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RESUMEN:

Se reviso la utilizacion del electroencefalograma (EEG) en el manejo de las epilepsias y sindromes epilépticos, como una herramienta
para el diagnostico y pronostico del paciente con crisis epilépticas en el area de la neuropediatria, correlacionando las manifestaciones
clinicas, edad de inicio, frecuencia, prondstico y caracteristicas electroencefalograficas de los trazados de cada una de ellas. El
electroencefalograma goza de una extraordinaria vigencia en las neurociencias, dado que es un instrumento del que disponemos para
aproximarnos realmente al funcionamiento cerebral en tiempo reales decir, a escala de milisegundos. A pesar de que en el ultimo decenio
se ha producido un desarrollo espectacular de las técnicas de neuroimagenes y funcionales, como la tomografia axial computarizada
(TAC), resonancia magnética cerebral (RM) con sus variantes funcionales, la tomografia de emision de positrones (PET), la tomografia
computarizada de emision de fotones (SPECT) y la magnetoencefalografia (MEG), la llegada de esas técnicas no ha conseguido relegar
al EEG a un papel secundario. La calidad del EEG va a depender de los datos obtenidos, de una evaluacion adecuada para llegar a
conclusiones valederas que se obtengan como producto de la habilidad, entrenamiento y experiencia de la persona a cargo de realizarlo.
El EEG aporta el diagnostico definitivo en muchas de las epilepsias y sindromes epilépticos de la infancia. Arch Venez Pueric Pediatr
20075 70 (2): 59 - 68
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SUMMARY:

The utility of the electroencephalogram (EEG) in handling childhood epilepsies and epileptic syndromes was reviewed as a diagnosis
and prognosis tool in the patient with epileptic crisis. Correlations were stablished between clinical manifestations, age of onset,
frequency, prognosis and electroencephalographic characteristics of the layouts of each one of the different types. EEG is extremely
useful in neurosciences; since it is the only instrument that we have to assess the brain’s function in real time, that is to say, at the scale
of milliseconds. Although in the last decade a spectacular development of neuroimages and functional techniques has taken place, as with
computerized axial tomography (CAT), cerebral magnetic resonance (MR) with its fuctional variants, positron emission tomography
(PET), photon emission computerized tomography (SPECT) and magnetoencephalography (MEG), the arrival of those techniques has
not been able to relegate EEG to a secondary place. The utility of the EEG depends on an adequate evaluation that will lead to valid
conclusions. The accuracy of this evaluation is related to the ability, training and experience of the operator. The EEG contributes to the
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definite diagnosis in many of childhood epilepsies and epileptic syndromes. Arch Venez Pueric Pediatr 2007; 70 (2): 59 - 68
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INTRODUCCION

La electroencefalografia es el registro y evaluacion de los
potenciales eléctricos generados por el cerebro y obtenidos
en la superficie del cuero cabelludo (1). La actividad eléctri-
ca cerebral es consecuencia de las corrientes idnicas gene-
radas por diversos procesos bioquimicos a nivel celular y
fue puesta de manifiesto tras los estudios del britanico
Richard Catén en 1875 (2). Hans Berger publico los
primeros resultados de sus mediciones en seres humanos en
1929 y acuiid el término de electroencefalograma (EEG).
También describid los primeros cambios interictales y reg-
istr6 en 1933 la primera crisis parcial compleja (2).

El registro electroencefalografico es un grafico complejo
obtenido por electrodos reversibles aplicados sobre el cuero
cabelludo, que muestra la diferencia de potencial entre dichos
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electrodos sobre un papel en movimiento, por medio de un
oscilografo de inscripcion a tinta en funcion del tiempo (1).

Al igual que en otros ambitos de la ciencia y la tec-
nologia, la metodologia digital ha revolucionado la practica
médica y el EE G, ya que permite la medicion cuantificada y
precisa de los distintos aspectos de amplitud, latencia de las
puntas epileptiformes, caracterizacion de los componentes
de frecuencia y la deteccidon automatica de patrones (3).

