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El impacto de la investigacion genética
sobre las epilepsias: de los mecanismos
bésicos hasta los nuevos sindromes

S.F. Berkovic

Epilepsy Research Institute. Austin & Repatriation
Medical Centre. University of Melbourne. Australia.

Larevoluciénenlabiologiamolecul ar presenta
oportunidadesinimaginables paralacompren-
sion delabiologiafundamental que subyaceal
fendmenodelasepilepsias. Enlalltimadécada
se hanidentificado cientos de genesrelaciona-
dosconenfermedadesen el ser humano, perose
trata en casi todos los casos de enfermedades
raras, como las que causan epilepsias sintomé-
ticas, delocual esunejemplonotablelarecien-
teidentificacion de unamutacion en el gen de
lafosfatasadetirosina, causantedelaenferme-
dad deL afora. Lasepilepsiasidiopéticas, como
todas|as demés af ecciones comunes, muestran
una forma de herencia compleja, en la que
muchos genes, posiblemente interaccionando
confactoresambiental es, causanlossindromes
que se observan enlaprécticaclinica. El andli-
sis genético molecular de estas afecciones con
transmision hereditaria compleja ha resultado
ser frustrantemente dificultoso.

El enfoque més productivo paraenfrentar este
reto hasido laidentificacion de grandes familias
connumerososindividuosafectados. Enestecaso
lahipdtesis consiste en laprobabilidad dequeun
gen aidado sea segregado pues tades familias
numerosas ofrecen unamejor posibilidad parael
andlisis genético molecular. Entonces surge la
siguiente pregunta, ¢es e conocimiento de los
defectosgenéticos observadosen dichasfamilias
aplicablealassituacionesmascomunesdondeno
seobservan esasformasdeherenciaméssimples?
Esteenfoqueimplicalanecesidad deunaestrecha
cooperacion entre los clinicos y los bidlogos
moleculares. Los clinicos han identificado una
serie de nuevos sindromes epil épticos en la bls-
quedadefamiliasextensas. Entreestossindromes
seencuentran laepilepsiadel 16bulo frontal noc-
turnaautosdmicadominante, laepilepsiafamiliar
del |6bulotemporal, laepilepsiageneralizadacon
convulsionesfebrilesy otras ateraciones, laepi-
lepsia parcid autosdmica dominante con sinto-
masauditivos, y otras. Seglin sehabiaanticipado,
hasido en etos trastornos donde | os estudios de
vinculacién genética han sido mas exitosos y
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donde se han identificado los primeros genes de
las epilepsiasidiopéticas. Hastala fecha, se han
identificado 4 genesenrelacién conlasepilepsias
idiopéticas. Todos se encuentran relacionados
con la codificacion de subunidades mltiples de
conductos idnicos, estos Ultimos dependientes
tanto de voltgje como delaunién deligandos.

El primer genidentificadofueel delaepilep-
siadel 16bulo frontal nocturna autosdémica do-
minante, un trastorno que se manifiestaen la
infancia 'y en el que los pacientes presentan
crisis nocturnas agrupadas, las cuales son con
frecuenciaerréneamentediagnosticadas, yasea
COmo terrores nocturnos 0 como otras para-
somnias. Estetrastorno respondeal tratamiento
antiepiléptico y en algunas familias se debe a
mutaciones en la subunidad afa-4 del receptor
neurond nicotinicoparalaacetilcolina(RNACA4).
Las convulsiones neonatales familiares benig-
nas constituyen un trastorno que se presenta en
laprimerasemanade vida, el cual, adiferencia
de muchas epilepsias neonatales, tiene un pro-
nostico favorable. Recientemente se ha demos-
trado que el mismo estaocasi onado por defectos
en unao dos subunidades delos conductos para
¢l potasio (CNKQ2 y CNKQ@3), similar a con-
ducto para €l potasio que ocasiona arritmias
cardiacas en algunas familias con sindrome de
QT prolongado. Por Ultimo, en una extensa
familiacon el sindromerecientemente descrito
de epilepsiageneralizada con convulsionesfe-
brilesmésotrasalteraciones, sehaidentificado
un defecto en la subunidad beta-1 de los con-
ductos neuronales para el sodio (CNSB1).

Evidencias procedentes de estos estudios en
humanosy datos experimental es sugieren que
las epilepsiasidiopaticas podrian ser predomi-
nantemente causadas por defectosen el funcio-
namiento de los conductosiénicos. De manera
que pasan aformar parte delacrecientefamilia
delas*conductopatias’. Estacomprensiondara
unanuevadirecciénalainvestigacionbésicaen
el campo de las epilepsias, con el propdsito de
investigar nuevosmétodos paramodificar tales
defectos en los conductos iénicos. Esto podria
conducir a una nueva era en las estrategias
terapéuticas para pacientes con epilepsia.
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A. SUBIRANA-L. OLLER

Estudios neurofisiolégicos en epilepsia.
Presentey futuro

H.O. Liders

Departamento de Neurologia. Cleveland Clinic
Foundation. Cleveland, EE.UU.

El desarrollo delael ectroencefal ografia, hace

aproximadamente 60 afios, introdujo el pri-
mer test que permiti6 demostrar objetivamen-
te la natural eza epil éptica de sintomas paro-
xisticos. Inicialmentesdlofueposibleregistrar
descargas paroxisticas interictales. Sin em-
bargo, en 1970, algunos centros de epilepsia
desarrollaron el sistema de monitorizacién
simulténea de video y electroencefalografia
gue permiti6 el andlisis correlativo de la se-
miologiaclinicadelascrisisy delasalteracio-
nes electroencefalogréficas ictales. Esta me-
todologia se aplicé no solamente para definir
sl un evento paroxistico era de naturaleza
epiléptica, sino también para determinar con
precision lalocalizacion de la zona epil ept6-
gena. Al mismo tiempo, se desarrollaron di-
versosmétodospararealizar registrosdirecta-
mente de la superficie del cerebro o de
estructurascerebralesmasprofundascon elec-
trodos de profundidad. Estos métodos invasi-
vossedesarrollaron paraestudiar alospacien-
tes candidatos para cirugia de epilepsia y
reguerian unalocalizacion precisa de la zona
epileptégena. Algunos centros de epilepsia
realizaron estudios invasivos en todos | os pa-
cientes antes de la cirugia.

En las dos Ultimas décadas el desarrollo de
|as técnicas de neuroimagen ha revol ucionado
el diagndstico de los enfermos con crisis epi-
|épticas. En la mayoria de los pacientes con
epilepsiafocal |aneuroimagen permitedemos-
trar lesiones que generalmente identifican con
precision lalocalizacion y también los limites
delazonaepileptogena. A pesar deestosavan-
ces de la neuroimagen, el electroencefalogra-
masiguesiendo unatécnicaindispensableenel
diagnésticodelaepilepsia. Laelectroencefal o-
grafia es todavia la Gnica técnica que permite
definir la naturaleza epiléptica de episodios
paroxisticos. Por tanto, es esencial para esta-
blecer que unalesi6n demostradaen neuroima-
gen es en realidad una lesion de naturaleza
epileptégena. Ademas, debido a la creciente
sensibilidad delasmodernastécnicasdeneuro-
imagen, es cada vez mas frecuente que en
pacientes epilépticos se detecten dos 0 mas
lesiones. En la mayoriade estos casos hay que
recurrir amétodos neurofisiol 6gicosinvasivos
paradeterminar cud de laslesiones demostra-
das por neuroimagen es epileptdgena.

Hoy endialaelectroencefalografiaestoda-
via la Unica técnica especifica capaz de de-
mostrar epileptogenecidad. Sin embargo, es
posiblequeenel futuro algunasdelastécnicas
de neuroimagen funcional puedan reemplazar
laelectroencefal ografia. Estastécnicasinclu-
yen métodos que demuestran alteraciones del
flujo sanguineo o del metabolismoenrelacion
con crisis epilépticas y también métodos que
permiten laidentificaci6n de neurotransmiso-
res relacionados con epileptogenecidad (glu-
tamatos, etc.). Yadisponemos de algunas téc-
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nicasdeestetipo (SPECT ictal, fMRI, MRS),
pero todaviano tienen lasuficiente especifici-
dad y/o resolucion temporal y espacial para
reemplazar alaelectroencefalografia, queto-
davia es latécnica esencial en el diagnostico
delaepilepsia

RESUMEN DE LAS PONENCIAS
MESA REDONDA |

AVANCES RECIENTES
EN GENETICA DE LASEPILEPSIAS

L aepilepsiadel I6bulotemporal familiar:
un nuevo sindrome epiléptico

J.J. Poza-Aldea

Servicio de Neurologia. Hospital Ntra. Sra. de
Aranzazu. San Sebastian, Espafia.

Laepilepsiadel |6bulotemporal familiar esun
cuadro heterogéneo, tanto desde el punto de
vistaclinico como genético. Sehan descrito al
menos dos sindromes, ambos con herencia
autosémica dominante, uno originado en la
region lateral del [6bulo temporal y otro con
caracteristicas que sugieren un origen mesial.
Laepilepsia lateral temporal autosémica do-
minante (ELTAD) se caracterizapor unaclara
transmision genética, con patrén autosémico
dominante y alta penetrancia, inicio en la
segunda-tercera década, ausencia de antece-
dentes de insulto cerebral, crisis parciales
simples (visuales o auditivas) aisladas, con
generalizacion secundaria, que aparecen ge-
neralmente en las primeras horas de suefio y
buena respuesta a farmacos antiepilépticos,
aunque con recidivade las crisis al suspender
la medicacion.

El EEG intercritico suele ser normal, aun-
gue pueden detectarse anomalias epilépticas
temporoccipitales, generalmente unilatera-
les. La neuroimagen es normal. El *Tc-
HMPAO-SPECT intercritico puede detectar
una hipoperfusion temporal . Se haencontra-
do un ligamiento con el cromosoma 10q y el
gen se ha localizado en un intervalo de 15
cM. Laepilepsiamesial temporal autosémi-
cadominante (EMTAD) seasemejaalaEL-
TAD en el patron de herencia, la edad de
inicio, la escasa frecuencia de crisis y la
buena respuesta al tratamiento, pero difiere
de ella en las caracteristicas clinicas de las
crisis. En la EMTAD, las crisis parciales
tienen componentes psiquicos, autonémicos
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o sensoriales y son frecuentes las crisis par-
ciales complgjas, muchas veces con genera-
lizacion secundaria. Al igual que en la EL-
TAD, el EEG es frecuentemente normal y la
RMN no muestra anomalias. En laEMTAD
se ha excluido la existencia de ligamiento
con el cromosoma 10qg.

Genética de las convulsiones febriles

A. Gil-Nagel

Servicio de Neurologia. Programa de Epilepsia.
Hospital Ruber Internacional. Madrid, Espafia.

Lasconvulsionesfebriles(CF) afectandel 2 al
5% delosnifiosantesdelaedad de5 afios. Son
crisis epilépticas que se presentan en relacion
con fiebre, sin evidencia de infeccion del sis-
temanervioso central o de otra patologianeu-
roldgicay sistémica. EnlapatogeniadelasCF
intervienen factores ambientalesy genéticos.
Con frecuenciamuestran agregacion familiar,
siguiendo patrones de herencia autosdmica
dominante, autosémicarecesivay poligénica.
Entre las formas familiares autosdmicas do-
minantessehanlocalizado genesen el cromo-
soma 8q (FEB1) y en el cromosoma 19p
(FEB2). Ademas, las convulsiones febriles
pueden ser uno de | os sintomas acompariantes
endiversostiposdeepilepsia. Entreéstasseha
descritolaepilepsia generalizada con convul-
siones febriles plus, una enfermedad causada
por una mutacion en el gen codificador de la
subunidad betal del canal de Na’ voltajede-
pendiente, localizado en la region 19g13.1.
Ademas, las convulsiones febriles se asocian
con otrossindromes quetienen unabase gené-
ticaimportante, como las epilepsias parciales
benignas de la infancia y algunas epilepsias
generalizadas primarias.

El gendelaenfermedad deL aforaaislado
al fin: una proteinatirosina fosfatasa

J.M .2 Serratosa

Unidad de Epilepsia. Servicio de Neurologia.
Fundacion Jiménez Diaz. Madrid, Espafia.

La enfermedad de Lafora es una forma de
epilepsia mioclnica progresiva caracterizada
por lapresenciadeepilepsia, mioclonusy dete-
rioro neurol égico progresivo. Laevolucién de
laenfermedad esrépidamenteprogresivahacia
un estado vegetativo terminal, y los pacientes
fallecenentre5y 10 afiosdespuésdel comienzo
de laenfermedad.

El rasgo caracteristico son los corpulscul os
intracelulares PA S-positivosdescritosinicial -

mente por Gonzalo Rodriguez Lafora en el
sistema nervioso central y, posteriormente,
por otros autores en muscul o esguel ético, re-
tina, rifion, nervio periférico y piel. La fre-
cuente existencia de consanguinidad, la pre-
senciadelaenfermedad s6lo en miembros de
lamismageneraciény laausenciadetransmi-
sién de generacion a generacion revelan el
carécter autosémico recesivo de la enferme-
dad. En 1995 localizamos el gen responsable
delaenfermedad del aforaenlaregiong23-25
del cromosoma 6 utilizando técnicas de liga-
miento genético. Posteriormente, descubri-
mos una microdelecion en homocigosis en
esta region candidata del cromosoma 6 en un
individuo afecto hijo de padres consangui-
neos. Tras estudiar |as 60 kil obases af ectadas
por lamicrodel eci 6n medi ante secuenciacion,
estudio de ADN complementarios y experi-
mentos de PCR con retrotranscriptasa
(RT-PCR), hemos caracterizado un gen que
codifica una proteina de alrededor de 331
aminoécidos. Estegen, denominado EPM2, se
encuentramutado en pacientes af ectos de en-
fermedad de Lafora.

