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Introduceién

Frente al peyorativo
concepto conven-
cional de epilepsia
como enfermedad
cronica, el «adveni-
miento» del concep-

Se revisa la historia de la epilepsia benigna
y los criterios obligados para considerar be-
nigna una epilepsia. Seguidamente se comentan
las entidades epilépticas benignas incluidas en la
ICE y las epilepsias publicadas como benignas,
no incluidas en la ICE.

Se analizan, finalmente, los aspectos nosologicos,
planteandose la posibilidad de que la denomina-
cion «by » resulte insuficiente proponiéndo-
se una mas amplia division del grupo, segin el
caracter autolimitado o no y el curso con o sin
deterioro de la actividad epiléptica.

nacional de Epilep-
sias y Sindromes
Epilépticos (ICE)
(1), solo tres, por
ahora, lo que deja
en el dnimo del cli-
nico, que nos en-
frentamos con un

to de Epilepsia

Benigna (EB) como

enfermedad autolimitada, ha supuesto un tras-
cendental cambio no sélo en el pronéstico
—esencial—, sino en el analisis de factores ge-
néticos, patogénicos, semioldgicos, neurofisio-
logicos y terapéuticos.

Habria que destacar dos hechos, para interpre-
tar la situacion y problemas nosologicos actua-
les de las epilepsias benignas: por una parte el
lento desarrollo del concepto de EB, fueron pre-
cisas décadas para que los epileptologos acep-
taran la realidad de epilepsias benignas. Por
otra, terminadas de perfilar las investigaciones
que condujeron a identificar la primera EB co-
nocida —epilepsia parcial benigna con paroxis-
mos roldndicos— y concretados con prontitud
los criterios exigibles para clasificar como be-
nigna una epilepsia, se inician un conjunto de
interesantes publicaciones identificando nuevas
entidades epilépticas benignas. Pero no todas
estas entidades —en total ocho— han sido
aceptadas e incluidas en la Clasificacion Inter-

capitulo de la epi-

leptologta inacaba-
do, sujeto todavia a cambios, lo que justifica-
ria la intencién del presente trabajo.

Historia de la Epilepsia benigna

La historia arranca del afio 1952, en que GAS-
TAUT, E. (2), llama la atencion sobre puntas
medio-temporales que consideré funcionales y
anos después, 1958 BANCAUD, J. y col. (3)
demostraban la preferencia por la infancia de
estos grafoelementos. En ese mismo afio, NAY-
RAG, P. y col. (4), anticipan un importante
avance sobre correlaciones electro-clinicas. Muy
pronto, Congreso de Pediatria de Lengua Fran-
cesa, 1959 COURION, J., y COTTE, M.R. (5),
aportan otra contribucién pionera, la desapa-
ricion de las puntas rolandicas en la pubertad,
y en 1960 GmBB, E.L., y GiBBS, F.A. (6), con
su reconocida autoridad, recalcan la benigni-
dad de la Punta Onda (PO) temporal media en

la infancia.
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Estas aportaciones, precursoras, contribuyen a
perfilar la epilepsia con paroxismos rolandicos
como una «forma singular de epilepsia en la in-
fancia, LOISEAU, P. y col. (7-8) 1961-1967.
Curiosamente, antes de quedar el cuadro defi-
nido, ya en 1964, BRAY, P.F. y col. (9), demos-
traron la importancia del componente genético
y unos afos después, 1967 LaMBROSO, C.T.
(10), concreta la localizacién silviana y preci-
saba la fenomenologia clinica, mientras SOREL,
L. y col. 1969 (11), incluyen esta peculiar pa-
tologia epiléptica en su concepcion fisiopato-
génica de la «epilepsia funcional de
maduracion».

Pero es en la década de los 70, afio 1972, cuan-
do por primera vez en la bibliografia aparece
la denominacién de «Epilepsia Benigna de la
Infancia» en el tomo XIII de «Epilepsia», simul-
taneamente por autores franceses y anglosajo-
nes, BEAUSSART, M. 1972 (12), y BLOM y col.
1972 (13).

Finalmente, la epilepsia parcial benigna —edad
dependiente— adquiere status diagnostico ofi-
cial, tras la Clasificacion Internacional de Epi-
lepsias, GASTAUT, E. 1983 (14), y la propuesta
de Clasificacion Internacional, ICE, 1985-1989
(1,15).

Las epilepsias beni; en el to actual

S o

La ICE ha aceptado como epilepsias parciales
idiopaticas —edad dependiente— solo tres:
— Epilepsia parcial benigna con paroxismos
medio-temporales (rolandicos) (EPB-PR), 1972
(12-13).

— Epilepsia parcial benigna con paroxismos
occipitales (EPB-PO), 1982 (16).

— Epilepsia primaria de la lectura (EPB-PL),
1956/1989 (15, 16).

Por otra parte, se han publicado como epilep-
sias parciales benignas, otras cinco entidades
epilépticas, no incluidas por ahora en la ICE,
¥y que no obstante, son muchos los epileptélo-
gos que las aceptan como EPB (17-18):

— Epilepsia parcial benigna de la adolescen-
cia, 1978 (19).