La utilizacion del EEG en el manejo de las epilepsias
infantiles sirve para varios propositos: el diagnostico dife-
rencial de los episodios paroxisticos de la infancia que
incluye numerosos procesos, ademas de las crisis epilépticas.
Dentro de estos se encuentran: las alteraciones de sueno, los
trastornos del movimiento, los fenomenos fisioldgicos nor-
males, los procesos infecciosos, inflamatorios, traumaticos,
las crisis psicogenas (4) y la utilidad en la determinacion del
prondstico en pacientes con una crisis epiléptica. Varios estu-
dios han demostrado que en presencia de alteraciones epilep-
tiformes el riesgo de recidiva después de una crisis espon-
tanea es mas alto que si el EEG es normal (5) y se ha rela-
cionado la actividad epileptiforme con la interferencia en
procesos cognitivos, pudiendo producir efectos de caracter
transitorio o efectos de mayor duracién como en el estatus
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epiléptico eléctrico durante el suefio lento (6).

Aproximadamente el 3.5% de la poblacion infantil
puede presentar una crisis antes de alcanzar los 15 afos de
edad y el 1% puede presentar crisis recurrentes espontaneas
y por tanto, considerarse que padece de epilepsia (7).

A continuacion revisamos algunas de las epilepsias
infantiles y sindromes en la practica de la neuropediatria, en
relacion a la clasificacion propuesta por la Comision de
Clasificacion y Terminologia de la Liga Internacional contra
la Epilepsia (ILAE) de 1989 (8) donde se establece que para
diagnosticar correctamente una epilepsia o un sindrome
epiléptico se debe tener en cuenta el tipo de crisis, la edad de
aparicion, la etiologia, la gravedad, la recurrencia, el horario
de aparicion, los factores desencadenantes, los hallazgos del
EEG (ictal o interictal en vigilia y suelo), los resultados de
las pruebas de neuroimagen y el pronostico. (5)

Epilepsia parcial benigna con puntas centro tempo-
rales (Rolandica)

Es el sindrome epiléptico parcial idiopatico mas fre-
cuente en la edad pediatrica. También denominada epilepsia
rolandica benigna. Las manifestaciones clinicas se inician
desde los 2 a 13 afios de edad y terminan durante la adoles-
cencia (9,10).

Predomina en el sexo masculino. Se ha sefialado la pre-
sencia de antecedentes personales y familiares de convul-
siones febriles, convulsiones neonatales benignas, asi como
descargas epilépticas evidentes en el EEG sin manifesta-
ciones clinicas (10,11). La sospecha de una base genética se
ha confirmado al haberse descrito una mutacion localizada
en el cromosoma 15q14 (12).

Las crisis habitualmente surgen durante el suefio y al des-
pertar. Son en general breves de varios segundos a dos minu-
tos de duracion y de frecuencia variable, aunque en general
son poco frecuentes (13). Habitualmente son crisis de tipo
parcial simple o complejas y se localizan en una hemicara o
en uno de los miembros. Se presentan con sintomas motores
y sensitivos que se caracterizan por parestesias unilaterales
que afectan la lengua, los labios, las encias, el interior de las
mejillas y el resto de la cara produciendo contracciones toni-
cas o clonicas y deteccion transitoria del lenguaje (4).
Excepcionalmente se pueden desarrollar crisis tonico-cloni-
cas generalizadas.

Los estudios de neuroimagenes cerebrales, tanto la TAC
y RM y las pruebas de laboratorio son normales. En general
son nifios normales, sin signos de lesion cerebral (10). El
prondstico es excelente y las crisis suelen desaparecer (9).

EEG interictal: durante la vigilia muestra una actividad
de fondo normal, con punta onda centro temporal unifocal o
multifocal, de gran amplitud a menudo en salvas y en oca-
siones seguidas de una onda lenta (10). Las puntas tienen
morfologia trifasica; que se fusionan con la onda lenta que le
sigue (4). Las descargas se activan con el suefio pero, no con
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la hiperventilacion ni con la fotoestimulacion (14).

EEG ictal: las crisis se relacionan inicialmente con un
aplanamiento focal sobre la regiéon centrotemporal unilate-
ral, seguido de puntas repetitivas durante la fase tonica, y de
ondas agudas durante la fase clonica, sin difusion de parox-
ismos ni lentificacion postictal. El episodio completo dura
menos de un minuto (13).