Algunospacientespresentan mutacionesen
homocigosidad queoriginan laproduccion de
unaproteinatruncada, con pérdidatotal de su
funcién (mutaciones resultantes en un codén
deparada), |o que demuestra que las mutacio-
nes en este gen son las causantes de la enfer-
medad. Otros pacientes muestran mutaciones
missense quedan comoresultado el cambiode
un aminoécido por otro. Hasta el momento
hemos identificado un total de 20 mutaciones
en el gen EPM2 en pacientes con enfermedad
delLafora, hallazgo queindicaunaltogradode
heterogeneidad genética alélica. Hemos ob-
servado asimosmo gue un ndmero importante
de pacientes presentan deleciones de diverso
tamafio que dan lugar aunaproteinatruncada.
Las deleciones suelen afectar a la primera
parte del gen mientras que las mutaciones
puntuales son mas frecuentes en la segunda
mitad. El estudiodelasecuenciadelaproteina
codificadapor el gen muestrahomologiascon
un grupo de proteinas: las fosfatasas de
proteina-tirosina(protein tyrosine phosphata-
ses 0 PTPases), motivo por €l cua la hemos
denominado LAFPTPase (de LAFora PTPa-
se). La homologia es mayor en la regién co-
rrespondiente al dominio catalitico delasfos-
fatasas de proteina-tirosina, que constituyen
un grupo heterogéneo de enzimas implicadas
en laregulacién de diversas rutas metabolicas
y decontrol del desarrollo. Enlaactualidad se
esté caracterizando la funcion de la proteina
LAFPTPase, ya que desconocemos |os meca-
nismos por los que su alteracion dalugar ala
enfermedad de Lafora
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COMUNICACIONES ORALES
CIRUGIA

O1. Resultados del tratamiento quir Urgi-
co en 35 casos de epilepsiasrebeldes

|. Pascua-Castrovigjo, JL.H. Moneo? J.
Viafo®, M. Gutiérrez®, V. Lopez-Martin, F.
Carceller?®, A. Martinez-Bermejo, V.
Martinez ¢, M.C. Morales®

Servicio de Neurologia Pediatrica. *Servicio de
Neurocirugia Pediatrica. ®Servicio de Anatomia
Patol 6gica. Hospital UniversitarioLaPaz. °Unidad
de Resonancia Magnética. Sanatorio Ntra. Sra. del
Rosario. Madrid.

Objetivo. Presentar los resultados obtenidos
con lacirugiaen el tratamiento de 35 casos de
epilepsias rebeldes a todos los tipos de trata-
mientofarmacol 6gico. Pacientesy métodos. En
los dltimos cinco afios hemos tratado con ciru-
gia 35 pacientes (20 mujeres y 15 varones),
todos ellos con edades inferiores a 16 afios
cuando se inicié su estudio y todos, excepto
uno, operadospor debaj o deesaedad. Todoslos
casostenianestudioclinico, deEEG (condiver-
sastécnicas), RM (enmasdel 50% contécnicas
de angio-RM, RM-3D y RM espectroscopica)
y SPECT, antes de ser intervenidos. El EEG
interoperatorio fue realizado en un 30% delos
casos. Las piezas anatémicas quirdrgicas fue-
ron estudiadas histol 6gicamente en todos los
casos. Resultados. Se encontré tumor general-
mente benigno hemisférico —algunas veces di-
ficil deidentificar histol 6gicamente—conloca-
lizacién cortico-subcortical en cualquier zona,
aunque de predominio en |6bulos temporales,
en 17 casos (50%); 9 casos presentaban tras-
torno de la migracion (4 hemimegalencefalia,
3 displasiascorticaleslocalizadasy 2 heteroto-
pias cdrtico-subcorticales); 3 tuberosidades
cortico-subcorticales por esclerosis tuberosa;
3 cavernomas hemisféricos; 2 esclerosis me-
sialestemporalesy un hamartoma hipotal ami-
co. El resultado de lacirugiafue el control de
las crisis en todos los casos, excepto en los
4 casos de hemimegalencefaliay en 2 tumores
hemisféricos que mostraron malignidad. Con-
clusion. Lacirugia ha resultado eficaz para el
control delas crisis en €l 83% de los casos de
nuestraserie, si bien esverdad que sélo fueron
intervenidos|os casos donde lasimégenes evi-
denciaban un foco epileptdgeno orgénico.

O2. Patrones electroencefalograficos de
superficie criticos en pacientes afectos de
epilepsia del 16bulo temporal

E. Peral-Pellicer, J.M .2 Serratosa

Unidad de Epilepsia. Servicio de Neurologia.
Fundacion Jiménez Diaz. Madrid.

Introduccién. Sehan descrito patroneselectro-
encefalogréficos criticos especificos para la
epilepsia del 16bulo temporal. En €l presente
estudio presentamos los patrones electroen-
cefalogréficos de superficie criticos de 14 pa-
cientes con buena respuesta al tratamiento
quirdrgico. Métodos. Se revisaron retrospec-
tivamentelosregistrosvideo-EEG criticosy se
analizaron los patrones electroencefal ogréfi-
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cos de los primeros 30 segundos. Resultados.
Se estudiaron un total de 136 crisis (minimo
tres crisig/paciente) y se identificaron cuatro
patrones: 1.Iniciofocal temporal ritmico3 5 Hz
(83 crisis); 2. Patrén inicial foca temporal rit-
mico <5 Hz seguido de un ritmo 35 Hz con la
misma distribucién (22 crisis); 3. No locdiza
ble (17 crisis), y 4. Patrén mantenido focal
temporal ritmico <5 Hz (14 crisis). Se compard
laasociacién de estos patrones el ectroencefal o-
gréficos a subgrupos de pacientes: esclerosis
mesial tempora frente a lesién ocupante de
espacio, lesiéon medial frentealateral y resulta-
do posquirdrgico ‘IA’ frente a ‘peor que A’
(clasificaciondeEngel), no encontrandoseaso-
ciacion entre ningln patron electroencefal o-
gréfico critico y estos subgrupos. Conclusio-
nes. Nuestros datos apoyan laexistenciadelos
patrones descritosen laepilepsiatemporal. Sin
embargo, no hemos encontrado patrones espe-
cificos alos diferentes subgrupos de pacientes
con epilepsiatemporal.

03. Encefalitisde Rasmussen tratada con
éxito mediante hemisfer otomia (hemisfe-
rectomia funcional)

J. Rumia, M. Brdll, C. Garcia-Amorena,T.
Boget, S. Arroyo, E. Ferrer

Unidad deEpilepsia. Institut ClinicdeMalaltiesdel
Sstema Nervids. Hospital Clinic-Universitat de
Barcelona. Barcelona.

Introduccién. La encefalitis hemisférica de
Rasmussen es una enfermedad infrecuente.
Habitual mente se presentaen laprimerainfan-
cia. Los cambios patol 6gicos quedan confina-
dosal hemisferio afecto, sinquepor el momen-
tosedispongadeevidenciasconcluyentesdesu
etiologiay fisiopatologia. Cursacon crisisepi-
|épticas en hemicuerpo contralateral refracta-
riasatratamiento farmacol 6gico, y conduce en
su evolucién ahemiplejiay deteriorointel ecti-
vo grave. En laactualidad no se dispone de un
tratamiento médico quepermitaalterar el curso
evolutivodelaenfermedad. El Unicotratamien-
to efectivo es €l quirdrgico, dirigido alaextir-
pacion o desconexidn completadel hemisferio
afectado. Hoy en dia, la hemisferectomia ana-
témica parece contraindicada por el elevado
porcentaj e de complicaciones postoperatorias,
en particular la hemosiderosis superficial. Por
ello, lastécnicasactualesvan encaminadasala
desconexién del hemisferio, al tiempo queala
preservacion de su volumen y de su vasculari-
zacion. Con ello se consigue un control de las
crisis y de la evolucion del proceso, con una
tasamenor de complicaciones postoperatorias.
Caso clinico. El caso queilustralaseguridad y
€l potencial terapéutico delatécnicaquirdrgica
empleada (hemisferotomia transvértex de De-
lalandemodificada) esel deunvaréndel12 afios,
afecto de epilepsia parcia compleja farmaco-
rresistente desdelos 5 afiosy cuyo diagndstico
de encefalitis de Rasmussen se obtuvo a los
11 afios por evolucion clinicay RM craneal
seriadas. El paciente no presenté complicacio-
nestraslaintervenciony en laactualidad estd
libre de crisis epilépticas, pese a una marcada
reduccidn del tratamiento farmacol 6gico moti-
vada por toxicidad del mismo. Lapresentacion
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del caso seacompariade documentaci én anato-
mopatol égica, radioldgica, neuropsicolbgica,
de técnica quirargicay de evolucién postope-
ratoria, asi como de la discusion sobre el mo-
mento de la indicacion quirdrgica y de las
posibles variantes técnicas disponibles.

O4. Caracteristicasdelaescler osistempo-
ral mesial en espectroscopia. Correlacién
con pérdida celular en el hipocampo

M. Carrefio, I. Ngjm, T. Babb, Z. Ying, A.
Hilbig, Y. Wang, J.C. Bulacio, H.O. Luders

Seccién de Epilepsiay Trastornosdel Suefio, S-51.
TheCleveland Clinic Foundation. Cleveland, Ohio,
Estados Unidos.

Introduccion. La espectroscopia por resonan-
ciamagnética (ERM) esunatécnicaque deter-
mina la distribucion cerebral de distintos
metabolitosenvivo, y puedelateralizar correc-
tamente el 16bulo epileptogénico en epilepsia
temporal. Objetivos. Determinar lascaracteris-
ticasdelaesclerosistemporal mesial (ETM) en
espectroscopia, y correlacionar el cociente
NAA/Chol con la pérdida celular en el hipo-
campo. Pacientes y métodos. Estudiamos a
23 pacientes, conunaedad mediade26,7 afios.
Realizamos espectroscopia preoperatoria
(voxelsmdiltiples) sobreambos|6bul ostempo-
rales. SeanalizaronloscocientesNAA/Chol de
los voxels sobre el hipocampo y la sustancia
blanca parahipocémpica. El cociente se consi-
der6 anormal si erainferior a 1,13 (datos nor-
malizados). Se calcul6 la pérdida celular (por
subcamposyy total) en los hipocampos reseca-
dos. Resultados. El cociente NAA/Chol del
hipocampo fue anormal en el lado operado en
21/23 pacientes (91,3%) y bilateralmente en
12/23 (52,4%). La sustancia blanca parahipo-
campica fue anormal en 13/23 pacientes
(69,5%). Del total de pacientes, 15 (65%) tu-
vieron buen resultado posquirdrgico (libresde
crisis). El cociente NAA/Chol fue similar en
pacientes con buen o mal resultado (t= 1,45;
p=0,23). Las anomalias bilaterales no se aso-
ciaron con mal prondstico. No hubo correla-
cién entre el cociente NAA/Chol y la pérdida
celular enel hipocampo (r= 0,05; p= 0,8). Con-
clusiones. La mayoria de los pacientes con
ETM presentan anomaliasen ERM (bilaterales
en mas del 50%). Las anomalias bilaterales no
conllevan peor prondstico. No existe correla
ciénlineal entrelapérdidacelular y unadismi-
nucién del cociente NAA/Chol en el hipocam-
po (¢marcador metabolico?).

O5. Epilepsiadel I6bulotemporal en nifios

F.Villarejo, C. Alvarez-Sastre, A. Pérez-Gi-
ménez, F. Meneses, C. Pérez-Diaz, A.
Pascual, F. Cordobés

Servicio de Neurocirugia. Hospital Universitario
Nifio Jests. Madrid.

Introduccién. Las crisis parciales complejas
(CPC) son las mas frecuentes en pacientes con
epilepsiay constituyen el 50% del total. Aproxi-
madamenteen entreuntercioy lamitad deestos
enfermoslascrisissonresistentesal tratamiento
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médico; estos casos deben de ser estudiados en
Unidades de Epilepsia paravaorar las posibili-
dades quirUrgicas, ya que en la mayoria de los
pacientes existen alteraciones histol égicas ani-
vel del I16bulotemporal. Pacientesy métodos. Se
presentan 18 casosdenifiosmenoresde 18 afios,
con epilepsia tempora rebelde a tratamiento
médico eintervenidos quirdrgicamente. Lahis-
tologia demuestra 11 tumores, 4 malformacio-
nes arteriovenosas de pequefio tamafio, 2 escle-
rosis mesiales temporales y un caso de
cisticercosis. Después de la cirugia, 15 casos
(93,1%) no volvieron a presentar crisis.

06. Electrodos deforamen oval en laeva-
luacién neur ofisiol égica prequir Grgicade
la epilepsia mesiotemporal: experiencia
preliminar

A.Galddn,J.C. Sanchez-Alvarez, A. Altuzarra,
JM. Martin, M. Castafieda, J. Paniagua

Unidad deEpilepsia. Hospital UniversitarioVirgen
delas Nieves. Granada.

Introduccion. Losregistrosel ectroencefal ogré-
ficos (EEG) no invasivos de superficie o con
electrodos esfenoidales no son lo suficiente-
mente sensibles paralocalizar |ascrisis epilép-
ticasy pueden ser alterados por artefactos ex-
ternos como deformaciones craneales,
movimientos o miografia. En 1984, Wieser
introdujo |os electrodos de foramen oval (FO)
paralalateralizacion de crisis epilépticas me-
siotemporal es con actividad intercriticabilate-
ra y simplificar €l diagnéstico prequirdrgico.
Objetivo. Presentamosnuestraexperienciapre-
liminar con electrodos de FO en pacientes con
epilepsia parcial farmacorresistente de larga
evoluciény sospecharadiol 6gicade esclerosis
mesial, enlos quelosregistros EEG no invasi-
vos presentaban actividad bilateral y no permi-
tian con suficiente precision recomendar la
escision quirdrgica de uno de los lados. Méto-
dos. Implantamosel ectrodossemirrigidos, cua-
tro contactos de formabilateral, bajo anestesia
superficial y concontrol fluoroscdpico, y regis-
tramos junto con electrodos de superficie y
video-EEG asi como con retirada medicamen-
tosa durante el tiempo suficiente para obtener
un minimo de cuatro episodios criticos. Con-
clusiones. Loséelectrodosde FO son un método
seminvasivo de diagndstico prequirdrgico que
resultamucho mésbaratoy fécil de colocar que
otros métodos invasivos, presentan una gran
efectividad para la lateralizacion de actividad
mesiotemporal , notienen apenasriesgodecom-
plicaciones y se obtiene una sefial EEG sin
artefactos y de muy buena calidad.

O7. Hemiespasmo facial infantil con gan-
glioglioma cer ebeloso: un nuevo caso

M. Ramos, J. Narbona, J. Iriarte? C. Gamez®,
JL. Zubieta®

Unidad de Neurologia Infantil.  Departamento de
Neurologia. * Departamento de Medicina Nuclear.
°DepartamentodeRadiologia. ClinicaUniversitaria.
Universidad de Navarra. Pamplona.