— Epilepsia parcial benigna con semiologia
afectiva (EPB-SA), 1980 (20).

— Epilepsia parcial benigna con potenciales
evocados somato-sensitivos gigantes (EPB-
PESG), 1981 (21).

— Epilepsia parcial benigna atipica (EPB-A),
1982 (22).

— Epilepsia parcial benigna con paroxismos
frontales (EPB-PF), 1983 (23).

Antes de entrar en comentarios sobre las dife-
rentes entidades epilépticas benignas descritas,
revisaremos los criterios establecidos por diver-
sos autores (17-18,24-25) para poder conside-
rar benigna una epilepsia.

Criterios clinicos

— Ausencia de déficit neuropsicologico.

— Antecedentes familiares de epilepsia posi-
tivos, versus a la ausencia de antecedentes per-
sonales de riesgo.

— Edad dependencia, con un predominio ne-
to entre los 3-7 afios. Menos veces antes, pero
nunca es anterior a los 18 meses.

— Escasa frecuencia de crisis —aunque no son
excepcionales—, breves periodos con crisis nu-
merosas, especialmente al iniciarse el cuadro
y otras veces por brotes casi siempre cortos.
— Semiologia critica: crisis parciales de feno-
menologia variable y crisis generalizadas, po-
siblemente por generalizacion secundaria.
Nunca crisis tonicas.

— Semiologia postcritica: breve, con rapida re-
cuperacion.

— Respuesta terapéutica: muy buena.

Finalmente una consideracion basica, es el curso
autolimitado —edad dependiente— y ausen-
cia de deterioro en la fase activa o secuelar, lo
que no invalida la posibilidad del desarrollo de
una EPB en un nifio con alguna deficiencia neu-
ropsicolégica previa, siempre que dicho defi-
cit no se cambie ni sufra deterioro alguno
durante la etapa autolimitada de crisis.

Comentarios

La ausencia de alteraciones neuropsicologicas
siempre es un parametro de buen pronoéstico
pero en la EPB es una condicién habitual.



Semiologia critica: el mpacto y la difusién, asi
como la frecuencia de la fenomenologia rolan-
dica de la EPB-PR, ha podido influir en el ch-
nico, creandole un arquetipo de modelo
fenomenolégico —sugerentes de EB— pero la
realidad, como veremos al comentar las diver-
sas entidades es que habra que pensar en EB
ante crisis mas variadas como crisis versivas,
clénicas generalizadas, crisis visuales (erisis de
amaurosis, alucinaciones, fosfenos y otras), crisis
psicomotoras afectivas y otras.

Criterios EEG

— Aparicién en un regisiro con actividad de
fondo normal de puntas o puntas ondas de lo-
calizacién focal, medio-temporal, occipital y
menos caracteristicamente frontal.

— Aumento de los paroxismos durante el sue-
fio lento, sin modificacién de su morfologia.
— Reduccion de los paroxismos con la edad
y desaparicion en la pubertad.

— Posibilidad de generalizacion de los paro-
xismos o aparicion multifocal sincrona o
asincrona.

Comentarios

En los criterios EEG se ha destacado por su va-
lor diagndstico el aumento de paroxismos en el
sueno lento.

Si durante el suefio disminuye el numero de pa-
roxismos habra que pensar en una epilepsia sin-
tomatica. Por otra parte, para que el aumento
de paroxismos tenga importancia diagnéstica
es condici6n esencial que conserven su morfo-
logia, aunque pueden extenderse a todo el he-
misferio o al area homénima del otro
hemisferio.

Sin embargo, habra que estar alerta al posible
hallazgo de una PO continua semejante a una
estado de mal eléctrico durante el sueio (26), ha-
llazgo que caracteriza un grupo de epilepsias
—Sindrome de Landau-Kleffner (SLK), la Epi-
lepsia con PO Continua durante el Sueno
(EPOCS), incluso la Epilepsia Parcial Benigna
Atipica (EPB-A), tres entidades que coinciden
en la edad y que en los periodos intercriticos

presentan un EEG similar a la EPB-PR, pero
que se manifiestan con crisis polimorfas y cur-
san con deterioro, al menos las dos primeras.
Epil parciales b
(Apartado I-1.1)

incluidas en la ICE

Epilepsias y Sindromes localizados Idiopaticos
(edad dependientes).

Epilepsia parcial benigna con paroxismos ro-
ldndicos (EPB-PR)

Es la epilepsia mas frecuente de la infancia, en-
tre el 15 y 20% con el interés anadido de ser
la primera EB descubierta.

Edad de comienzo: mas que una edad punta,
hay un agrupamiento entre los 5 y 8 afos. Eda-
des limites: 2-12 afios y excepcionalmente 18
meses.

Etiologia: por definicion es idiopatica.

El Componente genético es importante, ya en
1964 fue demostrado por BRAY, P.F. (3) y con-
firmado por todos los autores. Aportacién muy
interesante en este sentido es la aparicion de
PO rolandicas en hermanos asintomaticos,
HEIBEL, J. (27).

