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Las evoluciones atipicas de la epilepsia rolandica
son complicaciones predecibles

Gabriela Pesantez-Rios, Antonio Martinez-Bermejo, Joaquin Arcas, Milagros Merino-Andreu, Arturo Ugalde-Canitrot

Introduccidn. Las evoluciones atipicas de la epilepsia rolandica son parte de un espectro clinico de fenotipos variables,
idiopaticos, dependientes de la edad y con una predisposicién genéticamente determinada.

Objetivo. Estudiar las caracteristicas electroclinicas sugestivas de una evolucién atipica en la epilepsia rolandica.

Pacientes y métodos. Se realizé una bisqueda retrospectiva de 133 nifios diagnosticados de epilepsia focal benigna ati-
pica (EFBA), sindrome de Landau-Kleffner y epilepsia de punta-onda continua durante el suefio (POCS). Se seleccionaron
nueve pacientes que, en el trascurso de su epilepsia rolandica, presentaron un cuadro clinico atipico y un patrén electro-
encefalografico (EEG) de estado epiléptico eléctrico durante el suefio (ESES).

Resultados. El inicio de la epilepsia rolandica fue, en promedio, a los 5 afios. Los pacientes presentaron un empeoramien-
to clinico y del EEG afio y medio mas tarde en promedio. En tres pacientes se observaron caracteristicas de EFBA, y en seis,
de POCS. No se encontraron casos de sindrome de Landau-Kleffner. El EEG en vigilia mostré una focalidad centrotemporal
izquierda en seis pacientes, y derecha, en tres. Todos los pacientes presentaron un ESES en el EEG de suefio. En tres de
ellos se observd un patrén atipico de ESES regional. Ademas, se detectaron alteraciones cognitivas y conductuales por
déficits en areas especificas del aprendizaje, como lenguaje, memoria, atencién e inquietud.

Conclusiones. El inicio precoz de la epilepsia rolandica, la aparicién de nuevas crisis con un incremento en su frecuencia y
una focalidad frontocentrotemporal en el EEG, que aumenta en frecuencia, tanto en vigilia como en suefio, son caracteris-

ticas electroclinicas sugerentes de una evolucién atipica.

Palabras clave. Alteraciones neuropsicoldgicas en epilepsia. Epilepsia rolandica. Epilepsia rolandica atipica. Estado epilép-

tico eléctrico durante el suefio.

Introduccion

La epilepsia benigna de la infancia con puntas cen-
trotemporales (EBIPCT), también denominada epi-
lepsia roldndica, es la mas frecuente de las epilep-
sias focales idiopaticas de la infancia y representa el
15-25% de todos los sindromes epilépticos en nifios
menores de 15 anios [1-3]. La edad de inicio es entre
los 3 y los 13 afios, con un pico de incidencia a los
7-8 afios.

Las crisis motoras hemifaciales y somatosenso-
riales de corta duracién constituyen la caracteris-
tica clinica tipica de este sindrome. En ocasiones
suelen involucrar todo el hemicuerpo o incluso lle-
gar a generalizarse, y usualmente se presentan du-
rante el suefio. En el electroencefalograma (EEG) se
evidencia una actividad de fondo normal y la pre-
sencia de las tipicas puntas localizadas sobre las re-
giones centrotemporales, que durante el suefio tie-
nen tendencia a aumentar su frecuencia y a propa-
garse a otras dreas, aunque siempre manteniendo la
misma morfologia que en la vigilia [2-4].

La epilepsia roldndica debe ser entendida como
un trastorno funcional debido a una alteracion en el
proceso de maduracién cerebral determinado ge-
néticamente con una herencia autosémica domi-
nante para el rasgo de punta-onda centrotemporal,
y las alteraciones en el gen GRIN2A son el mayor
factor de riesgo genético para presentar esta pato-
logia [5-7].