Caso clinico. Presentamos el caso de una
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paciente seguida en nuestro departamento
durante 17 afos. Vistapor primeravez alos2
meses y medio de edad, presentaba desde el
nacimiento episodios de oculocefal oversion
ténica derecha con ocasionales clonias pal-
pebralesy hemiespasmo delacomisurabucal
a la derecha. Todos estos episodios tenian
unaduracion de entre 10 y 30 segundosy se
repetian de 50 a 60 veces a dia. Se descart6
una etiologia metabolicadel proceso. Se ad-
ministraron distintos farmacos antiepilépti-
cossinrespuesta. Progresivamente, lascrisis
se han limitado aunadesviacion ténicadela
mirada hacia la derecha y hemiespasmo fa-
cial derecho. En los Ultimos siete afios, bajo
tratamiento con carbamacepinaposteriormen-
te sustituida por lamotrigina, €l nimero de
crisissehareducidoa5o06al diay lapaciente
realizaunavidanormal. A laedad de 8 afios,
enlaRM cerebral se aprecié laexistenciade
unamasalocalizadaen el pedinculo cerebe-
loso medio-superior derecho que a lo largo
de los Ultimos nueve afios no ha alterado su
morfologia. Enlas TAC cerebralespreviasse
puede apreciar que la masa existia de forma
congénita. LosEEG no han mostrado anoma-
Ifas paroxisticas, ni incluso en unamonitori-
zacion reciente durante la que la paciente
present6 cinco episodios. La SPECT ictal
mostré una zona de hipercaptacion durante
unasalvade episodios, cuyatopografiacoin-
cideconlamasaencontradaenlaRM. Discu-
sion. La existencia de hemiespasmo facial
infantil y tumor cerebeloso congénito de na-
turaleza benigna (ganglioglioma) es una en-
tidad definida. Larevisién de labibliografia
muestra la existencia de siete pacientes con
hallazgosclinicorradiol 6gicossimilaresque,
en su mayoria, han sido diagnosticados de
hemiespasmo facial. En el tltimo deellos, el
estudio mediante SPECT muestra también
hipercaptacion cerebelosa criticay en el re-
gistro electroencefal ografico mediante elec-
trodos subdural es aparecen descargas hiper-
sincronicas cerebel osas coincidentes con los
episodios clinicos. La clasificacion de esta
entidad como una'‘ epilepsiacerebelosa’ oun
trastorno del movimiento es un temaen dis-
cusion. Este nuevo caso, el primero descrito
en nuestro paisy en el que, por decisién dela
familia, no se realizé un tratamiento quirdr-
gico del tumor, puede aportar nuevos datos
en el seguimiento a largo plazo de estos
pacientes.

08. Crisis caracterizadas por e acto de
escupir, enlaepilepsiadel I6bulotemporal
derecho

J.M 2Serratosa, J.A. Zabala®, E. Pera -Pdllicer

Unidad de Epilepsia. Servicio de Neurologia.
Fundacién Jiménez Diaz. * Servicio de Neurol ogia.
Clinica Puerta de Hierro. Madrid.

Introduccién. El acto de escupir durante las
crisisdeepil epsiase hacomunicado con esca-
safrecuenciaen laliteraturamédica. Recien-
temente se ha descrito la asociacion entre los
automatismos consistentes en escupir y el
I6bulo temporal derecho. Los pacientes des-
critosenlaliteraturasuelen presentar lesiones

enlaporcién medial del 16bulotemporal dere-
cho. Caso clinico. Se presenta el caso de un
paciente de 39 afios que comienzacon crisisa
laedad de 7 afios. L os episodios seinician por
unasensacion de cal or epigastrico ascendente
y sensacioén de lo yavisto. Posteriormente, el
paciente escupe mientras se agarra €l cuello
conlasdosmanos. El enfermofuemonitoriza-
do con video-EEG y se registraron cuatro
crisisde semiologiaelectroclinicasimilar. La
RM cerebral mostr6 unaatrofiadel hipocam-
po derecho y una lesiéon postraumética resi-
dual en el |6bulo parietal derecho. Tras ser
sometido a una lobectomia temporal derecha
con amigadohi pocampectomia, el pacienteno
ha vuelto a presentar crisis (incluyendo au-
ras). Conclusion. Nuestros datos apoyan la
asociacion entre |os automati smos de escupir
criticos con un origen temporal de hemisferio
no dominante.

09. Estado de mal mioclénico inducido
por vigabatrina

A. Garcia-Pastor, E. Garcia-Zarza? A.B.
Blanco? R. Peraita-Adrados®

Servicio de Neurologia. * Unidad Neurofisiol égica
del Suefio y Epilepsia. Hospital General Univer-
sitario Gregorio Marafion. Madrid.

Introduccién. La vigabatrina (VGB) es un
nuevo farmaco antiepiléptico Util enlapolite-
rapiadecrisisparcialesrefractarias. Lapsico-
sis por VGB es un efecto adverso conocido.
Ademas, este farmaco puedeinducir la apari-
ciondenuevascrisisepilépticas. Casoclinico.
Presentamosel caso deunapacientede69 afios
con mulltiples infartos cerebrales, diagnosti-
cada de epilepsia tardia sintomética (crisis
parciales complejas y parciales motoras se-
cundariamente generalizadas) tratada desde
hacia cuatro meses con VGB (3 g/dia) en
monoterapia. Acude a Urgencias por presen-
tar un cuadro de agitacion psicética. Durante
su estancia hospitalaria sufre nuevas crisis
epilépticas. Se efectlia video-EEG en lafase
critica. Resultados. Clinicamente, |a paciente
seencontrabavigil, conscientey parcialmente
orientada. Presentd episodios de mioclonias
en las cuatro extremidades separados por in-
tervalos de unos 3 minutos, en los que la
enferma se mantuvo asintomética. Simult&
neamente, el EEG recogi6 actividad de
polipunta-onda generalizada, sobre actividad
defondo deondaslentasdeproyecciondifusa.
La paciente se mantuvo consciente durante
todo el registro. El trazado fue interpretado
como estado de mal mioclénico asociado a
encefal opatia. Se decidio sustituir laVGB por
fenitoina. Dos semanas después, traslamejo-
riaclinicadelaenferma, serepitié el registro
y se observo la desaparicion de los signos de
encefalopatiay de estado de mal miocloénico.
Conclusiones. Lainduccion decrisisepilépti-
cas por VGB es un fenémeno ya descrito. Se
han sugerido diferentes mecanismos patogé-
nicos. En este caso, el estado demal miocl6ni-
co se relaciond con una encefalopatia por
VGB. Lamejoriaelectroclinicadelapaciente
tras laretirada del f&rmaco nos confirma esta
posibilidad.
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010. Epilepsiapar cial continuacomosin-
toma dedebut de una encefalomielitis pa-
raneoplasica

C. Gémez-Escalonilla, |. Garcia-Morales, L.
Galén, J. Porta-Etessam, A. Martinez-Salio,
A. Berbel-Garcia, P. de la Pefia

ServiciodeNeurologia. Hospital Universitario 12 de
Octubre. Madrid.

Introduccion. La encefalitis limbica es unade
lasmanifestacionesclinicasdelaencefalomie-
litisparaneoplsica, y puede aparecer de mane-
ra aislada o asociada a |a afectacion de otros
6rganos (sistemanervioso periférico, cerebel o,
etc.). Se puede manifestar inicialmente como
demencia, ansiedad, amnesiao confusion. Pre-
sentamosun caso deun pacienteconencefalitis
limbica cuya manifestacion clinicainicial fue
una epilepsia parcia continua. Caso clinico.
Paciente varén de 66 afios, fumador importan-
te, que acude a Urgencias con movimientos
clénicosinvoluntariosdelahemifaciesizquier-
da. La exploracion objetiva, ademéas de las
crisis parciales, la presencia de reflgos de
liberacion frontal. El electroencefalograma
demuestra actividad epiléptica en forma de
puntasfrontalesderechas, y laRM, hiperinten-
sidad frontal derechay bitemporal medial que
no captacontraste. EnlaTC torécicase aprecia
la presencia de una masa pulmonar. Las crisis
permanecieron durante |os tres meses siguien-
tesal comienzo del cuadroy no respondierona
ningun tratamiento. Resultados. Labiopsiade
lamasa es diagndstica de cancer de pulmon de
células pequefias. L os anticuerpos anti-Hu son
positivos. Conclusiones. Laencefalitislimbica
puededebutar como epilepsiaparcial continua.
En el seno de algunos casos de encefalitis
limbica, se pueden producir anticuerposdistin-
tosalosanti-Hu con tropi smo haciadetermina-
dos antigenos que pueden facilitar laaparicion
delascrisis.

EPILEPSIA INFANTIL

0O11. Androgenizacion en adolescentes
epilépticastratadas con valproato sodico

R. Ribacoba, C. Diaz? A. Sanchez del Rio?,
D. Solar, G. Moris, J. Salas-Puig®

Unidad de Neurologia. ®Servicio de Ginecologia.
Hospital Alvarez Buylla. Mieres. " Servicio de
Neurologia. Hospital Central de Asturias. Oviedo,
Asturias.

Introduccion. Es conocido el efecto del val-
proato sodico (V PA) sobrelashormonassexua-
les. Analizamos | os casos de cuatro pacientes
con alteraciones de distinta intensidad, e in-
tentamosdeterminar parametrosde seguimien-
to e ‘indicadores de alarma’ de este efecto
indeseable del farmaco. Pacientes y métodos.
Setratadecuatromujeresdeentre 17y 23 afios,
que iniciaron monoterapia con VPA entrelos
14y 19 afios; todas ellasrefirieron hirsutismo
y/o baches amenorreicos. En las cuatro pa-
cientes se realiz6 ecografia ginecol6gicay se
determinaron losniveles plasméticosdeécido
valproico, androstendiona, testosterona libre
y el cociente LH/FSH tres dias después del
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ciclo menstrual. Resultados. Todos los casos
presentaron alteraciones ecogréficas. En 2
pacientes hubo elevacion de la testosterona
librey entresenfermas, inversion del cociente
LH/FSH. Un caso precisd ooforectomia par-
cial. En dos pacientes se indicé cambio de
tratamiento antiepil éptico. Conclusiones. Re-
comendamos una anamnesis ginecolégica a
iniciar el tratamiento con VPA en mujeres
epilépticas plberes. Antelasospechade hipe-
randrogenismo deberealizarseunavaloracién
ginecol 6gica detallada. En algunos casos, se
planteaunaalternativaterapéuticaque depen-
dera del sindrome epiléptico.

012. Respuestaal tratamientodeprimera
intencién con vigabatrina en € sindrome
de West

J. Martinez-Antén, L. Quesada-Rodriguez,
A.C. Rodriguez-Barrionuevo, E. Bauza
no-Poley, M.P. Delgado-Marqués, M.D.
Mora-Ramirez

Unidad de Neuropediatria. Hospital Materno-In-
fantil Carlos Haya. Malaga.

Objetivo. Nos proponemos analizar la res-
puesta alavigabatrina (VGB) como farmaco
de primera eleccion en el sindrome de West.
Pacientes y métodos. En los Ultimos 10 afios
hemos atendido en nuestra unidad a 41 nifios
afectos de sindrome de West. De ellos, hemos
seleccionado 22 casos que corresponden alos
pacientes tratados inicialmente con VGB en
monoterapia. Analizamos la edad de comien-
zo, la patologia de base, €l tiempo de control
delos espasmosy delahipsarritmia, laapari-
cién previa o concomitante de otros tipos de
crisis, el desarrollo de epilepsia residual, su
grado de control, las secuelas originadas por
este sindrome y la retirada de tratamiento.
Resultados. En los casos seleccionados, la
edad de comienzo de los espasmo y de la
hipsarritmiahavariado entre 2 mesesy medio
y 18 meses, siendo la edad media en el mo-
mento del diagndstico de 10 mesesy medioy
laedad mésfrecuenteentre 7y 8 meses. Cinco
casos (22,8%) eran criptogénicos, 12 (54,5%)
eran portadores de patologia perinatal (el
66,6% de | os cuales correspondia a encefal o-
patiahipoxico-isquémica) y otros 5 pacientes
(22,8%) presentaban patol ogiaprenatal (3 cro-
mosomopatias, 1 esclerosis tuberosay 1 sin-
drome malformativo). No hubo diferencias
significativas entrela existencia o no de pato-
logia de base o su tipo en relacion con la
respuesta aVGB. En 11 casos se controlaron
lascrisisconV GB enmonoterapia, siempreen
un plazo inferior o igual a siete dias, frente a
los que precisaron la asociacién de otros far-
macosen|oscualesel control seprodujoenun
tiempo medio de 30 dias. En 2 casos no se
consiguio el control delascrisisy se produjo
unfallecimientorelacionado conel tratamien-
to con ACTH. Lahipsarritmia desapareci6 en
un intervalo que varié entre siete dias y siete
meses, siendo la media de 27 dias. Encontra-
mos secuelas motoras de mayor o menor in-
tensidad en el 63% de los casosy delas areas
cognitivas en el 59%; no pudimos diferenciar
las motivadas por la patologia de base de las
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secundarias al sindrome de West, si bien sélo
evidenciamos secuelas manifestadas como
retraso motor minimo en uno de los cinco
casos que consideramos criptogénicos. En
9 pacientes (41%), los espasmos tipicos de
este sindrome se precedieron o acompafiaron
de otros tipos de crisis, fundamentalmente
crisis parciales complejas. Se ha podido reti-
rar el tratamiento en 8 casos (36,3%) y se
mantiene ain en 13 enfermos (59%); el caso
restantefallecid. Delospacientesque mantie-
nen el tratamiento, 5 casos presentan una
epilepsiaresidual, controladaen laactualidad
en 4 de ellos y con control parcia en el
restante. Conclusiones. 1. Laaparicion dela
VGB hacambiado el prondstico del sindrome
deWest, en especial, en aguell os casos cripto-
génicos cuya respuesta a dicho farmaco en
monoterapia es buena. 2. Dada la ata inci-
dencia de patologia de base en la serie que
analizamos, es dificil definir laincidenciade
estetratamientoenel prondsticoglobal. 3.La
respuesta a la VGB en monoterapia se ha
mostrado similar en nuestraserie en todos|os
pacientes con independencia de la patologia
de base, si existia. 4. La desaparicion de la
hipsarritmiaeshabitual mente posterior al cese
delascrisis, conunadiferenciadeunos10 dias
en nuestros enfermos, y 5. En aquellos pa-
cientes en los que quedd una epilepsia resi-
dual, laVGB forma parte del tratamiento ne-
cesario para su control.

