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Resumen

Objetivo: la inesperada ausencia del signo de polipunta
o de polipunta onda (PPO) en el electroencefalograma
(EEG) de dos casos, de 29 y 51 afios, respectivamente,
del Sindrome Lance Adams (SLA), que hemos visto y
publicado con anterioridad, nos motivé a investigar la
edad cuando este signo tiende a extinguirse, dejando de
ser obligatorio para diagnosticar SLA a pacientes de edad
madura.

Métodos: de una muestra de 7137 trazados se incluyeron
6939, tras excluir 198 por referimientos no identificables.
Estos EEG del Centro de Rehabilitacién y el Centro
M¢édico de la Universidad Central del Este (UCE), fueron
realizados con electroencefalégrafos Nervus y Cadwell,
de manera respectiva. Se revisaron buscando la presencia
de PPO para estudiar la edad, la patologia sospechada en
cada indicacién y el género de los pacientes.

Resultados: PPO fue encontrada en 293 casos: 4.22 % de
la muestra total. En 272 habria ocurrido antes de los 17
afios, con la gréfica mostrando una elevacion inicial méxima
a las nueve. En cambio, de los 18 a los 65 solo aparecié la
PPO en 18 casos. 14 pacientes mostraron supresiéon de
paroxismo o patrones de electro depresion sin PPO.
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Abstract

Objective: Unexpected absence of polyspike/polyspike
& wave sign (PPW) in the EEG of our 29 and 51-year
old published cases of Lance Adams Syndrome (LAS),
prompted us to investigate the age when this sign may
nearly disappear. This in order of considering it not obliga-
tory for late LAS diagnosis.

Methods: Inclusion consisted of a sample of 7137 recor-
dings performed at the Rehabilitation Center and the Uni-
versidad Central del Este’s (UCE) teaching clinic (Nervus
and Cadwell respectively). Excluded were 198 for uniden-
tifiable indications. PPW was searched in order to study
patient’s age, suspected pathology plus gender.

Results: PPW was found in 293cases: 4.22% of the total
sample: in 275.it occurred before the age of 17 with curve
showing an initial tip at nine while between 18 and 65
only 18 cases showed it. Incidentally 14 patients showed
Burst suppression or electro-decrement patterns without
PPW. The most common indication pathology was Epi-
lepsy followed by learning disability. Finally it was more
frequent in 176(63.9%) male vs. 113(36.1%) in female
cases: ratio 1.56 to 1. however not significant for the gender
ratio in the total EEG sample is 1.55 to 1.
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Conclusidn: la polipunta/polipunta onda pricticamente
desaparece a los 17 afos, a mayor edad, por lo tanto, el
signo PPO deja de ser obligatorio para el diagndstico del
SLA en pacientes mayores. Es mds frecuente en epilépticos
y en varones.

Palabras clave: epilepsia mioclénica infantil; supresién de
brotes; patrén electro depresivo, fisio patologia del sindrome

de Lance Adams.

Introduccién

Cuando revisamos los electroencefalogramas (EEG)
de los dos casos que hemos tenido y publicado’,
del sindrome de Lance Adams? (entidad identificada
por sus autores como “Sindrome mioclénico inten-
cional o accional como secuela de encefalopatia
hipoxia”), nos sorprende la ausencia de episodios
de polipuntas, o de polipunta onda (PPO) (grafica 3).
Esta expectativa es debida a lo publicado en las
Mioclonias juveniles** y a nuestra experiencia en
epilepsias por defectos de la maduracién neuronal’,
de la adolescencia temprana, incluso, en nuestro
caso de Unverricht-Lundeborg®. En cambio, los
trazados de vigilia de nuestros dos pacientes con
SLA se caracterizan por patrones de “electro depre-
sién”, en el caso de la abogada “caucdsica” de 51
afos, y por severa “lenificacién’, en el 2° caso, estu-
diante “mixto” de 29 afios. Si nuestra expectativa
no se cumple es porque es verdad que la PPO solo
se muestra en las mioclonias juveniles y de la ado-
lescencia arriba citadas. Por esa razdn nos interesa
precisar en cudles edades prevalecen y especialmente
a cudl edad casi se extinguen: objetivo principal de
este trabajo. Dicho limite puede corresponder a su
ausencia en las SLA de edad avanzada.