Ademas, debido a la hiperexcitabilidad fisiol6gi-
ca del cerebro inmaduro [8,9], dan como resultado
redes neuronales con un umbral de excitabilidad
menor para desarrollar descargas epileptiformes y
crisis clinicas dentro del espectro de variantes feno-
tipicas de la EBIPCT [10-12].

La primera descripcién sobre evoluciones atipi-
cas de la epilepsia rolandica fue hecha por Aicardi y
Chevrie en 1982 [13]. La prevalencia es baja (1-7%)
si consideramos dnicamente a los pacientes que
evolucionan hacia una epilepsia focal benigna atipi-
ca (EFBA), el sindrome de Landau-Kleftner o la epi-
lepsia con punta-onda continua durante el suefo
lento (POCS) [1,3,14]. Cuando se aplican criterios
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menos estrictos, especialmente si se incluyen los
multiples y sutiles déficits cognitivos, la prevalencia
puede aumentar sustancialmente, y existen estudios
que describen un 9-52% [1,15].

Son nifios que clinicamente comienzan con una
EBIPCT y que posteriormente presentan periodos
en su evolucién con nuevos tipos de crisis, princi-
palmente aténicas y mioclénicas, agravamiento de
las manifestaciones epilépticas, que pueden estar
asociadas a un patrén EEG caracterizado por un
estado epiléptico eléctrico durante el suefio lento
(ESES), junto con un deterioro transitorio del ren-
dimiento escolar [3,10,14].

Cabe destacar que, a pesar de que estas epilep-
sias se consideran patologias transitorias que se ini-
cian durante los primeros afios de la infancia y pre-
sentan una mejorfa espontinea antes de la pubertad
[10,16], se han descrito frecuentes déficits neuro-
psicolégicos heterogéneos relacionados con la acti-
vidad epiléptica persistente durante el suefio no
REM [9,14,17], que causan dificultades en el proce-
so de aprendizaje del nifio en desarrollo.

Pacientes y métodos

De la base de datos del Servicio de Neurologia Pe-
diatrica del Hospital Universitario La Paz de Ma-
drid se seleccionaron aquellos casos que fueron
diagnosticados de epilepsia roldndica entre los afios
2000-2014 y que evolucionaron a EFBA, sindrome
de Landau-Kleffner y POCS. Se seleccionaron nue-
ve pacientes, todos ellos varones, que desarrollaron
dicha evolucién atipica en el curso de su epilepsia ro-
landica entre los 2 aflos 10 meses y los 7 aflos 5 me-
ses de edad.

Se realiz6 un andlisis retrospectivo de las histo-
rias clinicas en las que se evaluaron las siguientes
caracteristicas: sexo, edad de comienzo de la evolu-
cién atipica, tiempo trascurrido entre el inicio de
EBIPCT vy la evolucién atipica, semiologia de las
crisis epilépticas, examen neurolégico y evaluacion
neuropsicoldgica; y antecedentes personales y fa-
miliares de convulsiones febriles y epilepsia. Se ana-
lizaron también los EEG en vigilia y sueno, estudios
de resonancia magnética cerebral, firmacos antie-
pilépticos utilizados, asi como la respuesta al trata-
miento en todos los pacientes.

Los criterios diagnésticos de EBIPCT fueron los
siguientes:

— Crisis focales motoras y somatosensoriales gene-
ralmente localizadas en la cara, frecuentemente
asociadas a sintomas orofaringeos, anartria o
sialorrea, con o sin generalizacién secundaria.
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— EEG interictal con puntas, seguidas de onda len-
ta bifdsica de elevado voltaje en la regién centro-
temporal, ritmo de base normal.

Los criterios diagnésticos de EFBA fueron:

— Crisis iniciales focales motoras durante el suefio,
tipicas de EBIPCT.

— Desarrollo posterior de crisis atonicas generali-
zadas con caidas que se presentaron en periodos
de una o varias semanas.

— Asociacién con ausencias y crisis tonicoclénicas
generalizadas.

— Intervalos de remisién de semanas o meses.

