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RESUMEN

Se revisan las caracteristicas clinicas, examenes de
laboratorio, comorbilidad, evolucion y prondstico de
la epilepsia Roldndica con espigas centro tempora-
les, la cual permanece como un sindrome epiléptico
parcial benigno, pero el cual tiene una evolucion
no tan benigna como se habia planteado desde su
descripcion, sino dentro de un amplio espectro
evolutivo desde escasas crisis que pueden ser no
tratadas, trastornos transitorios del neurodesarrollo
hasta secuelas neuropsicoldgicas severas con retardo
mental, cuyo origen se plantea estaria relacionado
con la precocidad de la presentacion y la expresion
de las descargas epileptiformes interictales, lo cual
ha sido estudiado con multiples métodos diagndsticos
con resultados diversos en la ERB, 1a cual se encuen-
tra en un espectro intermedio desde el sindrome de
Landau-Kleffner hasta las descargas continuas de
espiga ondas del suefio lento.

Palabras claves: Epilepsia Roldndica, compromiso
neuropsicoldgico, evolucidén con amplio espectro
clinico.

ABSTRACT

The clinics characteristic are revised, exams of la-
boratory, comorbidity, evolution and outcome of the
Rolandic epilepsy with centrotemporal spikes which
remains like a benign partial epileptic syndrome but
which has an evolution not as benign as had been pre-
sented since their description but inside an extensive
spectrum evolutionary since one seizure that can be
not treaties, transitory with comorbidity to sequel’s
comorbidity severe with mental retardation whose
origin is presented would be related to the early of
the presentation and the expression of the epileptic
discharges which has been studied with multiple
diagnostic methods with diverse results and evolu-
tion since Landau-Kleffner syndrome to continuous

slow sleep wave spikes.

Key Words: Rolandic Epilepsy spectrum, comorbi-
dity and neuropsychological sequel

INTRODUCCION

La descripcion de este sindrome epiléptico parcial
idiopatico fue hecha por Loisseau en 1967. La epi-
lepsia Roldndica benigna de la nifiez (ERB) es el
mads frecuente sindrome epiléptico infantil (1-15).
Entre los familiares de los nifios que presentan el
sindrome existen nifios que presentan espigas centro
temporales y no presentan crisis, otros con escasas
crisis que son los portadores de la epilepsia benigna
Rolédndica tipica (ERB) y se describe ademds los
dltimos afios la Epilepsia Roldndica Atipica (ERBA),
la cual tiene una evolucién con compromiso neu-
ropsicoldgico variable a pesar de la habitual buena
evolucion de las crisis.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los nifios con ERB presentan crisis de caracteris-
tica asociacion al suefio y esto puede dificultar la
descripcion de las crisis. Es frecuente que los padres
relaten ruidos guturales durante el suefio. En la mayo-
ria de los casos las crisis son focales motoras simples,
pueden presentar sacudidas clonicas de todo un hemi-
cuerpo en 7% de los casos. En mds de la mitad de los
casos hay signos orofaringeos como hipersalivacion,
ruido de deglucidn, disartria, anartria, movimientos
de la lengua y atonia de un brazo o una pierna. En
general presentan dos tipos de crisis las diurnas
hemifaciales, breves sin compromiso de conciencia
parciales simples y las complejas nocturnas en las
que interviene la esfera bucofaringea. Es posible tam-
bién la asociacion con las crisis de ausencia que son
raras pero cada vez mds descritas. Es mds frecuente
en el sexo masculino 61 a 65%, caracteristicamente
en niflos con desarrollo psicomotor normal, examen
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neuroldgico normal y con antecedentes familiares
de epilepsia. La duracién de la crisis en 75% de los
casos es no es mas de 5 minutos. La asociacion a
comorbilidad como alteraciones del comportamiento,
déficit atencional, hiperactividad agresividad y tics
nerviosos son frecuentes (4).

La incorporacion del Sindrome de Landau-Kleffner
(SLK) dentro de los sindromes epilépticos cambia el
concepto habitual de epilepsia pues incluye dentro de
estos sindromes a alteraciones en el EEG sin crisis
epilépticas y alteraciones neuropsicoldgicas, del
mismo modo que el sindrome de espigas continuas
del sueio lento (CSWS), ambos son reconocidos
como sindromes epilépticos especificos con crisis
no siempre presentes y asociados a alteraciones
neuropsicoldgicas. Es decir los nifios con SLK y
con CSWS tienen manifestaciones fenotipicas
similares a la ERBA por lo que varios autores su-
gieren que son parte de un espectro de desordenes
fisiopatoldgicos comunes que varian en la severidad
de sus manifestaciones clinicas dependiendo del
grado y localizacién de la disfuncion cerebral. (5).
Clinicamente existe correlacion entre ellos en la
edad de presentacion, el compromiso del lenguaje,
la presencia de actividad epileptiforme intercritica
y CSWS con deterioro cognitivo conductual, con
fluctuaciones clinicas y con alteraciones variables
en el EEG en la mayoria de predominio temporal
izquierdo con desaparicion de estas alteraciones y de
las crisis hacia la adolescencia (6)