Epilepsia de la infancia con paroxismos occipitales

Este sindrome epiléptico lo describié Gastaut en 1982
(15). La edad de comienzo de las manifestaciones clinicas se
situa entre los 15 meses y 17 afios. No existe predominio de
sexo (16). Se ha senalado la presencia de antecedentes fami-
liares de epilepsia y migraiia. También se ha referido la exis-
tencia de antecedentes personales de convulsiones febriles
(16,17). Las crisis comienzan habitualmente con sintomas
visuales que generalmente son precriticos, en forma de auras
con déficit del campo visual parcial o total (52%). Con fre-
cuencia le siguen crisis parciales simples, complejas o hemi-
clonicas breves, automatismo y rara vez aparecen crisis toni-
co-clonicas generalizadas (8%). En la cuarta parte de los
casos, las crisis se siguen inmediatamente de cefalea
migrafiosa postcrisis, asociadas a nduseas y vomitos en el
17% de los pacientes (16). La frecuencia de las crisis es va-
riable (16), y éstas predominan en estado de vigilia (18) y de
presentacion diurna (19).

En general estos pacientes tienen un desarrollo psicomo-
tor y examenes neuroldgicos, oftalmoldégicos y neuroradio-
logicos normales, aunque un pequeiio nimero de nifios pre-
senta anomalias neuroldgicas (18). El prondstico es bueno
habitualmente (16), aunque menos favorable que el de la
epilepsia benigna con puntas centro temporales (17). Se han
descrito otras formas clinicas, variantes de la epilepsia par-
cial benigna occipital, que segun esta propuesta se diferen-
cian dos tipos de epilepsia con paroxismos occipitales: la
epilepsia occipital de inicio tardio, que seria la descrita por
Gastaut, y la epilepsia occipital benigna infantil de inicio
precoz, descrita por Panayiotopoulos (19). En la variante de
Panayiotopoulos el inicio de la crisis es mas precoz, entre los
2 y 8 afios. Las crisis son infrecuentes, no mas de dos o tres
episodios a lo largo de la vida. La mayor parte de las crisis
se producen durante el suefio nocturno y consisten en episo-
dios de disminucion del nivel de conciencia, desviacion ocu-
locefalica ténica, vomitos y generalizacion ténico-clonica
secundaria (19,20). Aunque es importante conocer el espec-
tro clinico de las epilepsias occipitales de la infancia no ésta
claro si la distincion entre la forma precoz y tardia tiene una
base genética o fisiopatologica; a pesar de los diferencias
clinicas entre ambas formas, no se han hallado diferencias
definitivas en los electroencefalogramas.

El EEG interictal durante la vigilia muestra una activi-
dad de base normal (16). Se observan descargas de puntas
onda de gran amplitud (200 y 300 microvoltios) que apare-
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cen ritmicamente en el area temporal posterior y occipital de
uno o ambos hemisferios, las cuales pueden ser muy persis-
tentes o casi continuas mientras los ojos permanecen cerra-
dos, pues al abrirlos desaparecen las descargas, y ésta es una
caracteristica encefalografica particular (19). La hiperventi-
lacion y el suefio activan los paroxismos, pero no asi la
estimulacion luminosa intermitente (4).

EEG ictal: las crisis de corta duracion se caracterizan por
descargas que se inician en la region occipital uni o bilateral-
mente, con una actividad de puntas rapidas que progresiva-
mente se van lentificando (16).

Epilepsia del 16bulo temporal

Es la epilepsia mas frecuente entre las crisis focales. La
edad de comienzo es entre los 3 a 10 afios de edad. Sin
embargo, solamente el 16% de los casos de los pacientes ha
sido diagnosticado efectivamente antes de los 11 afios (21).
No muestra diferencias significativas en cuanto al sexo. La
tercera parte de los casos son secundarios a convulsiones
febriles prolongadas (22). Se ha demostrado una mayor inci-
dencia familiar de epilepsia; reconociendo la probada
trasmision genética; el gen estéd localizado en el cromosoma
10q24 (23,24).

Desde el punto de vista clinico se pueden distinguir tres
grupos de epilepsia temporal (25): 1. Epilepsia temporal
medial, la mayoria causadas por esclerosis mesial temporal,
aunque también puede ser provocada por otras lesiones que
se localicen en la region media de los lobulos temporales. 2.
Epilepsia temporal neocortical, generalmente asociada a
otras lesiones (tumores, encefalomalacia, heterotopias, mal-
formaciones vasculares). 3. La epilepsia temporal crip-
togénica, que es aquella en que los estudios de imagen cere-
bral no revelan lesion alguna. Muchas de ellas son epilepsias
hereditarias, como la epilepsia temporal familiar con sin-
tomas auditivos y epilepsia medial temporal familiar..