— EEG con actividad de punta-onda continua du-
rante el suefio lento.

Los criterios diagndsticos para sindrome de Landau-

Kleftner fueron:

— Afasia adquirida en nifios previamente normales,
generalmente precedida de agnosia auditiva verbal.

— EEG en vigilia con puntas o descargas de punta-
onda bilaterales predominantemente en las re-
giones temporales.

Los criterios diagndsticos para POCS fueron:

— Pacientes que presentaron algtin grado de dete-
rioro del lenguaje, deterioro cognitivo y conduc-
tas extranas.

— Asociados a un patrén de EEG con descargas con-
tinuas de punta-onda durante el sueiio lento.

Los datos neuropsicolégicos se obtuvieron durante
el seguimiento de los pacientes mediante valoracio-
nes neuropsicolégicas o informes del colegio.

Resultados
Epilepsia focal benigna atipica

En tres casos se reconocieron caracteristicas clini-
cas claramente definidas correspondientes a una
EFBA. Ningan paciente presentd antecedentes pa-
tolégicos personales de interés. En un caso hubo
antecedentes familiares de epilepsia rolandica. Los
estudios de resonancia magnética cerebral en todos
los pacientes fueron normales.

En los tres nifios diagnosticados con EFBA se
destacaban los siguientes hallazgos (Tablas I y II): la
edad de presentacion de la primera crisis con ca-
racteristicas clinicas y EEG de EBIPCT fue entre
3,5 afios y 5 afos (media: 4 afos). El empeoramien-
to clinico y del EEG ocurrié entre los 6 meses y 3
anos después del inicio de la EBIPCT, en promedio
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Tabla I. Evoluciones atipicas de Ia epilepsia roldndica.

Tipo de Edad de inicio Edad de inicio de Edad dela Edad de norma- Edad de suspension Edad
evolucién atipica  de la EBIPCT  Ia evolucion atipica Ultima crisis lizacién del EEG del tratamiento actual
Caso1 EFBA 5a. 5a.6m. 9a. 9a. - 9a.
Caso 2 EFBA 3a.6m. 7a. 9a. 12a. - 12a.
Caso 3 EFBA 3a.5m. 4a.5m. 5a. 8a. 9a. 14 a.
Caso 4 POCS 7a. 9a.2m. 9a.6m. 10 a. - 12a.
Caso 5 POCS 5a.10m. 7a.2m. 7a.3m. 7a.3m. - 8a.6m.
Caso 6 POCS 5a.6m. 6a. 6a.6m. 7a. - 9a.
Caso7 POCS 6a. 7a. - - - 8a.
Caso 8 POCS 2a.10m. 3a.9m. - - - 6a.
Caso 9 POCS 7a.5m. Ma. - - - 13Ba.

a.: afios; EBIPCT: epilepsia benigna de la infancia con puntas centrotemporales; EEG: electroencefalograma; EFBA: epilepsia focal benigna atipica; m.: me-

ses; POCS: epilepsia de punta-onda continua durante el suefio.

1,6 afios. El seguimiento desde el inicio de la epilep-
sia roldndica fue de 4-10 afnos (media: 7,4 afos), y el
tiempo trascurrido desde el inicio de la evolucién
atipica y la normalizacién del EEG fue de 3,4-5 afios
(media: 3,9 afios).

Todos los nifios presentaron periodos de crisis
inhibitorias frecuentes: tres pacientes tuvieron tras-
tornos de la marcha debidos a mioclono negativo
en los miembros inferiores, y un paciente presenté
ademds crisis motoras focales secundariamente
generalizadas, crisis tonicocldnicas generalizadas y
mioclonias.

El EEG demostré actividad de punta-onda conti-
nua durante el suefio lento en dos pacientes y, en
otro, puntas centrotemporales bilaterales con clara
activacion durante el suefio, aunque sin llegar a
constituir un patrén de ESES durante el 85% o mas
del suenio lento (Figs. 1, 2 y 3).