Semiologia clinica critica

Como factor circunstancial que las caracteriza,
hay que subrayar que el 80% de las crisis se
producen en suefio (17-18, 25, 28-29).
Suelen iniciarse con algin ruido inspiratorio gu-
tural en pleno suefio, que despierta a la familia.
El paroxismo rolandico, como su localizacion
sugiere, provoca fenomenologia parcial simple
unilateral motora o sensitiva a nivel orofacial,
sin pérdida de conciencia y que el paciente pue-
de referirnos pasada la crisis. Clonias en comi-
sura bucal, parestesias en lengua, encias y cara
interna de las mejillas, sialorrea y bloqueo del
lenguaje.

Como en toda crisis parcial, puede haber
propagacion del foco, extendiéndose la feno-
menologia al brazo ipsilateral —crisis facio-
braquial— incluso a la pierna —crisis unila-
teral— o generalizarse —crisis secundariamente
generalizada—, pero el comienzo obligadamen-
te ha de ser rolandico.

<



SN O PN A (O YO

e

Figura 1.—Nifio de 7 afios con EPB-PR y crisis de semiologia rolandica. Sobre un trazado de fondo normal PO temporal

media y parietal.

EEG:

Sobre un trazado de fondo normal se comprue-
ban, puntas lentas bifasicas o trifasicas, segui-
das generalmente de ondas lentas (figura 1).
Estos grafoelementos aparecen en el trazado
con facilidad, a veces agrupados y suelen ser
de gran voltaje. Hay que destacar, que aumen-
tan en numero notablemente durante el suefio
(figura 2). Si, por el contrario, durante el sue-
fio disminuyen, habria que replantearse el diag-
néstico y sospechar patologia organica. En
algunos casos, sobre todo al micio o al fnal,
las puntas pueden ser rudimentarias ondas agu-
das. En estos casos el EEG de suefio puede
aclarar el diagndstico.

Finalmente, la PO rolandica puede ser bilate-
ral, sincrona o asincrona y ocasionalmente ge-
neralizarse.

Evolucién
Autolimitada con desaparicion del cuadro an-
tes de la pubertad, sin dejar secuelas.
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Figura 2.—Nifio con 6 afios y EPB-PR: trazado de suefio.
Obsérvese el aumento de paroxismos.



Epilepsia parcial berugna con paroxismos occi-
pitales (EPB-PO)

En 1982, publica GASTAUT. en «Electroencep-
halographie y Neurophisiologie Clinique». una
nueva EB con el titulo de «L’Epilepsie Benig-
ne de I'enfant a Pointe-Ondes occipitales» (EPB-
PO) y comenta que la EPB-PO es tan definida
sino mas que la EPB-PR (30).

Refiere el epileptologo francés, que resulta cu-
rioso que esta variedad EB haya escapado a la
atencion, siendo asi que ya en 1952, GIBBS y
GIBB (31) describi la PO occipital, en los ni-
nos que desaparecian en el adulto y en 1969,
SOREL y col. (11), en su cuadro de «Epilepsia
funcional de maduracién», le reservaba un
lugar.

Posteriormente, AICARDI, J., y CHEVRIER (32),
en 1977, proponian individualizar una subva-
riedad de EPB con PO occipital en lo que in-
sistic BEAMANORR, A., en 1981 (33).
Finalmente, fué GASTAUT, E. en 1982 (30),
quien deja perfectamente defnida esta EPB.
Unos afios después la entidad adquiere rango
oficial al ser incluida en la ICE en el aparta-
do 1, 1.1: Epilepsias y sindromes epilépticos
idiopaticos —edad dependientes.

Semiologia critica

Sintomas visuales: han sido referidos por todos
los nifios a los que se ha interrogado poco des-
pués de las crisis y que por su edad sabian res-
ponder, describen fendmenos de amaurosis,
fosfenos, ilusiones visuales (micropsia, macrop-
sia...) alucinaciones complejas y otras (30).
Semiologia critica no visual: sobrevienen des-
pués de las manifestaciones visuales y pueden
considerarse consecuencia de la propagacion
del foco occipital. Pueden ser motoras, crisis
versivas en el 14%, clonicas de predominio uni-
lateral 44% y clonicas generalizadas 10%.
Con menor frecuencia, pero también refiere
GASTAUT una crisis aquinética, dos at6nicas,
crisis disfasicas y sensitivo-sensoriales, pero
siempre precedidas por fenomenologia visual.
Un interés especial tienen dos de las observa-
ciones comprobadas por GASTAUT (30), la aso-
ciacion en un solo paciente de EPB-PO y

epilepsia generalizada idiopatica con PO gene-
ralizada a 3 Hz y «ausencias de la ninez» y otro
caso en el que se asocian dos formas benignas
EPB-PO y EPB-PR, observaciones que sugie-
ren las posibles variedades de las que llamé So-
REL «epilepsias funcionales de maduracion»
(11).