013. Factoresqueinfluyen enlainstaura-
cion del tratamiento anticomicial en la
epilepsia par cial benigna delainfancia

C. Garaizar, JM. Prats

Servicio de Neuropediatria. Hospital de Cruces.
Baracaldo, Vizcaya.

Introduccion. Laepilepsiaparcial benignade
la infancia con paroxismos rolandicos (EP-
BIR) esun sindromeclinico-EEG bien defini-
do, reconacido por lalLAE, con gran compo-
nente hereditario, evolucion benigna
dependientedelaedad y tratamiento no obli-
gatorio. En un trabajo previo, observamos
una alta proporcion de pacientes con EPBIR
sin tratamiento en nuestra casuistica (Rev
Neurol 1998; 27: 467-72). Objetivo. Averi-
guar losfactores queinfluyeron en lainstau-
racion del tratamiento. Pacientes y métodos.
Seleccionamos todos los pacientes con EP-
BIR atendidos en nuestro centro durante tres
afios (1995-1997). Se excluyeron aquellos
cuyo tratamiento se inicid en otro centro. Se
Ilev6 a cabo un andlisis multivariable de los
factores clinico-EEG pretratamiento relacio-
nados con lainstauraci6n del mismo. Resulta-
dos. Contabilizamos 130 casosprevalentes: el
63% eran varones, laedad durante la primera
crisisfuede 7 + 2,9 afios y 51 pacientes reci-
bieron tratamiento (39,2%) a los 0,33 afios
(rango: 0-8,4) delaprimeracrisis. Influyenen
la decision de tratar factores como: retraso
mental o Cl limite (OR: 14,9), trastorno del
aprendizaje en pacientes con Cl normal (OR:
149,2), dltimo EEG ni normal ni tipico de la
EPBIR (OR: 16,7), unamayor edad durantela
primeracrisis (OR: 0,69) y un mayor tiempo
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de evolucion desde la primera crisis (OR:
0,37). Conclusion. No son las caracteristicas
clinico-EEG de la(s) primera(s) crisis —tan
necesarias para el diagnéstico correcto del
sindrome- las que influyen en la decision de
tratar, sino el hecho de que el paciente sea
nuevo (escasa evolucién desde laprimeracri-
sis), joven o con caracteristicas poco comunes
en laEPBIR como son |os trastornos cogniti-
vos o grafoel ementos atipicos.

014. Evaluacion econdémica de las tecno-
logias sanitarias: conceptos bésicos y
aplicacion en la epilepsia

A. Argumosa, J.L. Herranz

Servicio deNeuropediatria. Hospital Universitario
M. de Valdecilla. Santander.

Introduccion. El coste creciente del cuidado
delasalud haobligadoa médicoainvolucrar-
se en el impacto econdémico de sus decisiones
y autilizar herramientas quele permitan esco-
ger la opcién més rentable. Desarrollo. Los
estudios de coste de prevalencia y/o de inci-
denciade una enfermedad dotan de magnitud
econdmica a ésta mediante |a suma de costes
directos (producidos por la actividad médica)
y costes indirectos (secundarios al cambio de
productividad del paciente); enlosestudiosde
evaluaci 6nfarmacoeconémicasetratadecom-
parar opciones diferentes através de sus cos-
tes y beneficios. Las unidades en las que se
miden los beneficios determinan el tipo de
estudio: coste-beneficio cuando son unidades
monetarias, coste-efectividad si se trata de
unidades clinicas, coste-utilidad si son afios
de vida ajustados por calidad y estudio de
minimizacion de costes cuando se comparan
loscostesde opcionescon losbeneficiosequi-
valentes. Finamente, se aplica el andlisis
marginal y de sensibilidad para comprobar la
validez delosresultados. Aplicaciones:. enfer-
medades crénicas como la epilepsia consu-
men gran partedel presupuesto sanitariodeun
pais. En 1993, se cred la Comision en Aspec-
tos Econémicos de la Epilepsiaen el seno de
laLigaInternacional contrala Epilepsia, au-
mentando las publicaciones en este campo y
vislumbréndose la necesidad de estandarizar
lametodol ogiaparaconseguir resultadosextra-
polables.

015. Impactoeconémicodelasenfer meda-
des crénicas en Espaia: € coste de la
prevalencia de la epilepsia durante la
infancia

A. Argumosa, J.L. Herranz

Servicio deNeuropediatria. Hospital Universitario
M. de Valdecilla. Santander.

Introducciony objetivo. Gran parte del presu-
puesto sanitario de un pais es consumido por
enfermedades crénicas como laepilepsia. Por
ello, es conveniente conocer €l impacto que
tienelaprevalenciadelamismasobre nuestra
economia sanitaria. Material y métodos. Par-
tiendo de 300 cuestionarios contestados por
neuropediatras espafiol es, se cal culan|os cos-
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tes directos (atribuibles a consultas médicas,
ingresos, terapiafarmacol 6gica, transportesa-
nitario y tratamientos rehabilitadores y de
apoyo alaeducacién) y los costes indirectos
(diasdetrabajo perdidos por |os parientes por
motivos relacionados con la epilepsia). Tras
calcular el costedelaprevalencia, seanalizan
los elementos més influyentes en el mismo y
se comparan con indicadores macroeconémi-
cos de nuestro pais. Resultados y conclusio-
nes. El coste dela prevalencia de la epilepsia
en Espafia en pacientes menores de 14 afios
supera los 20.000 millones de pesetas anua-
les, con un coste medio por paciente superior
alas 400.000 pesetas. El coste delaepilepsia
mal controladaes 2,5 vecesmayor queel dela
epilepsia controlada, y los costes directos,
principalmente relacionados con el diagnés-
tico y tratamiento, constituyen un gran por-
centgje del coste total. Conclusiones. El im-
pacto econémico asociado a cuidado de la
epilepsiaapoyalaimportanciasocial einstitu-
cional de esta entidad, y subraya la repercu-
sién delas decisionesclinicastomadasduran-
te el curso de la enfermedad.

016. Epilepsias par ciales occipitalesen €
nifio: revision de 25 casos

J.J. Garcia-Pefias, L.G. Gutiérrez-Solana,
M.L. Ruiz-Falcé

Seccion de Neurologia-2. Hospital Universitario
Nifio Jests. Madrid.

Introduccion. El objetivo de este trabajo es
analizar los hallazgos €l ectroclinicos que po-
sibiliten un mejor diagndstico diferencial en-
trelasformasidiopéticas, criptogénicasy sin-
tométicasdelasepil epsiasparcialesoccipitales
delainfancia Pacientesy métodos. Realiza-
mos unarevision retrospectivadelashistorias
clinicasde25 pacientesdiagnosticadosdeepi-
lepsiaoccipital por presentar crisiscon semio-
logia de disfuncién paroxistica de la corteza
occipital. El periodo de revisién abarcadesde
enero de 1987 a abril de 1999. En todos los
casos se analizan la edad de presentacion,
antecedentesfamiliaresdeepilepsiay convul-
siones febriles, semiologia de las crisis, ha-
llazgos EEG y evolucidn electroclinica. En
todoslos pacientes serealizaron EEG devigi-
liay de suefio, asi como TCy RM craneales.
Resultados. La edad de presentacién fue de
2-16 afios. Lostiposde epilepsiafueron: idio-
péticaen 10 pacientes (4 casostipo Gastaut y
6 tipo Panayiotopoulos); criptogénica en 8
pacientes; sintomatica en 7 pacientes (2 tu-
mores, 2 displasias corticales, 1 cavernoma,
1 malformacion arteriovenosay 1 atrofia fo-
cal trastratamiento con radioterapiacraneal).
Siete paci entes evol ucionaron como epilepsia
refractaria. Conclusiones. Las epilepsias oc-
cipitalesinfantiles constituyen un grupo hete-
rogéneo con variable expresion electroclini-
ca. La presencia de crisis con difusion a
estructuras temporales vecinas, crisis poli-
morfas evolutivas, alteracién del trazado de
base del EEGYy evidenciade paroxismosfoca-
lesde ondaslentas, deben hacernos sospechar
guesetratedeunaformadeepilepsiaoccipital
sintomética.

O17. Epilepsia con punta-onda continua
duranteel suefiolento: revision de15 casos

J.J. Garcia-Pefias, L.G. Gutiérrez-Solana,
M.L. Ruiz-Falcé, M.A. Pérez-Jiménez?, C.
Fournier del Castillo®, R. Peraita-Adrados®

Seccion de Neurologia-2. # Seccion de Neurofisio-
logia.” ServiciodePsiquiatriay Psicol ogia. Hospital
UniversitarioNifio Jests.® Unidad Neur ofisiol 6gica
del Suefio y Epilepsia. Hospital General Univer-
sitario Gregorio Marafién. Madrid.

Introducci6n. L aepilepsiacon punta-ondacon-
tinua durante €l suefio lento (EPOCS) es un
sindrome de dificil ubicacion nosoldgica que
debediferenciarse de otros sindromes epil épti-
cosinfantilescon punta-ondacontinuadurante
€l suefio lento (sindrome de Lennox, afasia-e-
pilepsia y epilepsia rolandica atipica, entre
otros). Pacientes y métodos. Realizamos una
revision retrospectiva de las historias clinicas
de 15 pacientes (9 varones y 6 mujeres) diag-
nosticados de EPOCS, segln los criterios de
Tassinari, valorados en la Seccion de Neurolo-
gia entre enero de 1989 y abril de 1999. En
todos los casos se analizan edad de presenta-
cion, antecedentes personalesy familiares, de-
but clinico, semiologia de las crisis, patron
EEG, anomalias neuropsicolégicas y evolu-
cionclinicay deEEG. Entodos|ospacientesse
realizaron estudios metabdlicos, estudio neu-
ropsicolgico, EEG devigilia, video-EEG-po-
ligrafiade suefio, TCy RM craneales. Resulta-
dos. Encontramos antecedentes personales
patol égicos en 3 casos; antecedentes familia-
res de epilepsiaen 4 casos. En relacion con la
edad depresentacion, 9 casos(60%) debutaron
entrelos5y 7 afios. El primer sintoma fueron
crisis comiciales (en 9 casos) y alteraciones
neuropsicoldgicas (en 6 casos). Los tipos de
crisisevolutivasfueron: parcialesmotoras(7 ca-
sos), parciales complejas (6 casos), atbnicas
(4 casos) y tonicoclénicasgeneralizadas (2 ca-
s0s). Cuatro enfermos tenian retraso mental
previoa debut delaEPOCS. Todoslos pacien-
tes desarrollaron alteraciones neuropsicol 6gi-
cas evolutivasy en 4 de ellos aparecieron sig-
nosregresivos. Conclusiones. LaEPOCSesun
sindrome epiléptico de variable expresion cli-
nicainicial y evolutiva. Ennuestraseriedestaca
que un 40% de | os pacientes fueron diagnosti-
cados de EPOCS a ser estudiados por atera-
ciones neuropsicol gicasaisladasy que cuatro
enfermos no presentaron crisis comiciales en
ningln momento de su evolucion.

018. Topiramato en e tratamiento de la
epilepsia miocl6nica severa dela infancia

M. Nieto-Barrera, R. Candau, M. Nieto-
Jiménez

Seccion Neuropediatria. Hospital Infantil Universi-
tario Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. La epilepsia mioclonica severa
delainfancia(EMSI) esunsindromeepil éptico
poco frecuente, habitualmenterefractario alos
fé&rmacos antiepil épticos (FAE). El topiramato
(TPM), un nuevo FAE deamplio espectro tera-
péutico, se ha asociado a tratamiento de base
para comprobar su eficacia en este tipo de
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epilepsia. Pacientesy métodos. A 18 pacientes,
10 mujeresy 8varones, con edadescomprendi-
dasentrelos23 mesesy 10s22 afios(X: 13 afios
y 4 meses), diagnosticados de EMSI con arre-
gloaloscriteriosdedefinicion establecidos, en
tratamiento conuno o masFAE (X: 2,2 FAE)y
gue se mantienen constantes durante tres me-
ses, seles aflade TPM en sustitucion habitual -
mente de un FAE, en los casos con politerapia.
Lafasedetitulacién seiniciacon 1 mg/kgy se
aumenta cada una o dos semanas, durante
4-12 semanas, seguin el proceder, hastallegar a
6-8 mg/kg. Se tuvieron en cuenta el tipo o los
tiposdecrisisy sufrecuenciaenlostres meses
previos, durantelatitulaciony enel seguimien-
to posterior. Se observan los hallazgos EEG
previos al tratamiento y en la evolucion. Se
anotan losefectosadversosy sevaloralaefica-
ciadel farmaco segun la supresion o disminu-
ciéndelascrisis. Resultados. En el 72% delos
casos, se haobtenido lareduccion en el 50% o
mésdelafrecuenciadecrisis, unadisminucion
del 75% en la mitad de los pacientes y la
supresion en el 16,6% de los enfermos; todos
€ellosyahabian experimentado mejoriadurante
latitulacién. Larespuestaesligeramente mejor
enlas crisis parciales que en las crisis genera-
lizadas. Los mejores resultados se observan
con TPM asociado a valproato y/o primidona.
Han presentado efectos adversos, discretos y
transitorios €l 50% de los casos, preferente-
mente aguellos en los que la titulacion fue
répida. No hubo que retirar TPM en ninglin
caso. Conclusiones. 1. El TPM semuestraefi-
caz en la EMSI con supresion y disminucion
superior a 75%delascrisisenel 16,6y e 50%,
respectivamente. 2. La asociacion mas eficaz
esconVPA,y 3. Losefectos adversos, discre-
tos y transitorios se observan habitualmente
con titulacion répida.

019. Andlisis de los pacientes hospitala-
rios ingresados por crisis epilépticas de
diagnostico nuevo durante un periodo de

SIS meses

M.P. Delgado-Marqués, S. Oliva-Rodri-
guez-Pastor, M.D. Mora-Ramirez, A.C.
Rodriguez-Barrionuevo, J. Martinez-Antén

Unidad de Neuropediatria. Hospital Materno-In-
fantil Carlos Haya. Malaga.