En los tres pacientes se observaron durante el
periodo mas activo de crisis cambios cognitivos y
conductuales. Especialmente evidentes fueron las
dificultades de aprendizaje por déficits especificos
en dreas como lenguaje, memoria de trabajo y alte-
raciones del comportamiento, como impulsividad e
inquietud; dos de ellos precisaron apoyo psicope-
dagdgico y adaptacién curricular.

La asociacién de acido valproico, clobazam y le-
vetiracetam result6 la mas efectiva y demostré me-
jorfa clinica. La etosuximida en terapia afiadida fue

eficaz para controlar el mioclono negativo que se
present6 en los pacientes.

Epilepsia de punta-onda continua durante el suefio

Se hallaron seis pacientes que presentaron las ca-
racteristicas de la POCS. Un paciente present6 an-
tecedentes de crisis febriles con puntas rolandicas
en el EEG antes del inicio de la epilepsia roldndica.
En un paciente hubo historia familiar de crisis fe-
briles, y en dos pacientes, antecedentes de epilepsia
no especificada en familiares (tios). En un caso se
encontré en la resonancia magnética un astrocito-
ma cerebeloso de grado II.

En los pacientes diagnosticados con POCS des-
tacaban los siguientes hallazgos (Tablas I y III): to-
dos presentaron un cuadro inicial de epilepsia ro-
landica entre los 2 anos 10 meses y los 7 afos (pro-
medio: 5,5 afos). Tras un periodo comprendido en-
tre los 6 meses y los 3 afnos (promedio: 1,8 afos), se
iniciaron los sintomas sugestivos de una POCS.
Durante este intervalo de tiempo fue comidn obser-
var un aumento progresivo en la frecuencia de las
descargas epileptiformes hasta llegar a conformar
un patrén de ESES. Todos los pacientes contintian
en seguimiento desde el inicio de la epilepsia rolan-
dica, en promedio 3,8 afios.

En dos pacientes las crisis fueron focales durante
el sueiio; en dos existieron crisis focales motoras o
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Tabla Il. Caracteristicas clinicas, electroencefalograficas y neuropsicoldgicas de los pacientes con epilepsia focal benigna atipica.

) - Frecuencia Duracién Foco prominente Farmacos Alteraciones
Tipo de crisis . S Y
de crisis del ESES en vigilia antiepilépticos neuropsicoldgicas
Crisis de caida, caida de cabeza, — Cuatro afios Regién centrotemporal VPA, LEV, ) 'Dllﬁcgltades de.l aprendizaje, .
Caso1 ) Casi diarias . : o déficit visuoespacial y en memoria
caida de brazo derecho intermitente @ izquierda, SBS ESM, LTG . ) ) -
de trabajo, baja autoestima, depresion
- . . . ” VPA, CLB, LEV, Dificultades del aprendizaje, déficit
Crisis de caida, caida de brazo Dos afios Regién centrotemporal . . . . .
Caso 2 - Frecuentes . . N inmunoglobulinas,  visuomotor, perceptivo y de memoria,
derecho, crisis focales nocturnas intermitente izquierda, SBS . o J .
prednisona dificultades en el lenguaje, impulsividad
Crisis focales nocturnas, crisis de
caida, crisis focales secundariamente Regién del vértex,
Caso 3 generalizadas, crisis tonicocldnicas Frecuentes 5 meses region centrotemporal ESM, CLB, LEV Inquietud, déficit de atencién

generalizadas, mioclonias abdominales
y de la pierna derecha

izquierda, SBS

CLB: clobazam; ESES: estado epiléptico eléctrico durante el suefio; ESM: etosuximida; LEV: levetiracetam; LTG: lamotrigina; SBS: sincronias bilaterales secundarias; VPA: acido valproico. @ Electroen-
cefalograma con puntas bilaterales dominantes en dreas centrotemporales con clara activacidn durante el suefio, sin adoptar el patrén de epilepsia de punta-onda continua durante el suefio.

secundariamente generalizadas; y en dos se presen-
taron los dos tipos de crisis. Un paciente, ademas,
desarrollé crisis tonicoclénicas generalizadas du-
rante el suefio y crisis aténicas frecuentes que con-
ducian a caidas de la cabeza y el brazo (mioclono
negativo) en vigilia.