Semiologia post-critica

La semiologia post-critica imprime caracter a
esta entidad. En un tercio de los casos hay ce-
falea difusa y vémitos y en el 17% de cardcter
migrafioso.

Para algunos autores, CAMFIELD y col. 1978
(34) y otros, la importancia de los fenémenos
viscerales y cefaleas les sugieren que el cuadro
debe considerarse como una variedad de la mi-
grafia basilar descrita por BICKERSTAFF en
1961 (35). GASTAUT (30), refuta esta hipéte-
sis basandose en que en sus 36 casos los ante-
cedentes familiares epilépticos son tres veces
mas frecuentes que los migrafiosos y que la res-
puesta al tratamiento antiepiléptico mejora las
crisis y las cefaleas, observaciones clinicas a las
que suma importantes datos neurofisiolégicos
(30).

Los autores, en este sentido, estan trabajando
en un proyecto que podria dar mayor luz al pro-
blema, investigando con técnicas de SPECT la
respuesta intercritica y critica de migraias bien

definidas y casos interpretados como EPB-PO.

EEG:

GASTAUT dejé perfectamente definidas en su
publicacion original las peculiaridades EEG de
esta entidad: PO lentas o puntas lentas a 3 Hz
en region occipital que automaticamente de-
saparecen al abrir los ojos. Aumentan notable-
mente en el suefio y algo menos en hiperven-
tilacion. Curiosamente, no se modifican por
estimulacion luminosa. Finalmente, como en
otras EP, pueden observarse salvas generaliza-
das (figuras 3 y 4).

Frecuencia de crisis: varian notablemente. En
tres observaciones de GASTAUT se producian de
15 a 20 crisis diarias, mientras en otras dos ob-
servaciones transcurrieron hasta 2 afios sin cri-

sis (30).
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Figura 3.—Nifio con 8 afios y EPB-PO crisis visuales se-
guidas de crisis versivas. Paroxismos de PO ocipital. Ob-
sérvese como se bloquean al abrir los ojos (flecha). Cortesia
de los doctores R. Barrionuevo y E. Bauzano.

Distribucion nictemeral de las crisis, al contra-
rio que EPB-PR, en la EPB-PO las crisis se pro-
ducen en vigilia (30).

Incidencia: aun no bien establecida, pero segun
su descubridor su incidencia debe ser al me-
nos 2 veces menor que Ja EPR (30).
Evolucion

En palabras de GASTAUT (30), «Se puede ad-
mitir que la EPB-PO es una epilepsia benigna,
aunque menos que la EPB-PR». Con el trata-
miento, preferentemente Clobazan, para GAS-
TAUT, se controlan solo entre el 53 y 65% de
las crisis y la curacién definitiva puede no al-
canzarse hasta los 19 afios, aunque lo mas ha-
bitual es la curacién a los 15 afios.

Epilepsia primaria de la lectura

La ultima entidad considerada como benigna
e incluida en la ICE es la Epilepsia primaria
de la lectura (EPB-PL).

El sindrome fue deserito por primera vez en

1956 por BICKFORD, R.G. y col. (36), al com-

713 Mg Ao WMM{QW»MW*J W P—

Figura 4.—FEl mismo caso de la figura 3. Obsérvese el

de par en lencia y el blog al
despertar y abrir ojos. Cortesia de los doctores E. Barrio-

nuevo y E. Bauzano.

probar crisis epilépticas precipitadas exclusiva-
mente por la lectura.

Semiologia clinica critica:

Al iniciar la lectura aparecen contracciones de
mandibula mas o menos objetivables, pero que
el paciente siente impidiéndole continuar la lec-
tura. La crisis cede al dejar de leer, pero pue-
de generalizarse como cualquier epilepsia
parcial provocando una crisis ténico-clénica ge-
neralizada si no se interrumpe prontamente la
lectura.

EEG:

El trazado intercritico presenta siempre una ac-
tividad de base normal en el que pueden apa-
recer puntas aisladas, esporadicas, focales
preferentemente en el area fronto-temporal iz-
quierda. Como en otras epilepsias parciales
idiopaticas, pueden comprobarse una PO ra-
pida generalizada. La foto-estimulacion y la hi-
perventilacion no modifica el registro.

Al contrario de lo que sucede en otras EPB, los



registros de suefio no provocan un aumento de
los paroxismos.
Evolucion:

Favorable, con buena respuesta terapéutica.

Sensins heni blicad
Otras benignas p

pilep y no in-
cluidas en la ICE

Epilepsia parcial benigna de la adolescencia

Descrita por LOISEAU y col. en 1978. La defi-
ne su dependencia cronolégica entre los 10 y
20 afios.

Semiologia:

Crisis motoras y otras veces sensoriales, elemen-
tales. Como otras crisis parciales pueden gene-
ralizarse secundariamente en el 49% de los
casos.

Duracién breve. Frecuencia escasa, aunque
ocasionalmente pueden agruparse varias crisis
en el mismo dia.

Incidencia:

No bien establecida pero en la serte inicial de
LOISEAU representan el 9%.

