antecedente
familiar con una p=0,4476. Desarrollo psicomotor adecuado en el 90,91% (N°10) y
anormal en 9,09% (N°1) dado principalmente por retardo en el desarrollo motor
(ver grafico 8). Examen fisico y neuroldgico normal en N°10 pacientes (90,91%) y
anormal en N°1 por hemiparesia derecha funcional 4/5, todos (100%) con IRM

cerebral normal (ver grafico 8).
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El tipo de crisis predominante fue crisis autolimitadas focal motora con
generalizacion secundaria durante el suefio N°5 pacientes (45,45%), crisis
autolimitada focal motora N°3 pacientes (27,27%) y crisis autolimitada ténico
clénica generalizada, clonica generaliza y crisis anartrica en N°1 pacientes

respectivamente (ver grafico 9).

El EEG en todos (100%) los pacientes cumplia los criterios electroencefalograficos
para epilepsia centro temporal, presentaba puntas en regiones centrotemporales
con preservacion del trazado de fondo y en ocasiones con irradiacién contralateral.
Todos los registros se tomaron en deprivacion de suefio y grabados en estadios |-

Il no rem.

El tratamiento inicial fue con acido valproico en el 54, 55% (N°6) y carbamazepina
45, 45% (N°5) (ver grafico 10).

El tiempo de reconsulta por aparicion de las crisis, posterior al inicio del
tratamiento con dosis y niveles séricos de medicamento adecuados, se distribuyo
asi: un promedio de 57,91 dias, mediana de 60 dias con una desviacién estandar
en 34,90 (ver gréafico 12). No hubo diferencia significativa entre el ser masculino o
femenino en los tiempos de reconsulta con una P=0,4868, pero se evidencié que
los tiempos de reconsulta fueron mas cortos en los pacientes que no tenian

antecedentes familiares de epilepsia con una p=0,0171.

Posterior a la reconsulta se continud igual tratamiento con reajuste de dosis en
N°4 pacientes (36,36%), se afiadié nuevo antiepiléptico en N°2 (18,18%), se inicio
monoterapia con nuevo antiepiléptico N°3 (27,27%) y cambio por forma retard de
carbamazepina en N°2 (18,18%) (Ver grafico 13). De estos N°7 presentaron
control de crisis y N°4 control parcial (N° 2 monoterapia con lamotrigina, N°1
cambio de VPA por CBZ, N°1 monoterapia con oxcarbazepina), por lo que
necesitaron adiciéon de nuevo antiepiléptico (topiramato — levetiracetam) (ver

gréfico 14 — 15). Actualmente todos con control de crisis.

La edad de diagnéstico del componente atipico de la epilepsia centro temporal fue

en promedio de 69,73 meses, con una mediana de 50 meses y desviacion
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estandar de 50,36% (ver gréafico 2). No se encontro diferencia significativa entre la
edad de diagndstico del componente atipico y el sexo, con una p=1,0000 como
tampoco con el antecedente familiar con una p=0,2975. El diagnéstico de
atipicidad fue dado por el aumento en la intensidad de la actividad paroxistica de
punta y punta onda en regiones centrales y temporales, interictal, acompafiado de
déficit en el desarrollo escolar por lo que algunos todavia se encuentra
desescolarizados (por decision de los padres) y el déficit es dado principalmente
por disfunciones ejecutivas y la presencia de crisis a pesar del tratamiento

antiepiléptico adecuado en dosis terapéuticas.

El tiempo promedio actual, desde el inicio de la epilepsia hasta el momento del
estudio, con electroencefalogramas compatibles con epilepsia centro temporal y
en tratamiento con antiepilépticos es de 41,27 meses, mediana de 18 meses y
desviacion estandar 47,96 (ver gréfico 2). No se encontrd diferencia significativa
entre el sexo ni el tiempo promedio actual, desde el inicio de la epilepsia hasta el
momento del estudio, con una p=0,3940 como tampoco con la asociacién con

antecedente familiar con una p=1,0000.

Las coomorbilidades encontradas durante la evolucion de la epilepsia, se hallaron
en 6 pacientes: N° 2 trastorno de déficit de atencion e hiperactividad, N°1 trastorno
del lenguaje, N°1 bajo rendimiento escolar, N°1 trastorno de ansiedad y N°1
trastorno del aprendizaje, en los pacientes que actualmente se encuentran

escolarizados.

En el momento todos estan en controles por el servicio de neurologia pediatrica de
las dos instituciones, con EEG paroxisticos consistente en presencia constante de
puntas y punta onda en regiones centrotemporales y se continda tratamiento

antiepiléptico.
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DISCUSION

El diagnostico de epilepsia centro temporal atipica no puede darse simplemente
por la presencia de pequefias coomorbilidades, sino por los graves déficit
neuropsicolégicos y su correlacién con la actividad paroxistica consistente en
punta y punta onda en region centrotemporal (19), que fue corroborado en
nuestros pacientes en el momento del diagnostico de atipicidad.