Objetivo. Analizar las caracteristicas clinicas,
electroencefal ogréficas, de neuroimageny tra-
tamiento seguido, en los pacientes ingresados
por crisis epilépticas de diagndstico nuevo.
Pacientes y métodos. Realizamos un estudio
retrospectivo de los pacientes ingresados en
Neuropediatria desde diciembre de 1998 hasta
mayo de 1999. Han ingresado 79 pacientes
(excluyendolapatologianeonatal), deellos, 57
lo fueron por crisisepilépticas, 25 son reingre-
sos y 32, que son el motivo del estudio, por
crisis epilépticas de diagndstico nuevo. Resul-
tados. Del total, 17 pacientesson nifiasy 15 ni-
fios. Hemos encontrado antecedentes familia-
res de epilepsia y/o convulsiones febriles en
9 casos. En los antecedentes personales, 5 te-
nian convulsionesfebrilesy 5 patol ogianeona-
tal. Laedad havariado entre los 18 dias y los
12 afios; 18 pacientes tenian una edad com-
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prendida entre 1-4 afios, 5 eran mayores de
8 afios, 4 menores de 1 afio y 4 entre 4-8 afios.
El nimero de diasdeingreso hasido deentre 2
y 16 dias, con una estancia media de 7,3 dias
por paciente. Las crisis presentadas han sido:
12 generalizadas (8 clénicas, 3 mioclénicas,
1 espasmo) y 10 parcialescomplejas (6 parcia-
les con generalizacién secundariay 4 parciales
simples). Segunlaclasificaciénsindromica, 12
han sido encuadradas como epilepsias parcia-
les (4 sintométicas y 8 criptogenéticas), 4 en
epilepsiasgeneralizadas(3 mioclénicascripto-
genéticasy 1 sindrome de West sintomético) y
16 sindromes especiales (7 convulsionesfebri-
lescomplicadas, 6 crisisaisladasy 3 estadosde
mal). A todos| os pacientes seles hapracticado
EEG de vigilia, siendo 20 normales, 5 con
ateraciones inespecificas, 3 con paroxismos
focales, 3 con paroxismos generalizadosy un
trazado hipsarritmico. A 19 pacientesselesha
realizado EEG con privacién de suefio, obte-
niéndose en 5 alteraciones locales inespecifi-
cas, en 4 paroxismos focales, en 3 paroxismos
generalizados y en 2 trazados normales. En
todos los pacientes se realizd6 TAC craned,
siendo en 4 patol 6gico. Seinicidtratamientoen
29 pacientes; el farmaco mas utilizado fue el
valproato (14 casos), seguido delacarbamace-
pina(7 casos) y del diacepamoral (6 casos); en
2 se ha utilizado vigabatrina. Conclusiones.
Las crisis epilépticas han sido un motivo fre-
cuente de ingresos hospitalarios. El grupo de
edad predominante ha sido de 1 a 4 afios. El
diagndstico sindromico masfrecuentefueel de
sindromes especiales. El primer EEG de vigi-
lia, e incluso con privacién de suefio, ha sido
normal en un elevado porcentaje de enfermos
(16 pacientes con sindromes especiales).

020. Estado demal convulsivo en € nifio.
Experiencia con valproato endovenoso

J. Campistol, A. Fernandez?, J. Ortega®

Servicio Neurologia. *Servicio Pediatria. Unitat
Integrada Hospital Sant Joan de Déu-Clinic.
Universitat de Barcelona. Barcelona.

Introduccién. El estadodemal convulsivo(EMC)
constituyeunaverdaderaemergencianeurol 6gi-
caenel nifio. Lautilizacién dediacepanrecta ha
supuestoungranavancey, juntoalaapariciénde
otros preparados por viaendovenosa, ha contri-
buido areducir lamorbimortalidad de las con-
vulsionesy el EM C enlainfancia. Recientemen-
te se ha comercializado en nuestro pais €l
valproato sddico (VPA) inyectable. Objetivos.
Andizar los resultados del empleo de VPA in-
yectable en pacientes con EMC en los dos Ulti-
mos afios en nuestro centro. Pacientes y méto-
dos. Revisién retrospectiva de los pacientes
ingresados en nuestro hospital en los que se ha
utilizado VPA endovenoso en € tratamiento de
las convulsionesy EMC, entre abril de 1997 y
juliode1999. LasdosisutilizadasdeV PA sonde
20 mg/kg (dosisdeataque), convel ocidad maxi-
madeinfusiénde5 mn,y dosisdel1-2 mg/kg/hora
ev (dosisde mantenimiento, maximo 2 mg/mn),
siendo ladosis méximade 650 mg/dia. Resulta-
dos. Se ha utilizado VPA en 25 pacientes con
edades comprendidasentrelas 2 horasdeviday
los 16 afios. Enlamayoriadeloscasos(52%), el

XXXVII REUNION ANUAL DE LA LECE

VPA se haadministrado en laUnidad de Cuida-
dos Intensivos Pediétrica por una situacion de
EMC sinrespuestaadiacepam, fenitoinau otros
fé&rmacos. Otrasseccionesenlasque sehaadmi-
nistrado estamedicaci6n son Neonatol ogia, Ur-
gencias, Unidad deObservacién, hospitalizacion
deNeurologiay hospitalizacion de Pediatria. La
etiologia que con mayor frecuencia motivo las
convulsionesy el EMC en estosparientesfueron
laepilepsiageneralizadaidiopética (24%), ano-
xianeonatal (20,8%), infeccién del sistemaner-
vioso central (16%) y epilepsiaparcial secunda-
ria (10,5%). Larespuestaa VPA se considerd
buena—consigue yugular completamentelacri-
sis—en el 52% delos casos, regular —disminuye
el nimero de crisis, pero persisten 'y es preciso
afiadir otro farmaco antiepiléptico—en el 24%y
conrespuestanulaenel resto (24%). Losniveles
plasméticosdeVPA enlassiguientes 24-72 ho-
ras tras €l inicio de la perfusién estaban en €
rangoterapéuticoenel 80%deloscasos(niveles
medios de 480 nml/L). En 15 nifios (60%) se
opt6 por mantener VPA durante unashoras (me-
diade 65,7 horasy rango entre una horay ocho
dias), en 9 pacientes se retir6 por respuesta no
satisfactoriay solamente en uno por los efectos
adversos presentados. L as transaminasas se de-
terminaron con posterioridad a la administra-
cién de VPA en 19 casos y sus valores fueron
normales en 18 (94,7%). El Unico nifio con
alteracion de lafuncién hepéticaalas 24 horas
de la perfusion de VPA fue diagnosticado con
posterioridad de sindrome de Alpers que cursa
también con hepatopatia. Solamente en un caso
se objetivd un leve descenso del tiempo de
protombinahastael 70% con nivelesde amonio
normales. En 2 casos se detectd hiperamonie-
mia; sin embargo, se trataba de dos nifios con
EMC que, con posterioridad, se demostré co-
rrespondian aerrores congénitos del metabolis-
mo (sindromedeAlpersy aciduriametilmal oni-
ca). Uno de los neonatos present6 trombopenia
y leucopeniaalos siete dias de tratamiento con
dosisde2 mg/kg/hy nivel estéxicosplasméticos
en el contexto de unaencefal opatia hipoxico-is-
quémica, queseresolvieronal retirar el farmaco.
En ninglin caso se objetivé hipotension arterial,
bradicardiani inestabilidad hemodindmicaatri-
buible VPA. Conclusiones. 1. Larespuestacli-
nicay toleranciaa VPA inyectable en nuestra
poblacién pediatrica han sido favorables, y 2.
Las posibilidades del VPA inyectable son am-
pliasy, si seconfirmalabuenatol eranciaque por
e momento hemos observado, puede ser un
farmaco de primera linea empleado por via
endovenosaen € tratamiento de las convulsio-
nesy € EMC en € nifio.

EPILEPSIASDEL ADULTO

021. Alteraciones neuropsicolégicas en
pacientes epilépticos farmacolégica y no
far macol 6gicamente controlados

C. Orozco, M. Pérez, A. Altuzarra®, A.
Galdon?, J.C. Sanchez-Alvarez?

Facultad de Psicologia. Universidad de Granada.
#UnidaddeEpilepsia. Hospital UniversitarioVirgen
delas Nieves. Granada.

Introduccion. LaNeuropsicologiaClinicaesla
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disciplina que se ocupa de la evaluacion y
rehabilitacion de las alteraciones psicol égicas
en los pacientes con disfunciones del sistema
nervioso central. Una de las poblaciones mas
estudiadas han sido los pacientes epilépticos,
en quienes las alteraciones en memoria episo-
dicay semantica, en lafuncion gjecutiva, en el
lenguajey en laatencién son las més frecuen-
tes. El objetivo del estudio fueinvestigar si las
alteraciones neuropsicolégicas son mas fre-
cuentesen individuos epil épticos farmacol 6gi-
camenteno controladosqueenloscontrolados.
Pacientes y métodos. Se seleccionaron 20 pa-
cientes epilépticos, 10 farmacol 6gicamente no
controlados y 10 farmacol 6gicamente contro-
lados. Seutilizaron el Rey Complex Figure Test
(RCPT), el test de aprendizaje auditivo-verbal
Espafia-Complutense (TAVEC), 2& 7 Selective
Attention Test y test de vocabulario de Boston.
Resultados. Se realizaron dos Anova compro-
bando quelosgruposestabanigual adosen edad
y escolaridad. Ademés, se elaboraron cuatro
tablas de contingencia para estudiar cuéntos
pacientes de cada grupo presentaban deterioro
neuropsicolégico (puntuacion T £30 o 2 DE
inferior a la media) en recuerdo demorado
figurativo y verbal, atencion manteniday res-
puesta de denominacion por confrontaci on vi-
sual. Los resultados mostraron que lafrecuen-
ciadepacientescon deterioro neuropsi col 6gico
eraigua paralos dos grupos (entre 20y 70%
segun variable). Conclusion. Ambas muestras
presentan deteriorosneuropsi col 6gicos, apare-
ciendo el mayor deterioro en memoriafigurati-
vay el menor en denominacién por confronta-
cién visual.

022. Gabapentina vs valproato en
epilepsia parcial no controlada con
carbamacepina

LI. Padrg, C. Morrala, K. Verger, JM. Sal,
G. Hernandez, GrupodeEstudio945-421-002

Servicio de Neurologia. Hospital General Univer-
sitari dela Vall d'Hebron. Barcelona.

Objetivo. Evaluar laeficaciay seguridad dela
gabapentina (GBP) frente a valproato (VPA)
como terapia afladida y monoterapia en pa-
cientes con epilepsia parcial. Pacientesy mé-
todos. Estudioal eatorio, doblementeciego, de
30 semanasdeduracion. Lamuestraestadcom-
puesta por 64 pacientes ambulatorios (media
deedad: 37,8 afios) procedentesde 12 centros
de Espafia y Portugal que presentan crisis
parciales (simples, complejas 0 secundaria-
mentegeneralizadas; desdehaceunamediade
tiempo de 14,4 afios) insuficientemente con-
troladas con carbamacepina (CBZ, dosis me-
dia 100 mg/dia). La duracién del estudio fue
de 12 dias en fase de titulacion (hasta 1.800-
-2.400 mg/dia tratamiento con GBP o
1.500 mg/dia tratamiento con VP); ocho se-
manas en periodo de terapia afiadida; 4-6 se-
manas deretiradadelaCBZ y 16 semanas en
fase de evaluacién de la monoterapia. Los
pacientes fueron excluidos del estudio si pre-
sentaban alguno de los criterios de salida
definidos en el protocolo que indican faltade
eficacia. Secompar6 el tiempo deexclusiéony
el porcentaje de pacientes retirados por un
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evento adverso entrelos grupos de tratamien-
to. Resultados. Periodo GBP + CBZ frente a
VPA + CBZ: no se hallaron diferencias signi-
ficativasen el tiempo de exclusi6n del pacien-
te (p= 0,064). El porcentaje de pacientesreti-
rados por un evento adverso en GBP + CBZ
fue significativamenteinferior que enlacom-
binacionVPA + CBZ (p= 0,0054). Periodo de
monoterapia: €l tiempo de exclusion de pa-
cientes fue ligeramente inferior en el trata-
miento con VPA frente a tratamiento con
GBP, aunquetal diferencianofuesignificativa
(p=0,455). Conclusiones. La GBP es tan €fi-
cazy masseguraqueel VPA cuando seutiliza
como tratamiento afiadido ala CBZ. Los pa-
cientes tratados con GBP presentaron menos
eventosadversos, tanto cuando seutiliz6 como
terapiaafadida, como cuando se utilizé como
monoterapia.

023. Experiencia en supresion de trata-
miento sobre 798 casos. Criterios de su-
presion de tratamiento antiepiléptico

L.F.V. Oller
Barcelona.

Pacientesy métodos. El autor revisaunaserie
de 7.500 enfermos epil épticos que correspon-
den ados subseries: la primera retrospectiva,
recogida entre 1974y 1976 y constituida por
3.000 enfermos, y lasegunda, apartir de 1985
enformaprospectiva, de4.500 enfermosreco-
gidos a partir de 1977 en forma prospectiva
Del total, se han analizado 798 casos en los
que las crisis han estado controladas total y
absolutamente, y en losque se hallegado ala
supresiontotal detratamiento. Deestos 798 ca-
sos, 633 (79,32%) no sufrieron recaidas pos-
teriores, mientras que 165 (20,68%) si las
padecieron tras la maniobra de supresién de
tratamiento. El autor analiza: a) El tiempo
Optimo sin desaparicion de crisis parainiciar
la maniobra de supresion de tratamiento; b)
Laforma de supresion de tratamiento; c) Va-
loracién global del enfermo antesdelamanio-
bra de supresion de tratamiento y decisién de
lamismapor partedel enfermo, con el consejo
médico; d) Diferentesfrecuencias derecaida
segun el sindrome epiléptico del que setrate,
y €) Valoracion globa de los resultados en
funcién de las caracteristicas del enfermo,
teniendo en cuenta los siguientes pardme-
tros. 1. Edad de inicio de la epilepsia, 2.
Inicio por crisis recurrentes 0 no recurren-
tes, 3. Tipo de crisis que ha presentado el
enfermoy asociaciones, 4. Factoresdesenca-
denantesdecrisis, 5. Frecuenciadelascrisis
alolargodelaevolucién, 6.Presenciaonode
estadosdemal, 7.Tipodeepilepsia, 8. Datos
electroencefalogréficoscriticos(video-EEG),
9. Datosdeneuroimagen, 10. Existenciaono
de trastornos neurol6gicos, 11. Existencia o
no defactoresgenéticos, 12. Etiologiaadqui-
rida, y 13. Situacién social por parte del en-
fermo. Conclusiones. El autor destaca dos
puntos. 1. Lanecesidad de un tiempo de se-
guimiento prolongado para poder cuantificar
laeventual recaida (media de seguimiento en
nuestra casuistica: 9,6 afos), y 2. Laimpor-
tancia de la edad de supresion.

