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Espasmos epilepticos de inicio tardio:
presentacion de un caso clinico

Dres. Gabriela Capote !, Alfredo Cerisola 2, Cristina Scavone *

Resumen El electroencefalograma evidencio un

enlentecimiento del ritmo de fondo con actividad
Introduccién: los espasmos epilépticos son un tipo

paroxistica en regién fronto-temporal bilateral, sin
especifico de crisis epiléptica caracterizada por

claros elementos de lateralizacién. La neuroimagen
una contraccién muscular breve y brusca que

y los estudios neurometabdlicos fueron normales.
abarca predominantemente el tronco y las

El tratamiento con farmacos antiepilépticos logré
extremidades. Cuando aparecen durante el primer

controlar las crisis y la normalizacion inicial del
ano de vida, se presentan en salvas y se asocian al

electroencefalograma, aunque en la evolucién
patrén electroencefalografico tipico de hipsarritmia,

presento alteraciones conductuales y del
constituyen el sindrome de West. Es interesante

electroencefalograma que motivaron un ajuste del
discutir la clasificacion nosolégica de los casos

tratamiento antiepiléptico.
que se presentan con espasmos epilépticos en

Discusién: los hallazgos clinicos y
salvas de inicio luego del primer afio de vida y con

electroencefalograficos apoyan el planteo de que
anomalias electroencefalogréficas variadas pero sin

estos pacientes presentan una encefalopatia
hipsarritmia.

epiléptica no descripta anteriormente, intermedia
Caso clinico: nina de 3 afos, sin antecedentes a

entre el sindrome de West | espasmos infantiles y el
destacar, que comienza con espasmos epilépticos

sindrome de Lennox—Gastaut.
en salvas. En forma concomitante notan pérdida de

conductas adquiridas. En la evolucién agrega
episodios de mirada perdida, disminucién de la Palabras clave:  EPILEPSIA

ESPASMOS INFANTILES
reactividad y automatismos masticatorios y babeo.

1. Asistente de Clinica.

2. Profesor Adjunto.

3. Profesor Director.

Catedra de Neuropediatria. Facultad de Medicina.

Servicio de Neuropediatria. Centro Hospitalario Pereira Rossell. Ministerio de Salud Publica. Montevideo, Uruguay.
Fecha recibido: 20 de abril de 2009

Fecha aprobado: 3 de junio de 2009

Archivos de Pediatria del Uruguay 2009; 80 (2)



Dres. Gabriela Capote, Alfredo Cerisola, Cristina Scavone * 119

Summary

Introduccion

Introduction: epileptic spasms is a specific type of
epileptic crisis characterized by a brief muscular
contraction of extremities and upper body. The
presentation during the first year of age is in bursts
of contractions and an electroencephalogram
pattern of West Syndrome disease. The classification
of these spasms after the first year of age with a
varied electroencephalogram pattern is interesting.
Clincal case: a three year old girl with no personal
history starts with epileptic spasms and a deficiency
of acquired conducts. Misleading sight, reaction
loss and drooling and chewing automatisms
appeared in the evolution. The
electroencephalogram showed a slower rhythm with
paroxistic bilateral frontal-temporal activity with no
clear lateralization signs. The image and metabolic
studies were normal. Antiepileptic drugs controlled
the crisis and there was a normalization of the
electroencephalogram pattern at the beginning
which was altered again in the evolution as well as
the conducts.

Discussion: clinical and electroencephalogram
findings such as the ones in this patient support the
diagnosis of a non described previous epileptic
encephalopathy cataloged between West Syndrome

and Lennox—Gastaut Syndrome.

EPILEPSY
SPASMS, INFANTILE

Key words:

Los espasmos epilépticos (EE) son un tipo especifico de
crisis epiléptica caracterizada clinicamente por una con-
traccion muscular breve y brusca que abarca predomi-
nantemente el tronco y los musculos proximales de las
extremidades; pueden ser en flexion, extension o mixtos,
simétricos o asimétricos, o con formas mas limitadas
(por ejemplo: una mueca o flexion de cuello). General-
mente la contraccion es de mayor duracion que la de una
crisis mioclonica pero menor que la de una crisis tonica.
[International League Against Epilepsy (ILAE) Task
Force on terminology and classification "].