El EEG demostr6 en todos los casos un patrén
de punta-onda continua durante el 85% o mds del
sueno lento. Tres pacientes que en vigilia mostraban
un foco roldndico derecho presentaron un ESES re-
gional.

En cinco pacientes se detectaron déficits neuro-
psicoldgicos con regresion selectiva de las funcio-
nes cognitivas y conductuales, incluyendo dificulta-
des del lenguaje, lectoescritura, déficit de atencion,
inquietud y agresividad. Ademads, en tres se observé
una disminucién en la velocidad de procesamiento
referido como ‘lento para hablar o leer, especial-
mente durante el periodo activo de las crisis.

En estos pacientes, las diferentes combinaciones
de tres de los siguientes firmacos antiepilépticos
(4cido valproico, clobazam, etosuximida y levetira-
cetam) resultaron las mds efectivas para la mejoria
clinica. En dos pacientes que recibieron inicialmen-
te oxcarbacepina se observé un empeoramiento del
cuadro epiléptico. En cuatro casos, al tratamiento
se asociaron inmunoglobulinas y corticoides, ya
que mostraban un ESES farmacorresistente y un
aumento de las alteraciones neuropsicolégicas. En
un paciente se asocié sultiamo al tratamiento por la
reaparicién del ESES, refractario al resto de farma-
cos antiepilépticos.
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Discusion

Actualmente se considera que la EFBA, el sindrome
de Landau-Kleffner y la POCS son parte de una se-
rie continua de trastornos con fenotipos variables,
incluidos dentro de un mismo espectro clinico aso-
ciado al ESES. Estos trastornos estarian determina-
dos genéticamente, y las puntas centrotemporales y
las crisis roldndicas serfan las primeras manifesta-
ciones en evidenciarse [10,14].

Las descargas interictales de inicio estan delimi-
tadas a areas centrotemporales. De presentarse una
evolucion atipica, estas descargas pueden presentar
diferentes grados de generalizacion, y las sincronias
bilaterales secundarias son las que generan el pa-
tron de ESES [18]. En un cerebro inmaduro, el ESES
puede interferir durante el suefio y alterar el fun-
cionamiento cortical normal. Esta actividad neuro-
nal anémala durante periodos criticos de sinapto-
génesis puede conformar sinapsis aberrantes y re-
des epileptogénicas, lo que explicaria el empeora-
miento electroclinico y neuropsicoldgico presente
en estos nifos [19-21].

En los nueve pacientes analizados hemos encon-
trado algunas caracteristicas atipicas comunes: un
inicio temprano de las crisis roldndicas, un empeo-
ramiento clinico con la aparicién de nuevas crisis y
un incremento en su frecuencia asociado a un au-
mento progresivo en la frecuencia de las descargas
interictales desde el inicio de la epilepsia rolandica.
Estas caracteristicas coinciden con otras series de
casos presentadas en estudios similares [14,22]. Du-
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Figura 1. Nifio de 8 afios con epilepsia de punta-onda continua durante el suefio (caso 3). El electroen-
cefalograma en vigilia muestra al adormecimiento de las puntas bilaterales dominantes en la regién
centrotemporal derecha.
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Figura 2. Electroencefalograma de suefio del mismo nifio (caso 3).
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rante el trascurso de la evolucién atipica, ademads
de los periodos activos de ESES, se observé en to-
dos los casos variaciones en la persistencia de las
anomalias epileptiformes, caracterizadas por pun-
tas-ondas continuas durante el suefo lento de leve
(25%) a moderada (50-60%) intensidad. En todos
los pacientes se inici6 el tratamiento cuando se pre-
senté una intensificacién del trazado de punta-onda
continua y el deterioro de las funciones cognitivas.