Presenta una gran variedad de manifestaciones clinicas
con sintomas motores: versivas, tonico o clonicas genera-
lizadas unilaterales, alteraciones del lenguaje (bloqueo del
habla, repeticion de las palabras o incoordinacion del lengua-
je), sintomas vegetativos (cefalea paroxistica y crisis abdom-
inales), alteraciones de la conciencia, pensamiento, afecto o
conducta, ausencias temporales, crisis de terror, crisis de
rabia, sindrome hiperquinético (26). Las crisis se pueden
presentar tanto en vigilia como en suefio.

La resonancia magnética con epilepsia temporal puede
ser normal; el analisis del metabolismo de la glucosa me-
diante PET con 18F-fluorodesoxiglucosa (FDG-PET)
demuestra hipometabolismo regional del lobulo temporal en
el 60 a 90 % de los casos en la epilepsia temporal (27). El
prondstico en cuanto al control de las crisis es variable. La
clinica y el EEG coinciden en el 85% de los casos (28).

EEG interictal: durante la vigilia se observan descargas
de puntas y ondas agudas en las areas temporales, uni o bila-

terales. Los focos pueden ser tinicos o multiples, cuando la
actividad de base es normal, con un foco tnico y en el area
temporal media es de buen prondstico; en cambio una activi-
dad de base anormal y multiples focos en areas anteriores
tiene un pronostico desfavorable (29, 30).

El EEG ictal: se caracteriza por una actividad ritmica
entre 4-7 Hz, la cual comienza a hacerse progresivamente
mas lenta, pudiendo hasta llegar a los 2 Hz. Las descargas
pueden ser unilaterales al comienzo, predominando sobre un
area temporal o temporofrontal. Las anormalidades postic-
tales, son la atenuacion del ritmo de base o la activacion de
las puntas en el area origen de las convulsiones (30).

Epilepsia con crisis de ausencias infantil

Esta epilepsia aparece en niflos de edad pre-escolar y
escolar, entre los 3 y 12 afios con un significativo aumento
entre los 5 a 7 anos. Predomina en el sexo femenino (31, 32).
Con frecuencia hay antecedentes familiares de epilepsia (4).
Cursa con crisis a repeticion denominadas “ausencias” que
en forma tipica se presentan con perdida de conciencia; de
cinco a veinticinco segundos, de duracién acompafiada o no
de fendmenos, motores o vegetativos (26).

Entre los fendmenos motores que acompaiian a la ausen-
cia estan los movimientos clonicos generalmente restringidos
a los parpados que se repiten como un parpadeo ritmico; con
menor frecuencia estos movimientos se perciben en otros
musculos de la cara peri orbitarios, peri bucales, orbito
frontales o del cuello. Otras veces hay aumento del tono mus-
cular que se acompaia con desviacion sostenida de los ojos
hacia arriba y en ocasiones dorso flexion de la cabeza (26).

Los fenémenos vegetativos son poco frecuentes y pueden
observarse cambios en el ritmo respiratorio que varian desde
apneas hasta aceleracion de la frecuencia respiratoria, midri-
asis y enuresis (33).

Aproximadamente en la mitad de los pacientes la ausencia
se acompaiia de movimientos automaticos, donde el nifio con-
tinua repitiendo el movimiento que estaba realizando cuando
lo sorprendi6 la crisis. Si estaba escribiendo o dibujando repite
el ultimo trazo. Ademas puede presentar chupeteo, movimien-
tos lentos estereotipados de las manos y dedos (26).

Las crisis son numerosas, y se desencadenan facilmente
con la hiperventilacion, haciendo “jadear al paciente” por
tres a cuatro minutos. Durante el primer minuto ocurrira la
crisis y sino ocurriera asi, prolongamos la hiperventilacion,
Esto constituye un elemento diagndstico de mucha importan-
cia (20).

La tomografia o la resonancia magnética son normales y
rara vez estdn indicados. La tomografia por emision de
positrones (PET) muestra, durante la crisis de ausencia, un
aumento global del flujo sanguineo cerebral con aumento
marcado regional a nivel talamico (34).

EEG interictal: durante la vigilia la actividad de base es
normal en el 90% de los casos, (4) observandose descargas
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paroxisticas generalizadas de punta onda a 3 Hz por segun-
do de duracion y sin sintomas acompafiantes cuando la
ausencia es menor de 3 segundos (35).

Las descargas tienen una amplitud elevada en las
regiones frontocentrales. El sueflo también desencadena la
actividad epileptiforme, apareciendo durante éste, descargas
menos regulares, asincrénicas y de duraciéon mas breve. La
hiperventilacion desencadena las crisis y el 25% presenta
respuesta fotoparoxistica (4). (Fig. 1)

EEG ictal: muestra descargas generalizadas de punta-
onda bilaterales, sincronicas, que presentan una frecuencia
de 3 Hz, pero pueden variar entre 1-6 Hz. (35).