Laevolucién atipica de la epilepsia Roldndica se ha
publicado en forma progresiva durante los dltimos
afios y los hechos mds frecuentes dentro de los des-
critos es su aparicion en nifios menores de 4 afios que
comprometen su coeficiente intelectual llegando a ser
inferior a 80, la presencia de crisis de presentacion
diurna, el estado epiléptico, la pardlisis post-ictal y
el cuadro clinico dentro del espectro del SLK y del
sindrome de CSWS (6-9).

EXAMENES DE LABORATORIO

Electroencefalograma (EEG): En la ERB 1a loca-
lizacién de las espigas interictales es estereotipada
y variable en el EEG el cual se caracteriza por un
trazado de base normal sobre el cual se inscriben
espigas interictales centro temporales con un dipolo
antero-posterior en los montajes referenciales. Las
espigas son de amplio voltaje con una onda lenta.
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Aumentan en somnolencia y sueflo, llegando a
presentase en corridas. En un 60% son unilaterales.
Pueden ser monofocales bifocales o multifocales. No
hay correlacion entre la intensidad de las descargas
y la gravedad de las crisis. El foco puede variar con
el tiempo. Como en un 30% de los casos el EEG se
altera solo en suefio, por eso es necesario solicitar el
examen con privacién de suefio.

Magnetoencefalografia (MEG). La combinacion
EEG/MEG y los estudios neuropsicoldgicos pro-
veen de mejor localizacion de las espigas que aqui
muestran correlacion entre localizacién y déficit lo
que indica que las espigas interictales pueden inter-
ferir con complejas funciones cognitivas en estudios
con baterias neuropsicoldgicas paralelas. Por ser la
ERB una epilepsia con signos de hiperexitabilidad
cortical que varia en el tiempo en frecuencia, late-
ralizacion y localizacidn el patrén neuropsicoldgico
puede ir cambiando en funciones cerebrales supe-
riores y percepcion espacial, incluyendo orientacion
y memoria espacial.

Resonancia Magnética cerebral (RM): Los exdmenes
de neuroimagen en la ERB son habitualmente nor-
males, pero tltimamente se describen anormalidades
no solo comunes, sino también especificas para el
I6bulo temporal y lateralizacién en el lado de las
descargas y en estudios en que se han comparado con
otras causas de consulta neurolégica como cefaleas
se encuentran anormalidades peri hipocampales,
anormalidades por malformaciones congénitas como
hiperintensidades subcorticales y periventriculares
similares no especificas de ERB, por lo cual es ne-
cesario solicitar un estudio de RM habitual en estos
pacientes (9-11).

Estudios con RM funcional y EEG de MSA reve-
lan un dipolo de origen central inicial en todos los
pacientes estudiados con ERB, incluyendo el drea de
caray mano. Un estudio muestra que la combinacion
de EEG/RMf y MSA puede ser una herramienta po-
derosa para describir la zona irritativa de pacientes
con epilepsias focales idiopdticas.

La ERB constituye un modelo in vivo para estudiar
la funcidn cortical. Los hechos clinicos dependen de
dénde esté localizada la actividad paroxistica y la
direccién de propagacion. El origen de este trastorno
puede ser una disfuncién de la fisiologia neuronal
con sincronia entre las neuronas vecinas.
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TRATAMIENTO

El tratamiento habitual es la carbamazepina, oxcarba-
zepina en la ERB y 4cido valproico en ERBA. SLK,
CSWS u otros como benzodiazepinas por ejemplo el
Clobazam en algunos casos. En los casos de inicio
precoz por sumal prondstico y el empeoramiento con
farmacos como carbamazepina y Fenobarbital, éstos
no se deben utilizar. Por esto es importante definir
en cada paciente que tipo de evolucion de epilepsia
es mds probable que tenga de acuerdo a sus carac-
teristicas clinicas y EEG prolongado de suefio de ser
posible con monitoreo TV-EEG nocturno (12-14).

EVOLUCION PRONOSTICO Y COMORBILI-
DAD

La evolucion de ERB es muy variable y ha habido
muchas discusiones en la literatura epileptoldgica
sobre la ocurrencia de déficit cognitivos en ERB 'y
ERBA con diferentes métodos y resultados. En lo
que existe concordancia es en el amplio espectro
clinico de estos cuadros de acuerdo a la menor edad
de presentacion con mayor gravedad y mds pobre
prondstico y en su asociacion a déficit atencional,
trastornos especificos del aprendizaje, trastornos de
conducta y tics nerviosos como comorbilidad. Todos
los datos indican posible relacion entre actividad
eléctrica y trastorno maduracional con tendencia a
performans cognitiva inferior en ERB de acuerdo a
menor edad de presentacion.