Material y métodos
La inclusién de casos con PPO precisé la revisiéon

de una muestra de 7137 trazados realizados entre
enero 2005 y septiembre 2019, y sus respectivos

Conclusion: PPW nearly disappears after the age of seven-
teen, perhaps explaining rarity in advanced aged SLA. It
is more frequent in Epilepsy EEG indications and in the
male.

Keywords: Infantile Myoclonic Epilepsy; Burst suppression;
electrodecrement patterns; physio-pathology of Lance
Adams Syndrome.

reportes almacenados en dos electroencefalégrafos,
uno de 16 canales, marca Nervus (Taugagrening
hf, Armuli 10, 108 Reykjiavic, Islandia) del Centro
de Rehabilitacién de Santo Domingo; otro, Cadwell
de 16/32 canales (Cadwell Laboratories, Inc, North
Kellog St, Kenwood, WA 99336. EEUU) que usa-
mos en nuestra préctica privada en el Centro Médico
de la Universidad Central del Este, Santo Domingo,
Republica Dominicana. Dichos trazados se inspec-
cionaron no Unicamente para verificar la presencia
de PPO e incluir el caso, sino también para graficar
las edades de los pacientes y su género. Asimismo,
interesa la etiologfa expresada en las indicaciones que
se clasifican como epilepsia, dificultad en el aprendi-
zaje, autismo, proceso vascular cerebral, demencia,
trauma craneal, cefaleas y conducta anormal.

Se estudiaron todas las publicaciones internacionales
accesibles por Google, o por Pub Med, relacionadas
con casos de SLA y acompanados de electroence-
falografia. Su finalidad fue la ocurrencia de PPO,
ademds de otros signos electroencefalograficos
reportados, tales como supresién de brotes’, elec-
tro-depresion”®, lenificacién generalizada,’, y de una

normalidad del EEG.

Se excluyeron los trazados de vigilia y suefio normales,
asi como las actividades epilépticas como focos,
paroxismos, ya fuesen de ondas Theta, Delta o de
complejos de Punta onda. También 198 casos cuyos
nombres, edades o género estaban en duda, califi-
cdndolos como no identificables.
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El Centro de Rehabilitacién es una organizacion
publica, sirviendo como clinica externa para terapia
fisica, diagnéstico y tratamiento neurolégico a
clases menos privilegiadas. Provee servicios de EEG y
EMG, pero también opera una escuela para retar-
dados mentales. Nuestra prictica privada neurold-
gica y neurofisioldgica estd adscrita a la Clinica de
Ensenanza de la Universidad Central del Este, apor-
tando asistencia médica y quirtirgica a una clientela
privada y asegurada, de mejor clase econdmica.

El objeto de este articulo es mostrar las edades en
las que ocurre polipunta o polipunta onda, y la
edad en la que prdcticamente se suprimen. Los
resultados pudiesen confirmar la teoria propuesta
por nosotros en el ano 1989, que a cierta edad los
cerebros normales, e incluso anormales, no mues-
tran dichos signos'. En segundo lugar, demostrar
una diferencia de género sospechada y discutida
en otras patologias como el sindrome de Dravet.
Nuestros intereses, en tercer lugar, la distribucién
de las patologias reflejadas en la poblacién que
atienden ambas instituciones.

Resultados

Polipunta o polipunta onda. De los 6939 trazados,
293 mostraron PPO, el 4.2 % de la muestra,
contra 95 % sin este signo. Diecisiete (17) pacientes
mostraron supresion de brotes, y electro depresidn,
cuatro (4) de ellos mezclados con PPO.