Sindrome de West

En el ano de 1841, el médico britanico James West
describid los espasmos caracteristicos de este sindrome (36).
Es una encefalopatia del primer afio de vida, habitualmente
entre los 4 a 6 meses de edad, aunque excepcionalmente se
han registrado casos en edades mayores a los 5 afios (37-39).
Su incidencia es mayor en varones con una relacion de 2 a 1
(40,41).

El sindrome se caracteriza por una triada clinica de
espasmos infantiles, retraso psicomotor e hipsarritmia. Los
espasmos infantiles son movimientos bruscos de flexion y
extension del tronco, con extension y abduccion de las
extremidades superiores. La somnolencia, manipulacion y la
alimentacion puede precipitarlos y son mas frecuentes
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durante la somnolencia (38,39). El retraso psicomotor puede
comenzar antes o después de los espasmos (42).

El sindrome de West ha sido clasificado tradicionalmente
en dos subgrupos: aquéllos en los que no existe una etiologia
identificable, los cuales han sido denominados criptogéni-
cos, mientras que los casos en los que se ha determinado una
causa, se conocen como sintomaticos. El prondstico esta
relacionado con la etiologia del sindrome (43). En general,
los casos criptogénicos son de mejor pronodstico que los
casos sintomaticos (44). Es posible que el tratamiento precoz
de los espasmos infantiles mejore el prondstico de la enfer-
medad (45).

La hipsarritmia se observa en el 66% a 89 % de los casos
y suele aparecer al mismo tiempo que surgen los espasmos
(4). En las neuroimagenes se han demostrados lesiones
focales corticales mediante resonancia magnética, tomo-
grafia por emision de positrones PET, tomografia de emision
de foton tnico, SPECT (46).

EEG interictal: durante la vigilia presenta una marcada
y constante desorganizacion de la actividad de fondo, con
ondas de alto voltaje de 1 -3 Hz con puntas y ondas agudas
multifocales, asincronicas, variando de morfologia y de
amplitud (47). Durante el suefio se observa la desorgani-
zacion basal y los diferentes paroxismos generalizados de
punta onda y poli puntas, pero se agregan con llamati-
va constancia las atenuaciones de voltaje, que constituyen un
signo eléctrico de mucha importancia en la semiologia elec-
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troencefalografica (26). Este patron se atentia o desaparece
en el suefio REM (4). (Fig. 2)

EEG ictal: se caracteriza por la presencia de actividad de
ondas lentas trifasicas, de alto voltaje, asociadas o no a ondas
agudas, coincidentes con el inicio del espasmo, seguida de una
atenuacion generalizada del trazado de duracion variable (47).

Sindrome de Lennox -Gastaut

Este sindrome fue descrito por Lennox-Gastaut (SLG) en
1950 (48,49).Se observa especialmente en niflos de 1 a 8
aflos de edad (50). Con una mayor incidencia entre los 3 a 5
aflos (26). Predomina con mayor frecuencia en varones. Se
ha sefialado la presencia de antecedentes familiares con
epilepsia en un 16% (51). Algunos pacientes han presentado
espasmos infantiles antes de padecer este sindrome. Suelen
presentar retardo mental previo o deterioro progresivo (52).

Las crisis son de tipo multiple principalmente ténicas,
ausencias atipicas, atdnicas mioclonicas, tonico-clonicas
parciales que pueden presentarse frecuentemente en forma
de status y resistentes al tratamiento farmacoldgico (53).
Algunos autores reconocen un SLG idiopatico en nifios, sin
signos neuroldgicos y neuroimagenes cerebrales normales y
con un desarrollo psicomotor normal hasta el momento de
las primeras crisis (54). Y el SLG sintomatico, que es pro-
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ducido por diversos trastornos cerebrales, particularmente la
hipoxia, encefalitis, displasias corticales y los trastornos de
la migracion neuronal (55). Es una entidad de diagndstico
exclusivamente electroencefalografico (56).