Cuando aparecen durante el primer afio de vida se
presentan en salvas y se asocian al patrén electroencefa-
lografico tipico de hipsarritmia constituyen lo que defi-
nimos como sindrome de West (SW) ?; si se asocian
con alteraciones electroencefalograficas (en general al-
teraciones focales o multifocales con alteracion del rit-
mo de fondo) que no cumplen con los criterios definito-
rios de hipsarritmia constituyen el sindrome de espas-
mos infantiles (EI) ©.

Tanto el SW como los EI pueden asociar detencion o
regresion del desarrollo psicomotor, comportandose por
lo tanto como “encefalopatias epilépticas”, entendiendo
como tal aquellas condiciones en las que el fenomeno
epiléptico “per se” da lugar a deterioro cognitivo y lin-
giiistico independientemente de su etiologia .

Existe amplio consenso sobre los criterios expresa-
dos anteriormente “), al igual que existen numerosos
reportes de casos donde los EE iniciados durante el pri-
mer afio de vida persisten durante la infancia y mas tar-
de aun ©.

En los casos que se presentan con EE en salvas de
inicio luego del primer afio de vida y con anomalias elec-
troencefalograficas variadas (no hipsarritmia), la clasi-
ficacion nosologica no es clara y existe escasa literatura
al respecto, posiblemente debido a la baja frecuencia de
esta entidad.

En este sentido, se presenta el caso clinico de un pa-
ciente de 3 afios de edad, que debuta con EE en salvas,
alteraciones en el electroencefalograma (EEG) que no
constituyen una hipsarritmia y regresion en el desarrollo
con pérdida de pautas adquiridas.

Caso clinico

Nina de 3 afios, sin antecedentes familiares ni antece-
dentes personales patolégicos a destacar, con un ade-
cuado crecimiento y desarrollo en todas las areas. Co-
mienza con episodios paroxisticos en vigilia, reitera-
dos y estereotipados, caracterizados por inicio con
mirada fija y sonrisa inmotivada, seguidos rapida-
mente de contracciones bruscas y breves en flexion
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de la cabeza y los cuatro miembros sobre el tronco,
que se presentan en salvas y determinan su caida al
piso, con irritabilidad y somnolencia al finalizar el
episodio. Al inicio, presenta dos a tres salvas al dia,
breves (1 a 2 minutos) aumentando paulatinamente
tanto el nimero de salvas como su duracion, presen-
tando al momento de la consulta salvas de hasta 5 mi-
nutos de duracion seis a ocho veces al dia. En forma
concomitante notan pérdida de conductas adquiridas,
especialmente en el area del lenguaje y en el area
adaptativo-social (pérdida del control esfinteriano ya
adquirido, deterioro del lenguaje -tanto en la com-
prension como la expresion- y del juego simbdlico,
trastornos de conducta con dificultad en el vinculo
con pares y adultos, trastornos del suefio). En la evo-
lucion agrega episodios paroxisticos caracterizados
por mirada perdida, disminucion de la reactividad y
automatismos masticatorios y babeo. En el examen
neurolégico al momento del ingreso hospitalario se
destaca la presencia de crisis como las ya descritas, la
actitud general y el lenguaje no acorde a su edad, y la
ausencia de signos focales neurologicos, lesiones cu-
taneas discromicas o dismorfias.

Con el diagnostico clinico de epilepsia con EE en
salvas y crisis focales de probable origen frontotem-
poral, acompafiada de deterioro cognitivo y lingliisti-
co, serealizaun EEG urgente, prolongado, en vigiliay
sueflo espontaneo, donde se evidencia el enlenteci-
miento del ritmo de fondo con actividad paroxistica
de punta y polipunta onda de gran amplitud en region
frontotemporal bilateral, sin claros elementos de late-
ralizacion.

La investigacion etiologica incluy6 un estudio neu-
roimagenologico mediante resonancia magnética ence-
falica, la valoracion metabolica basica, el estudio de
aminoacidos en sangre y orina y los acidos organicos en
orina; todos estos estudios fueron normales.

Se inici6 tratamiento con acido valproico (VPA) y
clonazepam (CLZ) a dosis crecientes con disminucion
franca de las crisis focales pero escasa mejoria de los
EE, por lo que se agrega vigabatrin (VGB) logrando la
remision de las crisis en un plazo de aproximadamente
15 a 20 dias, lo cual se acompaiié de mejoria evidente a
nivel cognitivo-conductual, persistiendo (aunque con
menor entidad) alteraciones del lenguaje tanto en el polo
expresivo como receptivo. Respecto al EEG, a los 20
dias después de iniciados los farmacos antiepilépticos
(FAE) se obtiene un trazado normal.