Edad. La grifica 1 evidencia que este signo es més
comun en los primeros 9 afos, disminuyendo mode-
radamente hacia los 10, formando dos picos menores
que terminan a los 17 con solo dos casos. Después
de esta edad, de 18 afios hasta 65 se observan 18
casos mds. La gréfica 2 presenta los EEG por rango
de edad de toda la muestra: su aspecto muy parecido
a la grifica 1 de afectados por PPO, fue conside-
rado necesario para mostrar la no intencionalidad
de presentar resultados sesgados partiendo de este
falso positivo. Esta similitud presenta lo verificado

en otras poblaciones de epilépticos: después de
la adolescencia tardia, disminuye el ndmero de
pacientes que requieren del EEG.

Género. La presencia de PPO es mds frecuente en
los varones, apareciendo en 176 ocasiones, es decir
60.1 % versus 113 casos femeninos, 38.6 %: es decir,
en una proporcién de 1.56 a 1. Hubo 4 casos, tres
varones y una chica, entre los 198 no identificables.
Aunque esta diferencia aparenta ser significativa,
en la muestra total de 6939 habia 4503 varones
equivalentes al 58 % versus 2650 casos femeninos,
38.2 %, una proporcién de 1.55 a 1. Por ende, no
significativa. Sin embargo, pudiese haber un factor
que proteja a las nifas, como el neuroesteroide
similar a la Alopregnanolona."

Patologias. En la tabla 1 se especifican las pato-
logfas, resultando ser la epilepsia la indicacién mds
frecuente. Le siguen en orden decreciente las etio-
logias como dificultad en el aprendizaje, desorden
de conducta, secuelas de trauma craneal, cefaleas
y otras. Termina con cero casos de Accidentes
Cerebro Vasculares e infecciones, y las indicaciones
incompletas.

Tabla 1. Frecuencia de diferentes patologias en indi-
cacién para EEG en 293 casos mostrando signos PPO

Patologias Numero | Pocentaje (%)
Epilepsia 129 44.02
Dificultad de aprendizaje 64 21.84
Desorden de conducta 43 14.67
Trauma craneal 8 2.73
Cefaleas 6 2.04
Autismo 4 1.36
Demencia 2 0.68
Psicosis 2 0.68

Cerebro-vascular 0 0

Indicacién incompletas 35 11.94

Fuente: elaboracién propia.
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Discusién

Origen de la Polipunta y polipunta onda. En nuestro
afiche presentado en 1989 durante la Reunién
Anual de la Sociedad Estadounidense de Epilepsia,
en Boston'® proponiamos que después del estadio
0 de las convulsiones neonatales, el origen (locali-
zacion) de los sindromes epilépticos seguian con la
hipsarritmia y las epilepsias mioclénicas del estadio
1, antes de los 2 anos, a nivel del tronco cerebral.
Este se segufa en una localizacién en el tronco mds
alta, donde se originaban las convulsiones febriles
del estadio 2, antes de los 4 afnos. En el estadio 3
ocurrian las ausencias, desde los ganglios basales y
el tdlamo, mientras que las convulsiones ténico-cl6-
nicas, del estadio 4, tenfan lugar en disfuncién del
tronco alto, con comorbilidad en el cerebelo y limite
de edad en los veinte. Todos estos estadios habian
disminuido gracias a la maduracién cerebral. El
estadio 5 le correspondia a la corteza cerebral con
las epilepsias focales: sin limite de edad. Se implicaba
que en la epilepsia mioclénica habia hiperexcitabi-
lidad por la llegada al tronco cerebral bajo, de las
vias sensoriales y reticulares, facilitando el desenca-
denarse las Mioclonias y la PPO. Kim'* demuestra
que en un SLA ya controlado presenta de nuevo
los movimientos involuntarios y las mioclonias al
hacerle potenciales evocados somato sensoriales de
miembros inferiores. En el SLA puede aparecer el
llamado coma Theta descrito por Ruiz Garcfa®y
Zhang." Actividad parecida en convulsivos febriles
a las respuestas de ondas Theta frontales al provo-

carles estimulos dolorosos con pinchazos."