Kanemura et al comunicaron que tanto en pa-
cientes con epilepsia rolandica como en aquellos
con evolucioén atipica, existe un aumento de las des-
cargas interictales en la vigilia y durante el suefo
no REM. No obstante, los cambios EEG fueron mas
tempranos en el grupo de evolucién atipica, y esta-
ban ya presentes a los tres meses del inicio de la
epilepsia y persistieron durante mas de 24 meses,
con lo cual concluyeron que una alta frecuencia de
anomalias paroxisticas durante periodos prolonga-
dos constituye un signo sugestivo de evolucion ati-
pica [23].

En nifios con un foco epiléptico centrotemporal
persistente, se han descrito dificultades del lengua-
je; en aquellos con un foco frontal, se ha comunica-
do un deterioro mas global, y especialmente alte-
raciones en el comportamiento [19,21,23]. En la
mayoria de nuestros pacientes se encontré un foco
predominante centrotemporal, que consideramos
relacionado con problemas de aprendizaje secun-
dario a dificultades en el lenguaje, la atencién, la
memoria y cambios en el comportamiento (inquie-
tud y agresividad), que condicionaron un deterioro
en el rendimiento escolar.

Cuatro de nuestros pacientes que presentaron
un deterioro motor y pseudoataxia mostraban una
actividad epileptiforme centrotemporal que involu-
cr6 primaria o secundariamente a la corteza fron-
tal, en particular el drea motora suplementaria, lo
que explicaria el mioclono negativo [19,22,23].

El principal criterio diagnéstico para ESES es un
porcentaje de punta-onda continua durante el sue-
fio no REM igual o superior al 85%, y esta actividad
continua estd relacionada con el grado de deterioro
cognitivo [18,24,25]. Coincidimos con otros autores
en considerar que este criterio diagnéstico debe re-
ajustarse, ya que puede observarse un deterioro neu-
ropsicoldgico con indices de punta-onda continua
generalizada tan bajos como del 25-60% [21-23].

El patrén EEG de ESES generalizado se observé
en seis pacientes, aunque siempre con un claro pre-
dominio unilateral. En tres pacientes hemos encon-
trado desde el inicio de su evolucién atipica Gnica-
mente un ESES focal derecho con caracteristicas
clinicas tipicas del sindrome de punta-onda conti-
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Tabla IIl. Caracteristicas clinicas, electroencefalogréficas y neuropsicoldgicas de los pacientes con epilepsia de punta-onda continua durante el suefio.

) - Frecuencia Duracién Foco prominente Farmacos Alteraciones
Tipo de crisis L S Y
de crisis del ESES en vigilia antiepilépticos neuropsicolégicas
Crisis focales Mu 6 meses Regidn fronto- .
Caso4 y . ! g VPA Ninguna
nocturnas frecuentes  regional derecho temporal derecha
. . . OXC?a, LEV, Déficit de atencion, dificultades
Crisis focales secundariamente Muy Regién temporal . Lo
Caso 5 eneralizadas. nocturnas frecuentes 1Tmes izauierda. SBS VPA, ESM, en la lectoescritura, disminucién
g ! q ! prednisona, ACTH de la velocidad de procesamiento
- L Déficit de atencién, inquietud, dificultad
Crisis focales nocturnas, Regién centrotemporal . ) .
.. . o L2 . LEV, inmuno- en la lectoescritura y en el lenguaje,
Caso 6 crisis focales secundariamente Diarias 4 meses izquierda, regién fronto- . . . A
. 2 globulinas cambios del comportamiento, disminucién
generalizadas, nocturnas temporal izquierda, SBS . .
de la velocidad de procesamiento
C.”S'S chales motoraAsA(cIon|a§ Dificultades de aprendizaje, en la lecto-
faciales bilaterales), crisis de caida ” . . .
P - 8 meses, Region OXC?, CLB, ESM, VPA, escritura y en el lenguaje expresivo,
de cabeza, caida del brazo izquierdo, . ) ! T :
Caso7 - - Frecuentes  regional derecho, centrotemporal inmunoglobulinas, disminucién de la velocidad de
crisis focales nocturnas, crisis focales ? - : . . . )
. . intermitente derecha, SBS metilprednisolona procesamiento, déficit de memoria,
secundariamente generalizadas, ) .
P ) cambios del comportamiento
tonicoclénicas generalizadas
N ) Regién LEV, VPA, ESM, lIrllqu|etud, déficit de gtgnuon,
Crisis focales . 1,4 afos, ! dificultades de aprendizaje, en la
Caso 8 . . Esporadicas . . centrotemporal prednisona, ) AP,
secundariamente generalizadas intermitente A lectoescritura y en el lenguaje, déficit de
izquierda, SBS ACTH, STM : : .
memoria, cambios del comportamiento
2 meses, regional Regién
Cas0 9 Crisis focales Frecuentes dere;ho, gnomallas centrotemporal VPA, ESM Dlﬁcultald’es de aprendlque,
nocturnas epileptiformes derecha. SBS alteracién de la memoria