El prondstico es sombrio, siendo predictores de mejor
evolucion, la ausencia de alteraciones en los estudios de neu-
roimagen, la persistencia del ritmo de base normal del EEG,
la respuesta no positiva a la hiperventilacion y la poca pro-
porcioén de descargas de puntas y onda lenta (57,58); y de
peor evolucién, el status no convulsivo repetido, el
antecedente de un sindrome de West, la etiologia sintomati-
cay la edad temprana de comienzo de la epilepsia (59,60).
La remision total de las crisis con estado neuropsicoldgico
satisfactorio es excepcional (57).

EEG interictal: durante la vigilia se observa un ritmo de
base lento y pobremente estructurado. Las descargas parox-
isticas son de punta onda lenta difusa de 1 a 2.5 Hz. También
puede mostrar puntas y punta onda lenta multifocal, de pre-
dominio en areas frontales y temporales (61). Durante el
suefio lento aparecen los paroxismos de puntas ritmicas ge-
neralizadas a 10-20Hz. Las atenuaciones de voltaje son un
signo frecuente en los sindromes de Lennox que siguen a una
hipsarritmia. La hiperventilacion puede incrementar las
descargas (62), pero no es activada por la fotoestimulacion
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(26). Los paroxismos se activan durante la somnolencia y el
suefio lento (4). (Fig.3)

EEG ictal: depende del tipo de crisis. En las crisis de
caracter tonico aparece una disminucion del voltaje, descar-
gas ritmicas difusas de 10-15 Hz 6 descargas generalizadas
de puntas. En las crisis atdnicas, descargas de polipunta onda
lenta, o ritmos rapidos anteriores (61,62).

Convulsiones neonatales

Las convulsiones neonatales son los episodios clinicos
paroxisticos caracterizados por un aumento de la actividad
motora, a veces asociados a cambios respiratorios,
autonomicos o del estado de suefio-vigilia, y que presentan
cambios criticos en el EEG, o un aumento de la perfusion en
la corteza cerebral observable mediante tomografia com-
putarizada de emision de fotones (SPECT) (63). Las crisis
neonatales representan la manifestacion clinica mas comin
de afectacion del sistema nervioso central en el periodo
neonatal. Aparecen en el 0.5% de los recién nacidos (4).

Dada la inmadurez del sistema nervioso, las crisis neona-
tales son menos organizadas, entre las cuales tenemos las
sutiles, tonico generalizadas, clonicas focales, mioclonicas y
con mas frecuencia las multifocales. Por este motivo las cri-
sis tonico-clonicas generalizadas son extremadamente raras
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en los recién nacidos (4). Las convulsiones sutiles pueden
pasar inadvertidas, como son los movimientos oculares anor-
males, horizontales, parpadeo repetitivo, movimiento de
masticacion o succion, pedaleo, apnea y trastornos vasomo-
tores. Las convulsiones tonico generalizadas se caracterizan
por una extension tonica de todo los miembros, ocasional-
mente con flexion de los miembros superiores y extension de
los miembros inferiores, acompafiadas de anormalidades de
los ojos y apnea. Las convulsiones clénicas focales son
movimientos clénicos bien localizados y usualmente no hay
pérdida de la conciencia. Las convulsiones multifocales son
movimientos clonicos de uno o ambos miembros que pueden
migrar a otra parte del cuerpo (del brazo izquierdo puede ser
pasar a la pierna derecha). Las crisis mioclonicas son con-
tracciones masivas de partes del cuerpo como flexion de los
miembros superiores e inferiores (64).

La identificacion precoz es muy importante porque en la
mayoria de las ocasiones indican la presencia de un trastorno
grave que debe corregirse con rapidez (64). EL EEG ha sido
sumamente util en la determinaciéon del prondstico de las
alteraciones neurologicas que se asocian con crisis neona-
tales (65). El aspecto poligrafico, video electroencefalo-
grafia-telemetria de las crisis del recién nacido es muy varia-
ble y complejo (66).
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Las convulsiones neonatales se pueden clasificar en:
idiopaticas, sintomaticas y criptogénicas. Las convulsiones
idiopaticas son aquéllas donde el examen neurologico es
normal, el EEG con actividad de fondo normal, la resonan-
cia magnética y las pruebas de laboratorio son normales; es
importante excluir en estos casos a las convulsiones neona-
tales familiares benignas. Las sintomaticas son las que se
asocian a un diagnostico. En las criptogénicas, el examen
neurologico revela anomalias o en el EEG hay una actividad
de fondo anormal, pero no se encuentra una causa para las
convulsiones (67).