EEG:

El EEG intercritico muestra una actividad de
fondo normal y muy ocasionalmente actividad
paroxistica focal poco definida.

Evolucion favorable con facil control de las
crisis.

Actualmente sigue cuestionandose su realidad
como entidad nosologica, definida y benigna.

Epilepsia parcial benigna con semiologia afec-
tiva (EPB-SA)

Pese a los afios transcurridos desde su publica-
cién en 1980 por DALLAS BERNARDINA (37),
ain no ha sido incluida como EB en la ICE.
En su publicacion original, DALLAS BERNARDL
NAy col., presentan 20 casos (14 de la Clinica
Pediatrica de Verona, 3 del Centro de Saint-
Paul de Marsella y 3 de Saint-Vincent de Paul,
de Paris).

Edad de comienzo, entre los 2 y 10 afios. Pi-
co, a los 3 afios. Neto predominio femenino

16/4.

Los antecedentes personales y familiares coin-
ciden con los de otras EB, siendo negativos los
personales y comprobandose en los familiares
el importante porcentaje de epilepsias genera-
lizas parciales idiopaticas.

Semiologia clinica critica:

Siguiendo la descripcion original de los auto-
res:

— comienzo brusco, gritando y buscando a la
madre con terror;

— manifestaciones vegetativas: palidez, diafo-
resis, midriasis, dolor abdominal,

— movimientos de agitacion y temor;,

— risa angustiada;

— puede haber bloqueo de la palabra, ruidos
guturales y sialorrea (como en la PR);

— en ocasiones clonias orofaciales (en 3 ca-
sos de los 20).

Semiologia clinica post-critica:
Puede haber somnolencia pero nunca déficit
neurologico.

EEG intercritico:

El hallazgo mas frecuente lo constituye las pun-
tas lentas seguidas o no de ondas lentas en re-
gion centro-temporal o parietal.
Ocasionalmente pueden presentarse PO gene-
ralizadas en vigilia.

El suefio incrementa netamente la actividad de
punta lenta,

Finalmente, una observacion en la que insis-
ten los autores es el retardo en la correlacion
clinico-eléctrica. No es infrecuente que las cri-
sis se anticipen en algunos meses a las altera-
ciones del EEG.

EEG ecritico:

No hay un patrén vnico. Se han comprobado
los siguientes tipos:

— Ondas theta polimorfas en regién tempo-
ral, que ocasionalmente pueden propagarse a
todo el hemisferio.

— Ritmo rapido de pequefia amplitud entre-
cortado por alguna onda theta.

— Descargas difusas en las cuales es dificil afir-
mar el comienzo focal de las puntas lentas y
ondas theta.



Pese a los diferentes patrones, cada nifio man-
tiene con constancia las caracteristicas de su
propio patron.

Evolucion:

Los autores refieren que el numero de casos se-
guidos més de 15 arios solamente han sido 4,
lo que no les permite afirmar todavia su evolu-
cion definitivamente favorable. No obstante,
piensa que se trata de un epilepsia muy proxi-
ma a la EPB-PR aunque las crisis son mucho
mas frecuentes y la semiologia es de tipo par-
cial complejo.

Por nuestra parte, los autores de su experien-
cia personal pueden aportar un caso absoluta-
mente superponible en su semiologia clinica y
eléctrica y que después de un largo periodo de
afios sin crisis —alrededor de 15 afios— ha
vuelto a tener crisis parciales de semiologia
afectiva.

Epilepsia parcial benigna con potenciales evo-

tes (EPB-PESG)

TASSINARL C.A. y DE MARCO, P. (21, 38), com-
prueban en 1981 que un 1% de nifios sin pa-
tologia neurologica presentan potenciales
evocados somato-sensitivos gigantes.

El estudio se hizo en 15.000 mifios, compro-
bandose entre ellos que en 155 la percusion so-
bre pie, planta o tobillo provocaba PESG. De
estos 155, 30 habian tenido crisis y de los 125
restantes, 16 las tuvieron posteriormente. De
los 125 ninos algunos solo presentaron PESG
sin que nunca aparecieran alteraciones espon-
taneas en el EEG. Un segundo grupo —2.°
periodo— tras la aparicién de PESG aparecen
anomalias EEG focales en suefio. En un tercer
periodo, entre los 9 meses y los 4 afios, des-
pués de los hallazgos del PESG aparecen en vi-
gilia puntas focales en el EEG con una
topografia y morfologia altamente significativa
por su coincidencia con los comprobados en
los PESG. En un cuarto periodo o grupo, a los
5 meses o 2 anos después de la aparicion de
puntas en el EEG se iniciaron crisis epilépticas.

cados

to-sensitivos
&

Semiologia cliica critica:
Generalmente, se observan crisis versivas de ca-
beza y tronco. En un caso asociado a hiperex-

tensién del brazo seguido de clonias. De los 16
pacientes, solo 2 tuvieron crisis tonico~clonicas
generalizadas, en otros 2 pacientes se compro-
b6 un estado de mal parcial motor muy pro-
longado.

Lo mas habitual es que el niumero de crisis sea
escaso, de 2 a 6 al ano.