COMENTARIO

Un amplio espectro clinico de manifestaciones que
se inician s6lo desde manifestaciones electroence-
falograficas de origen genético hasta el deterioro
progresivo de las funciones cerebrales superiores
comprende el espectro que va desde la ERB tipica
hasta la ERBA, SLK y CSWS lo cual no ha podido
diferenciarse en este continuo clinico con miltiples
investigaciones publicadas los ultimos afos utili-
zando diversos métodos de estudio diagndstico de
la actividad epileptiforme, neuroimagenes y estudios
neuropsicoldgicos con diversas baterias de test que
intentan definir el impacto de la actividad epilepto-
génica en el cerebro en diversas etapas de maduracion
y su efecto clinico a través del tiempo. Es necesario
efectuar estudios evolutivos estandarizados y rando-
mizados a largo plazo.

Perla David
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Comorbilidad v/s complicacion

Una de las primeras referencias al término comor-
bilidad fue la que efectud el fallecido epidemidlogo
de la Universidad de Yale, Alvan Feinstein, en una
publicacién del Journal of Chronic Diseases en 1970.
En este articulo, comorbilidad se definié como la
ocurrencia de mds de una patologia en la misma
persona. El objetivo de este término era usarlo en
estudios clinicos para indicar patologias coexistentes
(1,2). Posteriormente, diversos autores han redefinido
el concepto de comorbilidad.

El Centro de Politicas de Salud de Manitoba (Manito-
ba Centre for Health Policy), en el afio 2003, defini6
comorbilidad como las condiciones médicas que
aumentan el riesgo de muerte del paciente, ademds de
la condicién mads significativa que causa su estadia
en el hospital. Para ellos, el nimero de condiciones
comorbidas se deberia usar para proveer un indicador
del estado de salud y del riesgo de muerte. En otras
palabras, la comorbilidad serfa un indicador de la
utilizacion diferencial del cuidado hospitalario (3).

Un articulo del Journal of Gerontology: Medicial
Sciences de 2004, define comorbilidad como la
presencia concurrente de dos o mas enfermedades
diagnosticadas desde el punto de vista médico en el
mismo individuo (4).

La conocida enciclopedia en linea, “Wikipedia”,
agrega un nuevo concepto al término comorbilidad.
Sefiala que en medicina y en psiquiatria, comorbili-
dad se refiere a la presencia de uno o mds trastornos
o enfermedades, ademas del trastorno o enfermedad
primaria de interés, y al efecto de dichos trastornos
o enfermedades en el paciente (5).

Segun la Organizacién mundial de la Salud (OMYS),
la comorbilidad es la ocurrencia simultdnea de dos
o mds enfermedades en una misma persona, lo que
se asemeja a la definicién de Feinstein ().

El Centro de Politicas de Salud de Manitoba sefala
que es importante diferenciar una comorbilidad de

una complicacién. Esta tltima se refiere a una condi-
cién adquirida durante una estadia hospitalaria (3).

El Instituto para la Informacién de Salud Canadiense
(Canadian Institute for Health Information), también
efectud su propia definicion de Complicaciéon en
el afio 1994. Esta se refiere a un diagnéstico de la
Clasificacién Internacional de Enfermedades (CIE)
que describe una condicién que se inicia después
del comienzo de la observacion hospitalaria y/o del
tratamiento, que usualmente influye en la duracién de
la hospitalizacion del paciente, y/o influye significa-
tivamente el manejo o tratamiento del paciente (7).

Pruebas de comorbilidad

Existen pruebas de comorbilidad que intentan es-
tandarizar el impacto o el valor de las condiciones
comorbidas, y si es que éstas son enfermedades
secundarias o terciarias. Estas pruebas intentan
sintetizar las distintas condiciones comorbidas, en
una unica variable predictiva, que mida mortalidad
u otros outcomes. LLos investigadores han validado
dichas pruebas por su valor predictivo, pero ninguna
prueba es reconocida atin como un gold standard
(3.5).

Hay algoritmos codificadores de comorbilidad, siendo
los mds usados los de Charlson y de Elixhauser. Estos
algoritmos trabajan con la Clasificacion Internacional
de enfermedades (CIE) 9 y 10 (3,5,8,9,10).

El CIE-9-MC se cred hace mas de 30 afos (1975)
como un sistema moderno de clasificacion de enfer-
medades. El CIE-10 fue introducido en 1992 por la
OMS, como una potencial mejora de al CIE-9-MC.
Esta tltima version contiene mds cédigos que la
previa (11).

Charlson definié 17 comorbilidades basdndose en
condiciones clinicas registradas en fichas clinicas de
pacientes. Posteriormente se propusieron algoritmos
codificadores para las comorbilidades de Charlson a
partir del CIE-9-MC. Estos algoritmos fueron la base
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