024. Efecto anticonvulsionante precoz de
dosistinicasy multiplesdevigabatrinafren-
tea convulsiones por picrotoxinaen ratas

I. delas Cuevas, A. Cuadrado, A.P. Garcia,
JA. Armijo

Servicio de Farmacologia Clinica. Hospital Uni-
versitarioM. de Valdecilla. Departamento deFisio-
logia y Farmacologia. Universidad de Cantabria.
Santander.

Introducciény objetivos. El efectodelavigaba-
trina (VGB) se atribuye a la inhibicién de la
GABA-transaminasa, por |o que se considera
que su efecto anticonvulsionante se produce a
las 4 horas de su administracién y se prolonga
24 horas, siendo muy escasas lasreferenciasa
un efecto més precoz. Ademas, €l efecto dela
VGB no parece aumentar con ladosisy se ha
descrito toleranciatras dosis multiples en ani-
males, pero no en el hombre. Hemos estudiado
el curso temporal del efecto de dosis Unicasy
mlltiples de VGB y su relacion con la dosis.
Material ymétodos. Sehanrealizado seisseries
de cuatro grupos con un minimo de cinco ratas
Sprague-Dawley, machosadultos, de350-400 g.
Cadaserieincluydungrupocontrol y tresdosis
crecientesdeVGB ip. Sevalor6 durante 60 mi-
nutosel efecto frentealaincidencia(porcenta-
je de animales que no convulsionaron) y la
latencia (porcentaje de cambio en minutosres-
pecto al control) de clonus(cloniasgeneraliza-
dasdemésde5 segundos de duracién) y tonus
(extension tonica de las cuatro extremidades
asociada a postracion y pérdida del reflejo de
enderezamiento) inducidos en todas las ratas
por 6 mg/kg depicrotoxinasc. Resultados. Los
Unicos efectos que aumentaron con la dosis
fueron el alargamiento de lalatenciaal clonus
alos 15 minutosy del tonus alas 24 horas de
dosisunicas, y laprotecciénfrenteal tonusalas
4 horas de dosis mltiples; los demés efectos
disminuyeronendosisaltas, indicandounefec-
to de tipo campana. Los efectos tras dosis
mltiples se apreciaron con dosis 4 a 8 veces
menores (Tablal). Conclusiones. @) LaVGB
tieneun efecto anticonvul sionante agudo, tanto
tras dosis Unicas como multiples, incluso ma-
yor queel observado alas4 horasy que podria
tener utilidad clinica; b) LaV GB produce efec-
tos de tipo campana que explican que su efica-
ciano aumente con ladosis, y c) El efecto de
laVGB aumentatrasdosis multiples, especial-
mente el efecto sobre laincidencia de tonus.

025. Efecto anticonvulsionante de dosis
Unicas y multiples de valproato frente a
convulsiones por picrotoxina en larata

|. delas Cuevas, A. Cuadrado, A.P. Garcia,
JA. Armijo

Servicio de Farmacologia Clinica. Hospital Uni-
versitarioM. de Valdecilla. Departamento deFisio-
logia y Farmacologia. Universidad de Cantabria.
Santander.

Introduccion. El efecto anticonvulsionante del
valproato (VPA) se atribuye a la inhibicion de
canalesdesodioy sehaestudiado fundamental -
mente a los 15-30 minutos, no obstante, se ha
sugerido que posee algunos efectos gabérgicos
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Tabla I.
Dosis (mg/kg) Incidencia clonus Latencia Incidencia Tonue Latencia
15m 4h 24h 15m 4h 24h 15m 4h 24h 15m 4h 24h
Dosis Unicas
400 0 0 0 +8 +33° +9 +15° 0 0 +13 +34° +22°
800 0 0 0 +23 +30° +12 +10 +7 +10 +44° +36° +32°
1.600 0 0 0 +46° 0 9 0 0 0 +27°% +31% +46°
Dosis multiples
50 0 0 +13 +11 +9 +36° 0 0 +13 +29 +5 +50°
200 0 +4 0 +4  +3 -4 0 +12* 0 +88% +21% +11
400 0 0 0 +4 -15%0 -362° 0 +33* 0 +36°% +11 -28°°

2p< 0,05 frente al control meciante la c?en incidencias y el test de Mann-Whitney en latencias; ® p< 0,05 frente a dosis

Unicas de 400 mg/kg.

Tabla Il
Dosis (mg/kg) Incidencia clonus Latencia Incidencia Tonue Latencia
15m 4h 24h 15m 4h 24h 15m 4h 24h 15m 4h 24h
Dosis Unicas
50 0 0 - +14 -3 - +14 +25°% - +20* -6 -
200 0 0 0 +21° +21° +13 +15 0 0 +97° +3 +15
Dosis multiples
25 0 0 0 +16 -9 +27 0 0 0 12 -9 +30
50 0 0 0 +14 21 +47 0 +5 0 +19 -3 +16
200 0 0 0 +342 -15° 420 0 +10 O +81% +18? -16

2p< 0,05 frente al control meciante la c?en incidencias y el test de Mann-Whitney en latencias; ® p< 0,05 frente a dosis

Unicas de 400 mg/kg.

que podrian observarse més tardiamente. Los
datos sobre e efecto de dosis mditiples son
contradictorios: algunos autores sostienen que
aumentael efecto mientras que otros mantienen
locontrario. Hemosestudiado si existeun efecto
diferido del VPA en un modelo de convulsion
gabérgica, s éste depende de la dosisy s es
similar tras dosis Unicaquetrasdosismultiples.
Material y métodos. Se redlizaron tres seriesde
tres gruposy otras tres series de cuatro grupos
con un minimo de cinco ratas Sprague-Dawley,
machos adultos, de 250-400 g. Cada grupo in-
cluyd un grupo control y dosotresdosisdeVPA
ip. Sevalord durante 60 minutosel efecto frente
alaincidencia (porcentaje de animales que no
convulsionaron) y la latencia (porcentaje de
cambioenminutosrespectoal control) declonus
(clonias generalizadas de més de 5 segundos de
duracion) y tonus (extensinténicadelascuatro
extremidades asociadaalapostraciony pérdida
del reflejo de enderezamiento) inducidos en
todas las ratas por 6 mg/kg de picrotoxina sc.
Resultados. El efecto dedosisUnicas se observo
alos 15 minutos y se mantuvo alas 4 horas. El
efecto dedosismdltiplesde VPA parecesimilar
al dedosis Unicasalos 15 minutos, menor alas
4 horas (especialmentelaincidenciadetonus) y
probablemente mayor a las 24 horas (latencia
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del clonus). La mayor parte de los efectos del
VPA aumentaron con ladosis, pero |os efectos
tardios sobrelalatenciaal clonusy al tonustras
dosis multiples disminuyeron en dosis altas,
indicando un efecto detipo campana (Tablall).
Conclusiones. a) Seconfirmaqueel efectoagu-
do del VPA alos 15 minutos de dosis Unicas
aumenta con la dosis y es similar tras dosis
multiples,y b) Sedescribeunefectotardioalas
24 horas, probablementegabérgico, queaumen-
tatras dosis multiplesy es de tipo campana.

026. Hemiplegjia congénita de origen vas-
cular perinatal y epilepsiaintratable. Op-
ciones quirurgicas. Estudio de 36 casos

A. Pérez-Jiménez, M. Carrefio, T. Mesa, P.
Kotagal

Seccion de Epilepsia y Trastornos del Suefio.
DepartamentodeNeurologia. TheCleveland Clinic
Foundation. Cleveland, Ohio, Estados Unidos.

Pacientesy métodos. M ediante protocol o prequi-
rurgico estdndar (incluyendo monitorizacion con
video-EEG y RM) estudiamos a 16 nifios y 20
adulto. Se redlizo test de Wada en 15 casos. Se
operdal? pacientes,y € seguimiento posquirdr-
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gico medio fue de 3,6 afios. Resultados. Dieci-
nueve pacientes (53%) presentaban hemiparesia
sin utilidad de lamano, 23 (64%6) retraso mental
y 16 (44%) hemianopsia homénima. La edad
media de inicio de crisis fue de 39afios. La
epilepsia fue generalizada en & 14% de los pa-
cientesy focal enel 86% (tresgrupos): a) epilep-
siatemporal (11%), b) epilepsiamultilobar con
crisisfocalesmotorasy crisisparciaescomplejas
(33%) y c) epilepsiafrontal o prerrolandicacon
crisisfocales motorasy auras somatosensoriales
(42%). Los hallazgos EEG intercriticos mas fre-
cuentesfueron asimetriay lentificacién localiza-
da(58%) y anomal iasepileptiformesmultirregio-
naes (46%). El hemisferio dominante para el
lengugjefuee contralatera alalesiénenel 100%
del ospacientesestudiadosconel testdeWada En
7 pacientesseinyectdsbloe hemisferioafectado.
La cirugia consistié en lobectomia temporal en
4 casos, hemisferectomiafuncional en 10 casos,
lesionectomia en 2 casos y callosotomia en 1
caso. En @ 60% de los pacientes las crisis han
desaparecido, en e 20% persisten aurasy en un
20% se hareducido el nmero de crisis. Conclu-
siones. 1. Lospacientescon hemiplejiacongéni-
tay epilepsa intratable son buenos candidatos
paracirugiadelaepilepsia € tipodeclinicadebe
decidirsevaorandoe déficitmotory laextension
del &reaepileptégena, y 2. El hemisferio domi-
nanteparael lenguajeesel contraateral alalesién
vascular, por ello, e test deWadasepuederealizar
con unainyeccién Gnicaen € lado afecto.

027. Afectacién deloscamposvisualesen
lalobectomia temporal

A. Altuzarra, J. Lucena®, M. Castarieda,
H. Busquier, J.C. Sanchez-Alvarez

Unidad deEpilepsia. * Serviciode Oftalmol ogia. Hos-
pital Universitario Virgen delas Nieves. Granada.

I ntroduccion. Laafectacion deloscamposvisua
|esformahabitual mente partedelamorbilidaden
el tratamientoquirurgicodelaepilepsiatemporal.
Pacientes y métodos. En € presente estudio se
andiza la afectacion de los campos visuales en
30 pacientes, de unaserie de 46 casos, interveni-
dos mediante | obectomiatemporal. Se encuentra
una afectacion campimétrica en 27 pacientes,
siendo relevante que tan sdlo un enfermo es
consciente del déficit. Se pone en relacion la
afectacion de los campos visuales con diversos
pardmetros, entreelloslaamplitud delareseccién
neocortical, laamplitud delareseccion del hipo-
campoy € tipo de lesién histol gica.

028. La epilepsia durante el desarrolloy
su estudiocon neuroimagen funcional PET

JA. Mufioz-Yunta, A. Valls-Santasusana,
A. Maldonado? M. Vifolas, A. Freixas

Unidad de Epilepsia. Hospital del Mar. Barcelona.
#Centro PET Complutense. Madrid

Introduccion. El efecto delascrisis epilépticas
duranteel proceso demaduracion hasido causa
de preocupacién desde hace afios. 1llingworth
(1955) deciaquelascrisisno eran la causa del

retraso, sino los cambios que acontecian pre-
viamenteen el cerebro. Aunque se poseeinfor-
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maci onmuy limitadaen esteédrea, autorescomo
Le Normand y Cohen (1997) han analizado €l
efecto de la epilepsia en la conducta.
Vargha-Khaden (1992) estudio nifios con he-
miplejiacongénitacony sinepilepsiaasociada,
y observé que los hemipléjicos con epilepsia
presentaban mayores alteraciones cogni-
tivo-conductual esdel desarrollo. El seguimiento
de los sindromes de West, Lennox-Gastaut,
epilepsias miocldnicas y sindromes con crisis
frontal esprecoces, nosdemuestraquelascrisis
epilépticas afectan al proceso del desarrollo.
Esta ha sido la hip6tesis por la cual hemos
desarrollado estetrabajo. Pacientesy métodos.
Hemos utilizado una muestra de 20 pacientes,
siendo los criterios de inclusion el presentar
crisisrepetidasy refractariasdurantelosproce-
sos criticos de la maduracién cerebral. Los
pacientes se eval uaron mediante clinicaneuro-
|6gicadel desarrollo, con los cocientes de ma-
duracion y de integracion, EEG de vigiliay
suefio, RM y PET cerebral. Resultados. Todos
| ospaci entesestudiadospresentaron desarrollo
inicial normal, con paroy regresion en el pro-
ceso madurativo. Los EEG mostraban anoma-
|{as paroxisticas caracteristicas de los diferen-
tes sindromes epilépticos estudiados y signos
encefal opaticos que mostraban una buena co-
rrelacion con el grado de afectacion del desa
rrollo. Destacan |as escasas alteraciones de la
RM en contraste con laPET cerebral. En todos
loscasos, laPET muestraalteracionesenforma
de focos hipometabdlicos, que se correlacio-
nan, junto alas diasquisisipsilaterales talami-
casy contralateral es cerebel osas, con el grado
deretraso en el desarrollo. Conclusiones. De-
terminadas crisis epilépticas pueden provocar
retraso cognitivo-conductual. LaPET eslatéc-
nica deimagen masfidedignaparalocalizar el
foco epileptégeno y para estudiar la epilepsia
del desarrollo. El grado deretraso del desarro-
Ilo estaen relacion con lazona hipometabdlica
y su topografia, siendo mayor en los I6bulos
frontalesy en las areas de asoci aci6n tempora-
les y parietales, y con la precocidad de las
crisis: si éstasseproducen durantelosperiodos
criticos delamaduracion, maslimitado seri el
repertorio de gjecuciones cognitivo-conduc-
tuales del nifio. Los sindromes que més alteran
el desarrollo son el de West, Lennox-Gastaut,
crisis frontales, crisis gelasticas por lesiones
hipotaldmicas y las epilepsias miocl6nicas.