Desaparecen espontaneamente a los 9 afios, no
reapareciendo en ninguno de los casos en un
seguimiento de 8 arios.

EEG intereritico:

Puntas centro parietales en la misma regién que
en los PESG.

EEG critico:

Aplanamiento subito de la actividad de fondo
durante 10 a 15 seg.

En definitiva, se trata de una EB con muchos
puntos de contacto EPB-PR: autolimitada en
ninios sin problemas neurologicos y psicologi-
cos subyacentes y con un importante compo-
nente hereditario, pero en la EPB-PESG las
puntas son parietales y las crisis predominan en
vigilia.

En lo practico, es importante resaltar, que an-
te crisis versivas o en estados de mal parcial pro-
longados que clasicamente son sugerentes de
epilepsias sintomaticas, debemos pensar en
EPB-PESG —una forma benigna y autolimi-
tada— e investigar la respuesta a los PESG.

Epilepsia parcial benigna con paroxismos fron-
tales (EPB-PF)

En el afio 1983 BEAUMANOIR, A. y NAHORI, A.
(39), publican 11 casos de EPB-PF de evolu-
cion favorable.

Habria que remontarse al ano 1969, en una
época en la que EPB-PR estaba ya bastante per-
filada cuando SOREL, L y col. (11), en su pu-
blicacion «Epilepsia funcional de maduracions»
referia como expresion eléctrica de estas epi-
lepsias un trazado normal, en el que aparecian
paroxismos de puntas de localizacion variable
rolandica, occipital o frontal.

Las puntas rolandicas y occipitales como ma-
nifestacién eléctrica de EB estaban bien defi-
nidas —1972-1982—, pero las puntas y puntas
ondas frontales aunque ya habian sido apun-




tadas por ROGER, y col. (40), como mdice de
benignidad fue en 1983, cuando BAEUMANOIR
y NAHORI revisando 124 casos de EPB-PR de
evolucion favorable, identificaron 11 casos con
puntas y puntas ondas en regién frontal y cuya
evolucion también fue benigna.

La aportacién de BEAUMANOIR y NAHORI no
s6lo supuse una ampliacién del nimero posi-
ble de EB, sino que como sucedié con la EPB-
PO una mayor variabilidad de la fenomenolo-
gia critica de las EB.

Semiologia clinica critica:

Siguiendo a BEAUMANOIR y col.:

— Obnubilacidn de conciencia en 10 casos de
los 11.

— Crisis versivas: desviacion tonica de cabe-
za en 6 casos y desviacion tonica de cabeza y
tronco en 5.

.‘f‘-‘,., Bl .

- ' !
BGaD (f\ .
RO , .
4 . (,: = o '.‘” ,, 1) ‘.|~ " "
H QL v e
: ""'//;}/” R A . l;‘

’ e o i

~

— Enrojecimiento facial en 9 casos.

En cuatro casos los familiares han referido
ausencias simples y cefalea post-ictal.

Con menos frecuencia se han observado amio-
tonia de cabeza unilateral (2 casos), amiotonia
de miembro superior (3 casos) y un caso de
mioclonias unilaterales.

En algunos casos se han observado crisis tonico-
clonicas generalizadas nocturnas, habiéndose
comprobado en tres de ellos su inicio focal, sien-
do la generalizacion secundaria.

EEG intercritico:

Puntas y puntas ondas en region frontal sobre
un trazado de base normal, como es habitual
en todas las EPB.

En 6 de los 11 casos se comprobaron salvas
generalizadas de PO a 3 Hz.

El suefio aumento el numero y difusion de los
grafoelementos.
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Figura 5.—Nifio de 6 afios diagnosticado de EPOGS. Registro en sueiio lento. Obsérvese la PO continua. Gortesia

Dr. Nieto Barrera.




La desaparicion del foco se escalona entre los
8 y 12 anos y medio.

La edad de comienzo esta entre los 4 y 8 afios.
La dltima crisis a los 11 afios.

No obstante, citan 4 casos con reaparicion de
las crisis varios afios después de desaparecer el
foco eléctrico y las crisis, aunque aclaran que
en estos casos hubo privacion de sueno, alco-
hol o traumatismo.

La EPB-PF no se ha incluido por ahora en la
ICE, y los mismos autores se plantean, consi-
derando la reaparicion de las crisis en un ter-
cio de sus casos y los aspectos semioldgicos
—crisis versivas— la posibilidad de un conti-
nuo entre esta forma de epilepsia benigna de
la infancia y la epilepsia versiva del adolescente.

Epilepsia parcial benigna atipica

S6lo haremos una referencia a esta mteresante
entidad.

Su conocimiento comienza en 1982, cuando
AICARDI, J. y CHEVRIE, 1.J. (22), disgregan de
la EPB-PR siete casos con paroxismos medio-
temporales con una semiologia inicial similar
¥ que progresivamente en su evolucion sufren
crisis tonico-clonicas generalizadas, at6nicas,
ausencias, mioclonias, pero nunca crisis t6ni-
cas, comprobandose en el EEG de suefio una
PO muy proxima a la Epilepsia de Punta On-
da Continua durante el Suefio lento (EPOCS)
(figura 5).