La edad de inicio est4 entre los 3 afios y los 13 afios, en nuestro estudio el
promedio fue de 51,45 meses (4,28 afios), con una mediana de 48 meses (4 afios)
y una desviacién estandar de 34,01. Con una alta predisposicion genética, Yy
predominancia en el sexo masculino, evidenciable en nuestro estudio con un
predominio masculino de 63,64% (N°7). Los genes no se han identificado, pero su
mecanismo de herencia es autosomico dominante con baja penetrancia. (4),
siendo el antecedente familiar de epilepsia en nuestro estudio solo de 36,36%
(N°4).

Clinicamente se caracteriza por crisis cortas, simples, focales, componente motor
hemifacial, desarrollandose en ocasiones generalizacidon ténico clénica secundaria
y ocurren relacionadas con el suefio, en nuestro estudio predominaron las crisis
focales motoras con y sin generalizacion secundaria (72,72%). En el
electroencefalograma interictal se caracteriza por puntas de alto voltaje o punta
onda en regiones centro temporales, temporal medio, centroparietal, frontocentral
u occipito central, focal o multifocal que pueden ser alternantes derecha-izquierda
y con un trazado de fondo normal (2), evidenciado en todos nuestros pacientes
con predominio de puntas en regiones centrotemporales. Las neuro imagenes son
normales (5), para lo cual los estudios de IRM cerebral en nuestros pacientes fue
normal en el 100%. Las crisis y el EEG suelen resolver a los 15 — 16 afios (2), el
promedio actual de tiempo desde el diagndstico de la epilepsia hasta el presente
estudio tuvo una media de 41,27 meses, con una mediana de 18 meses y una
desviacion estandar de 47,96. Actualmente sin ninguno con resolucién de la

epilepsia.
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Se han descrito trastornos del lenguaje, aprendizaje y del comportamiento ligados
a los BCECTS. Los trastornos transitorios estan ligados a aumentos transitorios de
la actividad paroxistica en el electroencefalograma, el cual fue corroborado en
todos nuestros pacientes por lo cual se hizo el diagnostico de atipicidad. En
estudios se ha corroborado una exacerbacion de los trastornos cognitivos ligados

a la persistencia de la actividad paroxistica de punta onda durante el suefio no rem

(6).

Se han reportado paciente con trastornos en el comportamiento en los cuales se
ha incrementado las anormalidades en el EEG. La regresion autista epileptiforme
comienza entre los 18 meses y los 24 meses, con un comienzo insidioso, incluye
también regresion del lenguaje, de la parte social y capacidades cognoscitivas.
(17), en nuestro estudio un solo paciente con trastorno del comportamiento pero

no ligado a conductas autistas.

En el cruce de variables, se encontré una diferencia significativa entre el tiempo de
reconsulta por aparicion de las crisis, a pesar del tratamiento antiepiléptico
adecuado y dosis terapéuticas en pacientes sin antecedentes familiares de
epilepsia vs con antecedentes positivos con una p=0,0171. Este dato no ha sido

evidenciado en estudios hasta este momento.

En general en nuestro estudio se logro un control adecuado de las crisis, pero
posterior a la reconsulta, actualmente N°4 pacientes se encuentran en biterapia
con antiepilépticos de segunda generacion: carbamazepina — topiramato N°1,
lamotrigina - topiramato N°2 y oxcarbazepina — levetiracetam N°1. El resto de
pacientes con carbamazepina retard N°1, &cido valproico N°5 y en combinacién
con carbamazepina N°2, y forma genérica de carbamazepina N°2. Llama la
atencibn que en uno con el solo cambio al componente retard de la
carbamazepina se logré control de crisis. En general en algunos casos el control

de las crisis puede ser dificil en algunos pacientes por la atipicidad (17).
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CONCLUSION

Cada vez con mas los reportes de casos de pacientes con el espectro clinico de la
epilepsia con puntas centro temporales de la infancia, aunque sea una pequefia
proporcion de los pacientes se tiene que tener en cuenta el deterioro
neuropsicolégico que puede estar ligado a estos secundario a las descargas
paroxisticas centro temporales en mayor proporcion y el no control de crisis. Este
es el primer reporte en Colombia de epilepsia centro temporal atipica y con un
hallazgo no reportado en la literatura hasta el momento y es el tiempo de
reconsulta mas temprano por aparicion de las crisis a pesar del tratamiento
adecuado y en dosis terapéutica en pacientes sin antecedente familiar de

epilepsia.
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