El EEG interictal: presenta descargas paroxisticas ritmi-
cas de ondas delta, de complejos punta onda lenta, punta y
actividad alfa. Las puntas repetitivas son las mas frecuente-
mente encontradas en el prematuro y en el recién nacido a
término (66). Las descargas son siempre localizadas al
comienzo y su propagacion es lenta, limitada al hemisferio
homo lateral. La duracion de estas descargas oscila entre 10
segundos y 4 minutos. Rara vez se obtienen descargas supe-
riores a esta duracion (67).

Epilepsia con punta onda continua durante el sueiio
lento

La primera descripcion de un status epiléptico inducido
por el sueiio data desde 1971, cuando Patry, Layagoubi y
Tassanari lo describieron en seis nifios con un patrén elec-
troencefalografico particular, cuyas caracteristicas era la
punta onda casi continua durante todo el suefio y quienes
tenian retardo mental y trastornos del lenguaje (68).

Fue introducido en la Clasificacion Internacional de las
Epilepsias y Sindromes Epilépticos en 1989 con el nombre
de Epilepsia con Estado Epiléptico Eléctrico durante el
Suefio lento (ESES) o Epilepsia con Punta Onda Continua
durante el suefio lento (CSWS) (8).

Este sindrome es infrecuente, sélo se han reportado mas
de 100 casos en la literatura (69).

La edad de inicio es entre los 3 y 8 afios, con una mayor
incidencia a los 5 afios, y en todos los casos desaparecen al
llegar la pubertad (70). No se ha observado diferencia entre
los sexos.

El 15% tienen antecedentes familiares de epilepsia o de
alguna convulsion febril (71). Aparece en niflos previamente
sanos o con enfermedades del sistema nervioso central (4).

Pueden cursar con o sin crisis evidentes. En los casos con
crisis, estas son frecuentemente nocturnas de diversos tipos:
generalizadas tonico-clonicas, motoras parciales, y con
mayor frecuencia, crisis atipicas atonicas con ausencias (4).
Pueden cursar con problemas de aprendizaje, deficiencias in-
telectuales, hiperactividad, y trastornos del comportamiento.

Los estudios neurodiagnosticos son de poca ayuda. La
TAC puede mostrar atrofia unilateral o bilateral (72). En
algunos pacientes la resonancia magnética ha revelado
polimicrogiria presilviana (73).

En general, la TAC y la resonancia magnética son nor-
males. El PET ha mostrado cambios en el metabolismo de
la glucosa, con hipometabolismo durante la vigilia y un
aumento multifocal durante el suefio en areas corticales y
subcorticales. También se ha comunicado un hipometabolis-
mo unilateral y bilateral (74).

EEG interictal: durante el suefio lento aparecen inmedia-
tamente, casi continuas las descargas generalizadas de punta
onda de 2 a 3 Hz en las regiones frontales anteriores Se ha
propuesto que el diagnostico de status de punta onda durante
el suefio lento debe establecerse cuando la actividad de punta
onda generalizada sobrepase el 85 % del ciclo de sueiio
lento, y tienen que persistir por lo menos en tres trazados
durante un periodo minimo de un mes (69). En la fase de
suefio REM no desaparecen las descargas (70).

El EEG ictal: Se caracteriza por puntas multifocales que
se asocian con paroxismos de punta onda generalizada que
se activan durante el registro de suefio (69,70).

Sindrome de Landau-Kleffner o Afasia Epiléptica
Adquirida

Este sindrome fue descrito por Landau y Kleffner en
1957 (75). Es un sindrome infrecuente en el que aparece una
afasia receptiva o agnosia auditiva y crisis epilépticas. Se ini-
cia en nifios de 18 meses a 13 afios de edad. En el 70% de los
casos se presenta antes de los 7 afios, después de haber nota-
do un desarrollo neurocognitivo normal (4). Puede obser-
varse en ambos sexos, siendo mas frecuente en el sexo mas-
culino2a 1.

Los antecedentes familiares de epilepsia estan presentes
en el 12% y el 5% cursan con o sin crisis epilépticas (76).
Las alteraciones de lenguaje evolucionan en un periodo de
semanas o meses con pérdida del lenguaje y de la compre-
sién auditiva a sonidos; son secundarios a la actividad
epiléptica y no indican que existe una lesion estructural sub-
yacente (4).

Las crisis epilépticas son frecuentes en mas del 70 % de
los casos, y pueden ser de diversos tipos, las mas frecuentes
son las convulsiones parciales, seguidas por las tonico-cloni-
cas generalizadas y de ausencia atipica (76,77). Ademas se
acompafian de trastornos de conducta, como hiperactividad y
episodios de agresividad probablemente producidas, en parte
por la tremenda frustracion generada por la afasia (78,79).