Lo mas relevante del cuadro es que esta Punta
Onda Continua en Suefio, no se acompana de
deterioro como en la EPOCS.

ROGER, J. y col. (40), al analizar esta observa-
cion, se plantean que la ausencia de deterioro
podria depender:

— del porcentaje temporal de PO durante el
sueno;

— del tiempo en dias, semanas o meses de la
PO en suero lento;

— al margen de una mdxima precisién de la
investigacion neuropsicologica.

Por lo demas, la entidad epiléptica es edad de-
pendiente con inicio entre 2 y 6 afios y cura-
cién antes de los 15. Todo ello plantea un
Interesante Teto nosologico, que va a precisar
de mas y futuras investigaciones.

Discusién

En palabras de uno de los autores (28) la de-
nominacion de epilepsia «<benigna» constituy6
un término, que no sélo hizo fortuna, sino que
contribuy6 a su difusién.

Sin embargo, desde el afio 1972, en que se em-
plea por primera vez, han transcurrido 24 afios,
y en este tiempo se han descrito como benig-
nas, nuevas entidades, todas con rasgos que jus-
tifican la denominacion de benignas, pero con
diferencias netas y algunas tan importantes, que
obligan a plantearse si el término de «benignas»
no se ha quedado insuficiente, explicando en
parte las diferencias entre diversos autores al
mtentar agruparlas y el retardo de la ICE en
aceptar su inclusion.

Ya han sido descritos los criterios generales cli-
nicos y EEG para constderar benigna una epi-
lepsia, criterios que desde un punto de vista
pragmatico se resumen en dos, que la activi-
dad epiléptica sea autolimitada y que curse y
finalice sin detertoro. Estos dos aspectos prongs-
ticos son los que en definitiva interesan a pa-
ciente y familia y esperan que el meédico
confirme.

Ateniéndonos a esos dos criterios esenciales, ac-
tividad epiléptica autolimitada y ausencia de de-
terioro, podria sugerir una posible primera
dicotomia:

iy s
® Ef 1
terioro

parciales autolimitadas sin de-

— Epilepsia parcial benigna con paroxismos
rolandicos;

— Epilepsia parcial benigna con paroxismos
occipitales;

— Epilepsia parcial benigna primaria de la
lectura.

Dentro de este grupo se pueden considerar,
pendientes de estudios mas definitivos, epilep-
sias dudosamente autolimitadas sin detertoro:
— Epilepsia parcial benigna de la adoles-
cencia.

— Epilepsia parcial benigna con semiologia
afectiva.

— Epilepsia parcial benigna con PESG.

— Epilepsia parcial benigna con paroxismos

frontales.



® FEpilepsias parciales autolimitadas con de-
terioro

— Sindrome de Landau-Kleffner (SLK).

— Epilepsia con Punta-Onda Continua duran-
te el Sueno (EPOCS).

La proximidad de estos dos sindromes a las EB
en un aspecto tan esencial como es la activi-
dad epiléptica autolimitada, a la que se suma
la edad de comienzo, incluso los hallazgos EEG
intercriticos, han hecho considerar a algunos
autores la posibilidad de incluirlas entre las be-
nignas, pero su curso evolutivo, siempre con de-
terioro en el SLK y EPOCS marcan una
divisoria contundente.

Cuestion diferente es el planteado por la epi-
lepsia parcial benigna atipica (EPB-A), descri-
ta por AICARDI en 1982, muy proxima a la
EPOCS en semiologia, incluso en el caracteris-
tico trazado de suefio de Ja EPOCS con PO con-
tinua remedando un estado electrico— con
diferencias solo cuantitativas. En la EPOCS, la
PO continua ocupa el 85% del suefio lento,
mientras en la EPB-A algo menos, pero con una
diferencia neta, la EPB-A no sélo es autoliumi-
tada, como la EPOCS, sino que cursa sin dete-
rioro como la EPB-PR y EPB-PO, lo que la
aproximaria decisivamente al primer grupo.

El problema nosolagico y patologico ain se
complica mas al haberse descrito casos que cur-
san con algun tipo de deterioro, lo que plan-
tearia si se trata de una variedad mas benigna
del grupo «autolimitado con deterioro», de una
entidad definida del primer grupo «autolimita-
do sin deterioro» o una forma intermediaria
dentro de un continuo.

Por otra parte, el concepto de EB ha nacido
fuertemente unido al de Epilepsia Parcial ;Es
que no existe una EB en el contexto de la epi-
lepsia generalizada idiopdtica? (EGI)

Sin duda, hay una primera respuesta inmedia-
ta y es la realidad, sabida por todos los epilep-
télogos, de EGI de evolucion favorable, con
crisis escasas, que cursan sin deterioro, con un
trazado EEG de base normal, con buena res-
puesta terapéutica y con minima tendencia a
la recidiva tras la supresion medicamentosa.
Pero al margen de estas epilepsias benignas por
su evolucion favorable jexiste una EGI edad de-

pendiente, autolimitada, integrable en el con-
cepto de «epilepsia funcional madurativa» de
SOREL.