persistentes siempre

ACTH: adrenocorticotropina; CLB: clobazam; ESES: estado epiléptico eléctrico durante el suefio; ESM: etosuximida; LEV: levetiracetam; LTG: lamotrigina; OXC: oxcarbacepina; STM: sultiamo;
SBS: sincronias bilaterales secundarias; VPA: dcido valproico. 2 Formaco suspendido por empeoramiento del cuadro epiléptico.

nua. El ESES focal se considera un patrén inusual del
ESES clésico que aparece especialmente en perio-
dos de recaidas o en fases iniciales que evolucionan
a una afectacién difusa [19]; también podria ser el
tnico marcador EEG de la encefalopatia epiléptica
con ESES, como ocurrié en nuestros pacientes.

En la actualidad se han descrito otros patrones
EEG de ESES, por lo que serfa importante determi-
nar si son las descargas epileptiformes per se o el
porcentaje de ellas durante el suefo lento, lo que
causa mas afectacion en el cerebro inmaduro [19].

Con respecto al prondstico de los pacientes, apa-
rentemente depende del sindrome hacia el que evo-
lucione. Quienes evolucionan a EFBA tienen un
buen prondstico final, mientras que quienes evolu-
cionan a sindrome de Landau-Kleffner y POCS tie-
nen un prondstico variable con respecto al deterio-
ro cognitivo, lenguaje o conducta [14]. Sin embargo,
hemos observado en nuestros casos que un tiempo
de duracién del ESES mayor de dos afos se asocia a
un peor prondéstico y a la persistencia de las altera-
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ciones neuropsicolégicas, independientemente del
tipo de evolucion de sus crisis epilépticas [22].

En nuestros pacientes, el impacto del ESES sobre
las funciones neurocognitivas fue dificil de estable-
cer, debido a la falta de estudios neuropsicolégicos
formales tanto al inicio de la evolucién atipica como
al conseguir la normalizacién del EEG. Sin embar-
go, observamos que, en los cuatro casos con una
duracién mayor del ESES (ocho meses, 14 meses,
dos afios y cuatro ainos), se precis6 adaptacion cu-
rricular y apoyo psicopedagdgico para superar la
etapa escolar debido a las dificultades en el apren-

dizaje y en comportamiento.