POSTERS

P1. Estudio observacional sobre eficacia,
toleranciay efecto sobrelacalidad devida
de la lamotrigina en monoterapia en la
epilepsia del anciano. |. Datos clinicos

JA.Mauri-Llerda, C. Tejero, JM. Mercadé,
LI. Padré, J. Salas-Puig, enrepresentaciénde
los neurdlogos participantes en €l estudio

Introduccion. Laepilepsiaen €l ancianoesmas
comun que en cualquier otro grupo de edad.
Son maés frecuentes las crisis parciaes y los
factores etiol 6gicos son distintos. Lafarmaco-
cinéticay farmacodinamicainsuficientemente
conocidas, asi como lasposiblesenfermedades
concomitantes, obligan abuscar farmacos me-
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jor tolerados y menos téxicos que los conven-
cionales. Objetivos. Valorar las caracteristicas
clinicasdel pacienteanciano con epilepsiasus-
ceptible de ser tratado con lamotriginaen mo-
noterapia, en dosis bajas. Material y métodos.
Se harealizado un estudio observacional pros-
pectivo en 29 centros, en el cua seincluyeron
un total de 185 pacientes mayores de 65 afios
(57% varones y 43% mujeres). Resultados. El
34% de los pacientes presentaban exploracion
neurol 6gicaanormal . L osantecedentes patol 6-
gicosmasfrecuentesfueron HTA (49%) eictus
(45%), mientras que la demencia sélo estuvo
presente en un 9%. El tipo de crisis mas fre-
cuenteeralaparcial secundariamentegenerali-
zada (42%), y €l 58% de |os enfermos habian
padecido entre dos y tres crisis en el periodo
anterior a comienzo del tratamiento. El 61%
presentaban epilepsia de origen vascular y el
29% de etiologia desconocida. El 68% no to-
maban medicacion previa; entre los que reci-
bian tratamiento, el farmaco mas frecuente era
lafenitoina, y al 74% se le administrabaalgin
otro tipo de medicacién concomitante.

P2. Estudio observacional sobre eficacia,
toleranciay efectosobrelacalidad devida
de la lamotrigina en monoterapia en la
epilepsia del anciano. Il. Eficacia y
tolerancia

JA.Mauri-Llerda, C. Tejero, JM. Mercadé,
LI. Padro, J. Salas-Puig, en representacion de
los neurdlogos participantes en el estudio

Introduccién. Lalamotriginaesun farmaco an-
tiepilépticodeamplio espectro, deeficaciasimi-
lar alafenitoinay lacarbamacepina, peroconun
menor nimero de efectos secundarios, y que
ofreceimportantesventajassobrel osantiepil ép-
ticosclasicosenel tratamientodelaepilepsiadel
anciano. Objetivos. Valorar la€ficaciay toleran-
cia de lalamotrigina en monoterapia, en dosis
bajas, en pacientes seniles con epilepsia. Mate-
rial ymétodos. Serealiz6 un estudio prospectivo
observaciona en 185 pacientes procedentes de
29 centros tratados con lamotriginaen dosis de
50 mg; serealizaron controlesa mes, tresy seis
meses. Resultados. El 86% de los pacientes
estaban libres de crisis a los seis meses. Se
obtuvo unamejor respuestaen lascrisisparcia-
les que en las generalizadas. En & 49% de los
pacientes se mantuvo ladosisinicia de 50 mg;
e 13%tuvieron quellegar a100 mg/dia. Latasa
de abandono fue del 3%. S6lo se detectaron
efectos adversos en el 6% delos casos. Conclu-
siones. La lamotrigina en dosis bajas es una
terapia eficaz en e control de la epilepsia del
anciano y tiene una excelente tolerancia.

P3. Estudio observacional sobre eficacia,
toleranciay efectosobrelacalidad devida
de la lamotrigina en monoterapia en la
epilepsiadel anciano. I11. Calidad devida

JA.Mauri-Llerda, C. Tejero, JM. Mercadé,
LI. Padro, J. Salas-Puig, en representacionde
los neurdlogos participantes en el estudio

Introduccién. Lalamotriginahademostradoen

diversos estudios un efecto positivo sobre la
calidad de vida de los pacientes. Objetivos.
Determinar |arepercusion del tratamiento con
lamotrigina en monoterapia, en dosis bgjas,
sobre la calidad de vida del paciente anciano
con epilepsia. Material y métodos. Se realizé
unestudioobservacional prospectivoen185 pa-
cientes procedentes de 29 centros diferentes.
Lacalidad devidasemidi6 atravésdelaescala
QUOLIE 10. Se compar6 lapuntuacion previa
al tratamiento con la de un control a los seis
meses. Resultados. Todos|os items estudiados
expresan unamejoriaestadisticamente signifi-
cativadelacalidad devidaen el sexto mesde
control detratamiento. El aumento de energia,
ladisminucién del desanimo, lamejoraen los
problemas de memoria y de las limitaciones
laborales y sociales, asi como la disminucién
del temor apadecer crisisy lamejor valoracion
personal sobresu calidad devidaglobal, sonlos
items que mejor demuestran el aumento de
calidad de vida. Conclusiones. El tratamiento
conlamotriginaen monoterapia, endosisbhajas,
en los pacientes ancianos con epilepsia tiene
una repercusion significativamente positiva
sobre su calidad de vida.

P4. Experiencia clinica con lamotrigina
en una Unidad de Epilepsia: eficacia y
perfil de seguridad

M. Alegre, J. Iriarte, A. Oliveros-Cid, C.
Viteri

Unidad deEpilepsia. Departamento deNeurologia.
Clinica Universitaria. Universidad de Navarra.
Pamplona.

Objetivo. Determinar la eficaciay el perfil de
efectos secundarios de la administracion de
lamotriginaen 101 pacientesval oradosennues-
tra Unidad durante el periodo 1994-1999 de
formaretrospectiva. Métodos. Enrelacioncon
laeficacia, serealizo, apartir delahistoriade
los pacientes, una valoracion semicuantitativa
de los cambios en la frecuencia de crisis (em-
peoramiento, sin cambios, mejoria <50%, me-
joria>50%, sin crisis). Los datos fueron clasi-
ficados en funcién del nimero de intentos
terapéuticosprevios con farmacosantiepil épti-
cosrealizadosen el paciente (ninguno, uno, dos
0 mas). Asimismo, se obtuvo una curva de
Kaplan-Meyer a partir de los tiempos de per-
manencia en el tratamiento del conjunto del
grupo (0-48 meses), como indice indirecto de
utilidad. Con relacién alaseguridad, se reco-
gieron todos los efectos secundarios referidos
por los pacientes, y se valor el tratamiento
concomitante con otros antiepilépticos y la
repercusion de estos sintomas o signos sobre
las dosis ulteriores de los mismos. Resulta-
dos. Encuantoalaeficacia, selogréladesapa-
ricion de las crisis en un 18% de los pacientes
y unamejoria mayor del 50% en un 17% mas.
No existieron diferencias entre los pacientes
con epilepsiafocal o generalizada. Un 55% de
|os pacientes segui dos durante 48 meses conti-
nuaron con el tratamiento al cabo deeste perio-
do. Los porcentajes de mejoriase mantuvieron
incluso en el subgrupo de pacientes con dos o
mésintentosterapéuticosprevios. Referentea
laseguridad, seregistraron efectos secundarios
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en 45 pacientes, aunque sélo obligaron a la
retiradade lalamotriginaen 4 enfermosy ala
reduccidndetratamientoen 13 individuosmés.
L os efectos secundarios més frecuentesfueron
inestabilidad (16 casos), diplopia (10 casos),
mareo (7 casos) y somnolencia (5 casos); la
mayoria de ellos ocurrieron en pacientes en
politerapia, especia mente con carbamacepina.
Se presentaron dos casos de erupcion cuténea.
Conclusiones. En su utilizacién clinica, lala-
motriginapresentaun perfil deeficaciabastan-
te favorable, tanto para epilepsia focal como
generalizada, y superior alos datos sugeridos
por los ensayos clinicos.

P5. Gabapentinaen monoter apia: revision
de nuestra casuistica

J. Sancho, J. Lopez-Trigo, A. Castillo, C.
Morrala, K. Verger, G. Hernandez

ServiciodeNeurologia. Hospital General Universi-
tario de Valencia. Valencia.

Introduccion. Los ensayos clinicos intentan
demostrar la eficacia y la seguridad de un
f&rmaco sometido a estudio en condiciones
muy estrictas de control, que, en ocasiones, no
son similares a las que se dan en la practica
clinicahabitual . Por estemotivo, consideramos
que unavez llevados a cabo |os ensayos clini-
cospertinentes, larealizacion deestudiosabier-
tosolarevisién de casuisticas personal es pue-
den aportar datos Utiles para la utilizacion
correcta del farmaco. Pacientes y métodos.
Hemos revisado nuestra experiencia en la ad-
mini straci6n de gabapentina(GBP) en monote-
rapia en 57 pacientes (30 mujeres y 27 varo-
nes). Los pacientes tenian un tiempo medio
desdeel diagndstico deepilepsiade 3,2 afios, y
el nimero de fé&rmacos antiepilépticos (FAE)
previos utilizados fuede 1,8 + 0,8. LaGBP se
usd como primer FAE en 17 pacientes, como
sustitucién de un primer FAE debido a efectos
adversos en 18 casos, como sustitucion de un
primer FAE por fatade eficaciaen 9 enfermos
y como sustitucion después de dos o mas FAE
en 13 individuos. Ladosis mediaempleadafue
de1,425mg, con unrango dedosisdeentre 600
y 2.400 mg. Resultados. Un 19% delospacien-
tes quedaron libre de crisis, en un 75% se
produjo unareduccién mayor del 50%Yy en un
14% no seobtuvo beneficioaguno. Latoleran-
ciafuebuena, y seretird el farmaco 9 apacien-
tes, (en 5 por faltade eficacia, en 2 por efectos
adversos y en 2 por voluntad del paciente).
Conclusiones. En nuestra experiencia, la GBP
se ha mostrado como un farmaco eficaz en
monoterapiay con escasos ef ectos adversos, [0
queapoyasu empleo como farmaco deprimera
linea en epilepsia de reciente diagndstico.

P6. Alteraciones del campo visual en pa-
cientes en tratamiento con vigabatrina

E. Pomares, C. Viteri

Unidad deEpilepsia. Departamento deNeurologia.
Clinica Universitaria. Universidad de Navarra.
Pamplona.

Introducci én. Publicacionesrecienteshanaler-
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tado sobre la existencia de alteraciones del
campovisual periférico, algunasdegran exten-
sién aunque llamativamente asintométicas, en
pacientesentratamiento convigabatrina. Obje-
tivo. Detectar posiblesalteracionesenel campo
visual en pacientes tratados con vigabatrina.
Pacientes y métodos. Se han realizado campi-
metriasen siete paci entes con edadescompren-
didas entre los 30 y 55 afios (43,2 + 9,7), que
tomaban vigabatrina en dosis de entre 1.000 y
4.000 mg/diaendistintasasociacionesconotros
farmacos antiepil épticos (FAE) durante un pe-
riodode2-6 afios(4,4 * 1,3). El estudio campi-
métrico serealiz6 enun campimetro Humphrey
(Program SITA-Fast). Cinco pacientes fueron
explorados en el Departamento de Oftalmolo-
giadelaClinicaUniversitariade Navarray dos
en otros centros sanitarios. Resultados. En 5/7
pacientes |la campimetria mostré alteraciones
consistentesen lareduccion periféricade cam-
pos visuales. Ninguno de |os pacientes tenian
percepcion de modificaciones en su campo
visual. Conclusiones. Aun siendo lavigabatri-
na un FAE con adecuada eficacia clinica, re-
cientes estudios evidencian alteraciones signi-
ficativasdel campo visual en pacientestratados
con dicho farmaco. Nuestro estudio concuerda
con tales hallazgos. Desde un punto de vista
fisiol 6gico no existe unaexplicacion claraatal
efecto. El aumento delaconcentracion retinia-
na de GABA en combinacién con un posible
efecto toxico directo de la vigabatrina u otros
FAE parece ser €l mecanismo patogénico mas
probable. Se necesitan estudios evolutivos a
largo plazo con seriesampliasdepacientespara
valorar el acance de tales hallazgos.

P7. Topiramato en epilepsia focal farma-
corresistente

A. Miralles, V. lvafiez

Servicio de Neurologia. Hospital Universitario La
Paz. Madrid.

Objetivos. Analizar laeficaciay seguridad del
topiramato (TPM) como farmaco afiadido en el
tratamiento delaepilepsiafocal farmacorresis-
tente. Pacientes y métodos. Afiadimos TPM al
tratamiento antiepiléptico en 32 pacientes con
epilepsiafocal farmacorresistente; excluimosa
5 pacientes por malatoleranciainicial (confu-
sion, nauseas, lumbalgia), y medimos la efica-
cia mediante el porcentaje de reduccion del
nimeromensual decrisis. Resultados. Estudia-
mos 27 pacientes cuya edad media fue de
38 afios y el tiempo medio de evolucién de la
epilepsia de 25 afios. La frecuencia media de
apariciéndelascrisisfuede19 mensuales. Los
pacientes recibieron una dosis media de TPM
de 300 mg/dia (100-800), durante una periodo
medio del tratamiento de 6,5 meses (3-12). La
frecuencia de crisis aumentd en 3 pacientes
(11,1%), no se produjeron modificacionesen5
(18,5%), hubo unareducci 6n menor del 50%en
7 (27,2%), una reduccion de 51-99% en 10
(37%) y supresion en 2 casos (7,4%). Los
efectossecundariosreferidos(15 casos, 55,5%)
fueron somnolencia, agresividad, nerviosismo,
pérdida de memoria, aucinaciones, insomnio,
astenia-anorexia, pérdidade peso, mareo, nau-
seas, parestesias, temblor, urolitiasis y rash
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cuténeo; se precisd su supresion en 4 casos
(14,8%). Conclusiones. En epilepsiafocal far-
macorresistente, el TPM en politerapiareduce
lafrecuenciadelascrisisen mésdel 50% en el
45% del oscasosy ocasi onal mente consiguesu
supresion. Losefectossecundariosaparecenen
un elevado porcentaje de pacientes, siendo re-
|ativamente frecuente la necesidad de suspen-
der el farmaco.

P8. Vigabatrina. Diez afiosdeexperiencia
en el Hospital Virgen dela Salud

C.|I. Cabeza-Alvarez, V. Torres-Pardo, R.
Garcia-Montero, B. Vidal, E. Jménez, A.
Alvarez-Tejerina

Servicio de Neurologia. Hospital Virgen dela Sa-
lud. Toledo.