A continuacion analizamos de forma muy su-
cinta estas 2 posibilidades para las epilepsias
comprendidas en el grupo 1I-2.1, Epilepsias y
Sindromes Generalizados Idiopaticos:

— Convulsiones Neonatales Benignas Familia-
res, cursan sin deterioro neuropsicologico, se
han descrito algunas recidivas. En una serie de
49 casos, 6 recidivas. _
— Neonatales Benignas Idiopdficas, cursan sin
deterioro neuropsicologico generalmente, aun-
que se han deserito algunas formas con retar-
do psicomotor transitorio.

— Epilepsia Mioclonica Benigna Infantil, evo-
lucion autolimitada de las crisis, pero pueden
producirse trastornos del desarrollo psicomotor.
— Epilepsia Ausencia de la Infancia, la feno-
menologia que las caracteriza —la ausencia—
esta claramente ligada a la edad, pero en cam-
bio en un 50% pueden aparecer después de
la pubertad crisis tonico/clénicas. Responden
tan bien al tratamiento de Valproato que po-
dria decirse que se trata de una «Epilepsia Be-
nigna» cuando son tratadas precoz y
correctamente.

— Epilepsia Mioclonica Juvenil Benigna, tam-
bién es una epilepsia de evolucion muy favo-
rable, podriamos afiadir benigna cuando el
tratamiento es precoz y correcto —general-
mente Valproato—, pero es la epilepsia con
mayor tendencia a recidivar al suprimir el tra-
tamiento.

— Epilepsia Tonico/Clonica Generalizada, en
este grupo se estd intentando desglosar entida-
des epilépticas definidas:

— «Crisis tonico/clonicas generalizadas del ni-
fio» (CTCGN).

— «Crisis tonico/clonicas generalizadas de la
adolescencia».

— «Gran Mal del despertar».

Entre ellas, las primera, CTCGN, es de curso
muy favorable, las crisis son escasas, el traza-
do EEG de fondo normal en el que pueden apa-
recer salvas de PO generalizadas, cursan sin
deterioro y una vez practicada la supresion me-
dicamentosa es excepcional la recidiva. Lo que

{’ﬂ.



podria plantear, al menos como una interro-
gante, la posibilidad de que se trate de una
epilepsia, edad dependiente. Posibilidad no de-
mostrada por ahora. OLLER DAURELLA (41).
En el grupo 1I-2.2 Epilepsias y Sindromes Ge-
neralizados Criptogenéticos se incluyen la epi-
lepsia con crisis mioclonico-astdticas. Reina
confusién e incertidumbre tanto en su termi-
nologia, como en su clasificacién, también en
el pronostico. Hay formas que evolucionan es-
pontamentemente a la curacién, cediendo las
crisis sin dejar secuelas neuropsicoldgicas. Otras
en cambio, tienen su curso desfavorable e in-
cluso, un prondstico sombrio.

Parece que estas diferencias, que oscilan entre
benigna y severa, estan claramente relaciona-
das con la semiologia que también es variable.
Aquellos casos que cursan con crisis miocléni-
cas y astaticas Unicamente son los que tienen
una evolucién benigna, pero cuando se van su-
mando otro tipo de crisis: ausencias, crisis
tonico-clonicas generalizadas y sobre todo cri-
sis tonicas, se ensombrece el pronéstico.
Quizas como simple hipétesis, cabria pregun-
tarse si el cuadro de crisis mioclonicas-astaticas
no estara constituido por dos subvariedades de-
finidas.

Conclusiones

Se han revisado las epilepsias publicadas co-
mo benignas incluidas y no ncluidas en la ICE,

Hlegandose a la conclusion que la EPB-R, la
EPB-PO y la EPB-PL son claramente autolimi-
tadas y cursan sin deterioro.

Hay un pequefio grupo SLK y EPOCS, ambas
autolimitadas, pero cursan con deterioro.
Una tercera entidad, la EPB-A, ocupa un lu-
gar intermediario, plantedndose de momento,
interesantes interrogantes patogeénicos y noso-
légicos.

Finalmente, en la EGI, hay un numeroso gru-
po de evolucién favorable, que cursa sin dete-
rioro, sin embargo ninguna de ellas es
autolimitada. Quizas las Unicas que podrian
plantear esta posibilidad —para estudio— se-
rian las Convulsiones Neonatales Idiopaticas y
la Epilepsia Tonico-Clonica Generalizada de la
Infancia. «

J. Montilla Bono, Jefe Unidad de Neuropedia-
tria. Hospital Materno Infantil. Jaén. J. Made-
ro Lopez, Médico Adjunto Servicio de Pediatria
del Hospital S. Juan de la Cruz. Ubeda. M.
Montoro Burgos, Médico Adjunto Servicio de
Pediatria del Hospital S. Agustin. Linares.
Ghassan El-Khatib, Pediatra extrahospita-

lario.
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