En la evolucion, a los 2 meses del alta hospitalaria y
sin cambios terapéuticos, notan nuevamente alteracio-
nes a nivel conductual, con irritabilidad, retraccion so-
cial y mayor deterioro del lenguaje, sin crisis evidentes;
se realiza EEG que muestra enlentecimiento difuso del
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ritmo de fondo con una discreta actividad epileptogena
focal frontal derecha. Se aumentan las dosis de FAE que
venia recibiendo con lo cual se logra una nueva mejoria
clinica.

Discusion

Los “EE de inicio tardio” no esta reconocido como sin-
drome epiléptico en la clasificacion actual de epilepsia
de la ILAE ©; en la literatura son escasos los articulos
que informen sobre EE de inicio tardio en pacientes sin
etiologia definida (criptogenéticos o presuntamente sin-
tomaticos). Alin se discute si esta epilepsia representa
una variante del SW/EI o si corresponde a una entidad
independiente.

Es necesario distinguir los EE de las crisis tonicas y
las crisis miocldnicas. Esta diferenciacion es fundamen-
tal para el diagnostico de tipo de sindrome epiléptico y
para la eleccion de los farmacos antiepilépticos (FAE).
Los espasmos pueden ser diferenciados de las crisis
mioclonicas y de las crisis tonicas a partir de sus caracte-
risticas clinicas, EEG y del electromiograma (EMG)
() La velocidad de la contraccion muscular en los es-
pasmos es mas rapida que en las crisis tonicas, pero mas
lenta que en crisis mioclénicas. Los EE suelen presen-
tarse en salvas . El EEG ictal en los EE evidencia un
patréon de complejos periddicos caracterizado por una
onda lenta con actividad rapida superpuesta seguida ha-
bitualmente por una atenuacion del voltaje. Otros patro-
nes ictales observados son: ondas lentas de alto voltaje,
difusas y asimétricas, asociadas a punta onda y ondas
lentas difusas aisladas ).

La hipotesis de un inicio focal de los EE es apoyada
por la presencia de los espasmos en pacientes con lesio-
nes focales, la asimetria de los espasmos en ciertos ca-
sos, la asimetria en el EEG ictal, y su resolucion tras la
extirpacion quirargica de lesiones focales en pacientes
con epilepsia refractaria "'V, De acuerdo con esto,
Gobbi y colaboradores describen una serie de pacientes
con EE en salvas en el contexto de epilepsias focales, a
menudo con malformaciones del desarrollo cortical
(MDC) . El planteo de un comienzo focal en los EE de
inicio tardio es avalado por diferentes estudios ¥,

Los EE de inicio tardio como entidad nosoldgica, si
bien tienen similitudes clinicas y electroencefalografi-
cas con el SW y los EI, se diferencian de estas entidades
por el inicio luego del primer afio de vida, el deterioro
psicomotor de menor intensidad y, especificamente con
el SW, por no presentar hipsarritmia en el EEG.

Respecto al SLG, se diferencia clinicamente por no
presentar las crisis tonicas nocturnas y las crisis atonicas
propias del mismo, y anivel del EEG, por la ausencia del
patron interictal caracteristico en el EEG de punta onda
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Sindromes epilépticos que pueden presentar crisis
tipo espasmos epilépticos en salvas

« Encefalopatia mioclonica temprana (sindrome de Aicardi)

« Encefalopatia epiléptica infantil temprana (sindrome de
Ohtahara)

o Sindrome de West (SW)

« Espasmos infantiles (EI)

o SWy EI de inicio tardio

« Espasmos epilépticos en salvas de inicio tardio

o Sindrome de Lennox-Gastaut

« Espasmos epilépticos en epilepsias focales

lenta de baja frecuenciay de las salvas de actividad rapi-
da de polipuntas durante el suefio.

En cuanto a los patrones electroencefalograficos en
los EE de inicio tardio, llama la atencion el hecho de que
los hallazgos focales predominen a nivel temporal o fron-
to- temporal (coincidiendo con la presencia concomitante
de crisis que por sus caracteristicas hacen suponer un ori-
gen temporal), a diferencia de los casos de SW o EI crip-
togenéticos en los que se puede observar actividad focal
en regiones posteriores, o en el SLG donde suele eviden-
ciarse actividad focal en regiones frontales .