La tomografia axial computarizada y la resonancia mag-
nética son normales, aunque se han observados hallazgos no
especificos como cambios en la sustancia blanca o lesiones
estructurales (80,81). Los estudios en los que se han utilizado
la tomografia de emision de fotones SPECT y la tomografia
de positrones PET, han revelado anomalias en el metabolis-
mo de la glucosa y perfusion en los 16bulos temporales (82).

El pronostico es variable, cerca de la mitad de los casos
queda con grados significativos de afasia a pesar que se con-
trolen las crisis o se normalice el EEG; pero la evolucion
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final es impredecible (83).

EEG interictal: durante la vigilia la actividad de base es
normal o con cambios minimos. Las descargas de punta onda
y puntas que puede ser bilateral e independiente en las
regiones centrotemporales y parietotemporales posteriores
con una frecuencia de 1 a 3 Hz. Durante el suefio lento se
observan descargas intermitentes o continuas de punta onda
localizadas en las regiones temporales, unilateral o bilateral,
llegando a alcanzar en algun momento de la evolucion de la
enfermedad, mas del 85% del suefio lento, como el que
ocurre en el estatus epiléptico eléctrico (69) Las descargas
epileptogenas son activadas por el suefio, especialmente en
las primeras etapas. Durante la fase de suefio REM se pro-
duce atenuacion o desaparicion las descargas (84). La hiper-
ventilacion y la fotoestimulacion raramente son positivas.

Crisis en relacién con trastornos metaboélicos del
metabolismo intermedio

Desde hace muchos afos se sabe que las acidurias
organicas son causantes de problemas neurologicos como
convulsiones, estupor coma, retraso psicomotor y mental.
Dentro de las acidurias organicas se encuentra: la aciduria
propiodnica, aciduria metilmalonica, la acidemia isovalérica,
acidemia lactica y la acidemia glutarica tipol (85).

La aciduria metilmalénica comienza a las primeras horas
del nacimiento o durante la primera infancia. La mayoria de
las acidurias organicas poseen un patron de herencia
autosdmica recesiva (85). Su incidencia es de 1 en cada
50.000 infantes. Se puede observar en ambos sexos.
Presentan retardo psicomotor o mental. Se han descrito tres
formas clinicas de presentacion: la neonatal, la infantil y la
tardia o atipica.

Entre las manifestaciones clinicas encontramos episodios
intermitentes de vomitos, letargo, hipotonia, coma y crisis
mioclénicas erraticas, de dificil control terapéutico (86,87).
Las crisis son frecuentes y precipitadas por la ingesta de de
proteinas y varios aminoacidos principalmente la leucina
(88-90).

En la aciduria metilmaldnica, la mayoria de los pacientes
tienen un defecto en la conversion de la metilmalonil CoA a
succinil CoA, este grupo es el mas comun y no responde a la
administracion de vitamina B12; y otro grupo, en el que la
vitamina B12 reduce significativamente la excrecion de
acido metilmalénico (91-93).

LaRM puede presentar signos de atrofia cerebral de la
sustancia blanca e hipoplasia del cuerpo calloso (93).

EEG interictal: durante la vigilia y el suefio (93,94) se
presenta una desorganizacion de la actividad de base, ondas
lentas de alto voltaje, paroxismos generalizados de puntas,
ondas agudas y polipuntas con atenuaciones de voltaje.
También se han descrito puntas en las regiones temporales
asincronicas y bilaterales (94).
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CONCLUSIONES

Podemos observar que varias de las epilepsias y sin-
dromes epilépticos aqui enfocados en su mayoria son diag-
nosticadas con una adecuada orientacion clinica y a través de
los estudios de electroencefalografia. E1 EEG no puede ser
sustituido por otra prueba, que aporte la misma informacion,
y es la forma mas sencilla, comoda y fiable de obtener
conocimientos sobre el funcionamiento del cerebro. Aunque
no debemos olvidar que el diagnostico de la epilepsia es fun-
damentalmente clinico, es indudable que el estudio elec-
troencefalografico desempefia un papel primordial en el
diagnostico de estos pacientes. El fin del médico debe ser
poder identificar en los pacientes epilépticos las enfer-
medades o sindromes concretos con el objeto de establecer
un tratamiento y pronosticos correctos.
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