Fisiopatologia del Sindrome de Lance Adams.
La hipoxiacortical cerebral como consecuencia de
ahogarse, ahorcarse, o tener un paro anestésico,
genera un severo dafo cortical con una inmediata
epileptogénesis (Mioclonia aguda post andxica)
de pobre pronéstico, de dificil control y hasta fata-
lidad.’®” En el curso de semanas, o meses, la recu-
peracién incompleta del control cortical, sobre
el tronco cerebral, los ganglios basales, el cerebelo
y quizds sobre la orientacién de los hipocampos'®

provoca una reversién, “una marcha atrds” de todos
los anos que ha tomado la maduracién ascendente
arriba descrita.?

Esta situacién resulta en un impredecible desorden
clinico de movimientos involuntarios, temblores,
contracciones musculares miocldnicas, alteraciones
faciales, acompanados por un impredecible sindrome
electroencefalogrifico, que consisten en supresion
de brotes®, electro depresién,"® lentificacién,'* en
nuestros dos casos, todos similares a los EEG de
enfermedades epilépticas tempranas como la hipsa-
rritmia® del sindrome de West.

Los autores de trabajos revisados por nosotros,
notaron los siguientes signos que resumimos en
la tabla 2. Se puede apreciar que, si bien hemos
demostrado que la polipunta onda no es impres-
cindible para diagnosticar el SLA, dichos autores
la encuentran en 14 casos aislada o con otros signos
electroencefalogrificos.

Tabla 2. Resumen de revisién de signos de EEG
senalados en casos del SLA con estudio publicados
en la Internet

Mediana
Signos del EEG Casos anos Referencias
Supresién de brotes 4 33.5 7,19,32,33
Polipunta ondas
aisladas 5 33 22,23,25,26,29
Polipunta onda +
complejos PO 2 33.5 34,21
Polipunta ondas
periédicas 1 26 27
Polipunta onda con
espigas 4 39.5 16,28 24 29
Multi espigas focales 9 53 26,29,35(5),36,20
Polipunta onda +
lentificacién 1 26 30
Lentificacién 6 54 9,12,13,14,31, 33
Seleccién total 32
Signos del EEG en casos publicados del sindrome de Lance Adams
con estudio disponibles en la Internet.

Fuente: elaboracién propia.
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Grifica 1. Trazados mostrando signos de PPO por rango de edad del paciente
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Fuente: claboracién propia.

Gréfica 2. Muestra total de trazados revisados por rango de edad del paciente
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Fuente: claboracién propia.
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Grifica 3. Ejemplo de trazado electroencefalogréfico de nifo de dos (2) afos con Polipunta onda tipica de

enfermedad Mioclénica infantil
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Fuente: claboracién propia.
Conclusiones

Hemos demostrado que los signos de polipunta o
polipunta onda son propios de EEG que aparecen
en la epilepsia infantil y adolescencia temprana,
extinguiéndose después de los 17 afios. Si bien han
sido citados en 14 trabajos sobre el EEG del SLA,
pueden no ser esenciales para el diagndstico de este
sindrome en el adulto.

Creemos que la maduracién ascendente del tronco
cerebral, de los ganglios basales, del cerebelo y, final-
mente, de la corteza cerebral, elimina la capacidad
de crearse Polipuntas después de los 17 anos.

Que el PPO es miés frecuente en varones que en
casos femeninos en una proporcién de 1.56 a 1.

Que las indicaciones que dan lugar a practicar
electroencefalogramas con PPO son de cardcter
epiléptico.
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