En la mayoria de los

pacientes libres de crisis y con normalizacién del
EEG, el rendimiento escolar mejora y se normali-
zan las funciones neuropsicolégicas [22]. En nues-
tra serie, la mayoria de los pacientes con buena res-
puesta al tratamiento ha recuperado su estado neu-
ropsicolégico basal, pero los casos farmacorresis-
tentes han mantenido algtiin deterioro neurocogni-

tivo en dreas especificas.

m
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El tratamiento farmacolégico con mejores resul-
tados ha sido la combinacién de cido valproico,
etosuximida, clobazam y levetiracetam, y, en algu-
nos casos de ESES farmacorresistentes e intermi-
tentes, la asociacién con corticoides o inmunoglo-
bulinas fue necesaria. En varios estudios se ha de-
mostrado que su uso precoz en nifios es seguro,
eficaz y previene el deterioro cognitivo [21,22,26].
En casos refractarios, el tratamiento con inmunog-
lobulinas y firmacos de nueva generacidn se ha uti-
lizado con resultados variables.

Debe considerarse que el uso de carbamacepina,
oxcarbacepina, fenobarbital y fenitoina para el tra-
tamiento de las epilepsias focales idiopéticas en ni-
flos puede inducir la aparicién de ESES y, en casos
esporadicos, también el dcido valproico, la lamotri-
gina, el topiramato y el levetiracetam [9,19,22]. En
dos de nuestros pacientes, la utilizacién de oxcar-
bacepina se asocié a una exacerbacién del cuadro
clinico y de las anomalias EEG. El deterioro neu-
ropsicoldgico persisti6 incluso tras la retirada del
farmaco. Ademds de la actividad epiléptica persis-
tente durante estas etapas sensibles del desarrollo,
los farmacos antiepilépticos utilizados a largo plazo
también pueden afectar los procesos de aprendizaje
y el mantenimiento de la atencién [25,27]. Es nece-
sario plantear nuevos estudios que nos permitan
establecer si los déficits neuropsicolégicos observa-
dos son exclusivamente provocados por el ESES o
también se deben a los firmacos administrados.

En conclusién, es indispensable un seguimiento cer-
cano, tanto clinico como electroencefalogréfico, asi
como la realizacién de estudios neuropsicoldgicos
formales desde el inicio de la EBIPCT, ya que per-
miten detectar tempranamente las caracteristicas
sugestivas de evolucion atipica y asi prevenir pro-
blemas cognitivos y conductuales que puedan afec-
tar al nino en etapas criticas del desarrollo escolar.
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The atypical developments of rolandic epilepsy are predictable complications

Introduction. The development of atypical features in rolandic epilepsy is part of a clinical spectrum of phenotypes that
are variable, idiopathic and age-dependent, as well as having a genetically determined predisposition.

Aim. To study the electroclinical characteristics suggesting an atypical development in rolandic epilepsy.

Patients and methods. A retrospective search was performed in 133 children diagnosed with atypical benign focal epilepsy
(ABFE), Landau-Kleffner syndrome and continuous spike-wave during sleep (CSWS). Nine patients were selected, all of
whom presented atypical clinical features and an electroencephalogram (EEG) pattern of electrical status epilepticus
during sleep (ESES) in the course of their rolandic epilepsy.

Results. The average age at onset of rolandic epilepsy was 5 years. Patients showed a deterioration of both their clinical
features and their EEG recording one and a half years later, on average. ABFE was observed in three of them and CSWS
in six. No cases of Landau-Kleffner syndrome were found. The EEG in wakefulness showed the focus to be in the left
centrotemporal region in six patients and in three of them it was on the right-hand side. All the patients presented ESES in
the EEG during sleep. An atypical pattern was observed in the regional ESES in three of the patients. Moreover, cognitive
and behavioural disorders were detected due to deficits in specific learning areas, such as language, memory, attention and
restlessness.

Conclusions. The early onset of rolandic epilepsy, the appearance of new seizures with an increased frequency and the
frontocentrotemporal focus in the EEG, which increases in frequency, both in wakefulness and in sleep, are all electroclinical
characteristics of an atypical development.

Key words. Atypical rolandic epilepsy. Electrical status epilepticus during sleep. Neuropsychological disorders in epilepsy.
Rolandic epilepsy.

www.neurologia.com  Rev Neurol 2015; 61 (3): 106-113 13