Esta encefalopatia epiléptica podria corresponder,
desde el punto de vista clinico y electroencefalografico,
aun sindrome intermedio entre el SW/El y el SLG. El 16-
bulo temporal podria estar involucrado en su fisiopato-
logia "». La maduracién progresiva de las diferentes
areas de la corteza cerebral parece ser la base de las dife-
rencias entre las “encefalopatias epilépticas edad depen-
dientes”; las areas posteriores maduran tempranamente
(en la mitad del primer afio de vida "*'¥, los 16bulos
frontales lo hacen mas lentamente, logrando su madurez
(aunque no completa) alrededor de los 5 afios de vida '®.
La maduracion del 16bulo temporal es intermedia entre
ambas, si bien existen diferencias entre la region mesial
y lateral.

Pequeiias MDC no evidenciables en los estudios de
neuroimagen por resonancia magnética convencional
pueden estar involucradas en la etiologia, a 1o que se su-
ma el proceso de maduracion del lobulo temporal, que
determinaria la edad de presentacion clinica. En cuanto
a la repercusion en el desarrollo, las epilepsias severas
de origen en el 16bulo frontal y temporal de comienzo en
la infancia pueden producir deterioro cognitivo severo,
sobre todo si asocia crisis tipo EE 7'¥),

El mejor tratamiento para los EE es un tema de con-
troversia. En general, la respuesta al tratamiento con
FAE, medida a través del control de las crisis, suele ser
mala. En una serie de 22 casos de EE de inicio tardio
criptogenéticos tratados con VGB, solo en dos casos ce-
saron las crisis y en uno se obtuvo una mejoria transito-

ria. La respuesta a los corticoides fue mejor aunque con
frecuentes recaidas al suspenderlos, dado que de los 16
que respondieron al tratamiento solo 8 se mantuvieron
libres de crisis epilépitcas '?. Otros autores no encuen-
tran diferencias significativas entre el tratamiento reci-
bido con distintas combinaciones de FAE y la buena o
mala evolucion (medida en funcion de la resolucion o
disminucion del niumero de crisis), si bien las series pu-
blicadas son pequefias y no permiten establecer conclu-
siones definitivas. Se han reportado casos aislados con
buena respuesta al tratamiento con dieta cetogénica ™.

En el caso de nuestra paciente se constatdé mejoria
clinicay electroencefalografica al inicio del tratamiento
con VPA, CLZy VGB. A un afio de seguimiento, persis-
ten las alteraciones a nivel del lenguaje y la conducta,
con peoria de los hallazgos electroencefalograficos, pe-
ro sin crisis clinicas.

Conclusiones

El planteo de que estos pacientes -nifios mayores de 1
aflo, con desarrollo normal previo al inicio de la epi-
lepsia, debut con crisis epilépticas de tipo EE, con o sin
otro tipo de crisis concomitantes, sin una clara etiolo-
gia reconocible, EEG con actividad focal o multifocal
(generalmente. fronto-temporal), y frecuente deten-
cion o regresion del desarrollo-, presentan una encefa-
lopatia epiléptica no descripta anteriormente, interme-
dia entre el SW/EI y el sindrome de Lennox—Gastaut
(SLG), se apoya en hallazgos clinicos y EEG "?. Se
plantea que las manifestaciones clinicas y electroence-
falograficas se corresponden con la respuesta del encé-
falo a una lesién no demostrada en el 16bulo temporal o
en el frontal en un estadio especifico de la maduracion
cerebral.

El concepto de encefalopatias epilépticas “edad de-
pendiente” descrito por Ohtahara ' se ve reforzado por
la propuesta de la nueva entidad “espasmos epilépticos
en salvas de inicio tardio” en la primera infancia, alas ya
definidas “encefalopatia epiléptica infantil temprana” en
el recién nacido, el “sindrome de West” en el lactante y el
“sindrome de Lennox-Gastaut” en la primera infancia y
el preescolar, secuencia probablemente determinada por
la progresiva maduracion de las distintas areas del cere-
bro que conlleva diferencias en la respuesta clinica y
electroencefalografica frente a agresiones habitualmen-
te severas de diferente etiologia.
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