Introduccion. Después de 10 afios de utiliza-
cioén delavigabatrina, nos ha parecido oportu-
no revisar el uso que hemos hecho de este
antiepiléptico en nuestro hospital. Hemos que-
rido ver el porcentaje de respuesta, cudles son
los pacientes que han mejorado con €l trata-
miento, asi comolos principal esefectosadver-
sos. Material y métodos. Serevisaron lashisto-
riasclinicasdetodoslospacientesquellevaron
ollevantratamiento convigabatrina. Seanaliz6
€l porcentaje de mejoriasy fracasos, y serela
cion6 conel tipodecrisisy deEEG intercritico.
Se estudid también el motivo de abandono del
tratamiento, asi como |os efectos secundarios
deéste, incluidaslas alteraciones visuales. Re-
sultados. Contabilizamos 69 casos documen-
tados, todos ellos en politerapia. Del total de
pacientes, siguen actualmente 22 enfermos
(31,9%); de los 47 restantes, dejaron €l trata-
miento por empeoramiento 8 (11,6%), por falta
de eficacia 27 (39,1%) y por otros motivos los
12 restantes (17,4%). Los pacientes en trata-
miento llevan unamediade4,5 afios (1-9 afios).
Ningun pacientehareferido alteracionesvisua
les subjetivas, aunque se ha realizado campi-
metria visual alos que estan en tratamiento y
han colaborado. Conclusiones. La vigabatrina
yaes un farmaco asentado y del que tenemos
experienciapréacticaen nuestro centro. Fue Util
enunterciodeloscasosenlosqueseadminis-
tr6; empeoraron los pacientes con epilepsias
generalizadas. Lasalteracionesvisualesnofue-
ron un problemaen nuestro centro. Lavigaba-
trinadebe ser, por tanto, uno mas delosfarma-
cos anticomiciales utilizados en epilepsias
parciales.

P9. Utilidad ddl diacepan rectal en la susti-
tucion de medicacion en epilepsias severas

M. Nieto-Barrera, R. Candau, L. Ruiz del
Portal, M. Rufo, A. Correa

SeccidndeNeuropediatria. Hospital Infantil Univer-
sitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. Enepilepsia, lasustituciondeun
farmaco antiepiléptico (FAE) por otro es un
proceso lento que se acentlia en los sindromes
epilépticosdedificil control terapéutico, enlos
gue es habitual el tratamiento con dos o0 més
farmacos, los cuales, con frecuencia, no impi-
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den larecurrenciade crisisy facilitan la apari-
cion de efectos adversos. Pararealizar la susti-
tucion en pocos dias, se propone la admi-
nistracion de diacepan (DZP) por via rectdl,
gue alcanzarépidamente el cerebro, como tra-
tamiento defondo paraevitar incidenciasmien-
tras serealiza el cambio. Pacientes y métodos.
Sepresentan 15 pacientes(8 varonesy 7 muje-
res), con edades comprendidas entre los 7 y
16 afios (X: 10 afios a 4 meses). Cinco fueron
diagnosticadosdeepilepsiapolimorfadel nifio,
5 de epilepsiaparcial sintomética, 3 de sindro-
me de Lennox-Gastaut, 1 de epilepsiamiocl6-
nica (sindrome de Angelman) y 1 de epilepsia
con punta-onda continuadurante el suefio len-
to. Oncetienendoso mastiposdecrisisy 4 uno
solo. Cuatro estan en tratamiento con tres FAE,
8condosFAEY 3conunsilo FAE; entodoslos
casos, estos FA E se han mostrado ineficacesen
el control delascrisis. Losnivelesplasméticos,
en los FAE en los que se pudieron determinar,
estén dentro del rango terapéutico. Para susti-
tuir—y enalgunoscasosretirar un FAE— hemos
procedidodelasiguientemanera: 1. Adminis-
tracion de DZP por via rectal, en dosis de
0,25-0,5 mg/kg/cada 8 horas, durante tres
dias; 2. Desde el primer diade sustitucion de
uno o mésfarmacos por el nuevo(s) farmaco(s)
prescrito(s), en dosisminimasterapéuticasy, a
veces, supresién deun FAE cuando previamen-
teexistiatriterapia; 3. Continuar del cuarto al
sexto diacon DZPrectal (0,25-0,5 mg/kg/cada
12 horas) y el tratamiento recomendado; 4.
Del séptimo al noveno dia continuar con DZP
rectal (0,25-0,5 mg/kg/cada 24 horas) e incre-
mento del farmaco afiadido, si latoleranciaes
buena, en dosis media terapéutica, y 5. Al
décimo dia, niveles plasméticos basales de la
medicacion instaurada y ajustar dosis, s es
necesario. Se hatenido en cuenta el tipo, fre-
cuencia de crisis, tratamiento, con determina-
cién delosniveles plasméticos antesdeiniciar
tratamiento con DZP por viarectal, farmaco(s)
cambiado(s), lasincidenciashabidasduranteel
tratamientocon DZPy lafrecuenciadecrisisen
lostresmesessiguientes. Resultados. Nosehan
producidoincidenciasdurantelasustitucionde
un FAE por otro en 12 casos, ni entrescasosde
sustitucién de un FAE y supresion de otro; en
13 casoshubo supresiény en 2 disminucion de
lascrisisdurante el tratamiento con DZP. Con-
clusiones. 1. El DZP administrado por viarec-
tal alcanzacasi inmediatamenteel cerebroy es
muy efectivo en el control critico en dosis de
0,5-1 mg/kg, con bajo riesgo, y 2. Con DZP
por via rectal, se simplifica sensiblemente la
sustitucién de un FAE por otro con riesgo
minimo.

P10. Gabapentina asociada en nifios con
crisis parciales rebeldes: estudio multi-
céntrico, doble-ciego, controlado con pla-
cebo en 247 pacientes

J.L. Herranz, C. Morrala, K. Verger, JM.
Sol, G. Hernandez y Grupo de Estudio
Pediétrico de Gabapentina

ServiciodeNeuropediatria. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Objetivo. Valorar laeficaciay latolerabilidad
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delagabapentina (GBP) asociadaen nifiosde
3 a 12 afios con crisis parciales rebeldes. Pa-
cientes y métodos. Tras un periodo basal de
seis semanas, se distribuyeron de maneraran-
domizada247 pacientesde 54 centros; seaso-
ciaron durante 12 semanas de manera doble-
mente ciega 23-35 mg/kg/diade GBP (119) o
placebo (128),y sevalorélaeficaciamediante
el cociente-respuesta (CR), latasa de respon-
dedores, la modificacion de la frecuencia de
crisisy laopinién delos padresy del médico.
Resultados. El CR fue significativamente in-
ferior (mejor) en nifos tratados con GBP
(p=0,0407), asi como latasa de respondedo-
res. Lareducciondelafrecuenciadecrisisfue
mayor en €l grupo tratado con GBP (-17%)
que con placebo (-6,5%), observandose la
mayor eficacia en los nifios con crisis com-
plejas (-35% frente a -12% con placebo) o
con crisis secundariamente generalizadas
(-28%frentea+13% con placebo). Latolera-
bilidad fue excelente, con seis nifiostratados
con GBP (5%) y tres con placebo (2%) enlos
que suprimio el tratamiento por somnolen-
cia, irritabilidad e insomnio. Conclusiones.
La GBP es un antiepiléptico eficaz y muy
bien tolerado en politerapia en nifios con
crisisparciaesrebeldes; se sugierelautiliza-
cion dedosis més elevadas del farmaco, supe-
rioresa 35 mg/kg/dia, cuando no se suprimen
las crisis con dosis més bajas.

P11. Sincope. Registro critico en tres pa-
cientes. Diagnésticodifer encial conlascri-
sisepilépticas

S. Giménez, C. Lluis, C. Descals, R. Rovira,
LI. Padro

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
General Universitari de la Vall d'Hebron.
Barcelona.

Introduccion. El diagnéstico diferencial entre
sincopes y crisis epilépticas fue ya descrito
por Gastaut y Fischer-Williams en 1940. Sin-
cope es una pérdida bruscay transitoria de la
conciencia y del tono postural, debida a hi-
poxia cerebral. Sin embargo, en la préctica
clinica habitual continia planteando impor-
tantesconfusiones, sobretodo si existen mani-
festaciones motoras asociadas. Casos clini-
cos. Presentamos tres pacientes en los que se
pudo registrar un episodio sincopal. Uno de
ellosambulatorioy con tratamiento anticomi-
cial yainstaurado, y los otros dos remitidos
desde Urgencias con sospecha de estado de
mal parcial. Resultados. Los EEG estandar
con poligrafia (ECG y respiracion) muestran
unaasistoliadediferenteduracion, seguidade
modificaciones en laactividad cerebral y ma-
nifestaciones motoras en dos ocasiones, con
recuperacion electroclinicainmediata al res-
tablecimiento del ritmo cardiaco. Conclusion.
Presentamosestostrescasosparademostrar la
utilidad de los registros EEG de rutina con
poligrafia pararealizar este diagndstico dife-
rencial, evitando asi prolongados tratamien-
tos farmacol 6gi cos, no s6lo innecesarios sino
incluso perjudiciales, y noretrasar el correcto
diagnéstico e instauracion del tratamiento
médi co-quirurgico adecuado.

P12. Regresion autistaen el nifio: ¢setrata
de una manifestacion epiléptica?

J.J. Garcia-Pefias, L.G. Gutiérrez-Solana,
M.L. Ruiz-Falcé

Seccion de Neurologia-2. Hospital Universitario
Nifio Jests. Madrid.

Introduccién. Lascrisisepilépticas pueden apa-
recer hasta en un 30-40% de los sindromes
autistas. Por otra parte, existen nifios que se
encuadran en €l concepto de‘regresion autistal,
con répidainstauracién de comportamiento au-
tista (simulando una encefal opatia progresiva),
asociado a EEG paroxistico (con un trazado
similar a la hipsarritmia o bien con una punta
ondalenta difusa), y que, sin embargo, no pre-
sentan crisisepil épticasconcomitantesni evolu-
tivas. Pacientesy métodos. Revisién retrospecti-
va de las historias clinicas de siete nifios
(6 varonesy 1 mujer) diagnosticados de regre-
siénautistay valoradosen nuestraSeccién entre
juniode 1994y juniode1999. Entodosloscasos
seanalizan: edad de presentacidn, sexo, antece-
dentes personales y familiares, debut clinico,
semiologianeurol 6gica, patron EEG, tratamien-
to y evolucion electroclinica. En todos los pa-
cientesseredizaron: TCy RM craneales, EEG
de vigilia y suefio, examen neuropsicol 4gico,
estudios metabdlicos, deteccidn de enfermeda
des lisosomales y mitocondriales, y cariotipo.
Resultados. La edad de presentacion fue de
18-30 meses. Laformadedebut clinicoentodos
los casos fue la instauracion de un sindrome
autista, en el plazo de 1-3 meses, con predomi-
nio de la ateracién de la interaccion social
reciproca. Los EEG mostraron 5 casos con tra-
zado similar a una hipsarritmiay 2 casos con
punta onda lenta difusa. Los nifios recibieron
como tratamiento carbamacepina(en 4 casos) y
lamotrigina(en 7 casos). Ningun paciente desa-
rroll6 crisis epil épticas durante su seguimiento.
Cinconifiosnormalizaron el trazado EEG trasel
tratamientoy mejoraron globalmentedesutras-
torno autista. Dos casos evolucionaron hacia
sindromes autistas estructurados, con retraso
mental severo. Conclusiones. Larapidainstau-
racion deun sindromeautistaasociadoaun EEG
paroxistico concomitante y la mejoria electro-
clinica de este cuadro tras € tratamiento con
anticomiciales, nosinduceapensar quelasano-
malias neuropsicol égicas que conforman lare-
gresion autista constituyen una manifestacion

epiléptica.

P13. Psicosis postictal

|. Garcia-Morales, C. Gébmez-Escalonilla, L.
Galan, M. deToledo, G. Parrilla, A. Pascual,
P. de la Pefia

ServiciodeNeurologia. Hospital Universitario 12 de
Octubre. Madrid.

Introduccion. Lapsicosispostictal esuncuadro
poco frecuente. Revisando laliteratura, se han
propuestoalgunoscriteriosqueintentan definir
esta entidad. Es fundamental que exista una
relacion temporal con actividad epiléptica en
dias previos. Generalmente, ocurre tras una
exacerbacion en lafrecuencia o intensidad de
lascrisisy debeexistir unintervalolicidoentre
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las mismasyy lainstauracion del cuadro psico-
tico. Laduracion variaentre unasemanay tres
meses. Aungue se han descrito casos con reso-
lucion esponténea, en ocasiones ha sido nece-
sarialaterapiaelectroconvulsiva. Objetivo. Pre-
sentar un caso de psicosis en una paciente con
crisis parciales secundariamente generaliza-
das. Caso clinico. Paciente de 23 afios, de ori-
gen nigeriano, con antecedentes de varios cua-
drosdecortepsicotico probablementedeorigen
comicial. Ingresaen el Servicio de Neurologia
por presentar cuadro alucinatorio con fluctua-
ciones en el nivel de conciencia, de instaura-
cion brusca y en relacion temporal con tres
episodios de crisis parciales secundariamente
generalizadas en dias previos. En la explora-
c¢ion neurol 6gicano se encuentrafocalidad. El
EEG realizado inicialmente muestra actividad
epileptiforme en region frontotemporal defor-
ma bilateral, posteriormente se objetiva un
deltall enlamismazona Serealiz6unaamplia
deteccién que descart6 el origen infeccioso,
inflamatorio o metabodlico del cuadro, asi como
la existencia de lesiones estructurales. Con el
tratamiento anticomicial el EEG se normalizé,
pero la clinica de la paciente se mantenia sin
cambios, por |0 que se comentd al Servicio de
Psiquiatria, donde ingresa con la impresion
diagnostica de cuadro psicético. Se iniciaron
medidasconductual esy tratamiento con neuro-
|épticossin conseguir mejoria, loquemotivoel
inicio deterapiaelectroconvulsiva(TEC). Fue-
ron necesarias varias sesiones de TEC y dos
meses de ingreso para que la paciente recupe-
rara su situacion premérbida. Conclusion. In-
terpretamos €l cuadro de la paciente como un
episodio de psicosis postictal, ya que cumple
las caracteristicas que definen este cuadro y se
descartaronrazonabl ementeotrasposibilidades.

P14. Edema agudo de pulmén no cardio-
génico en € contexto decrisis parciales

I. Pericot, S. Giménez?, M. Falip, M.D.
Ortega, R. Rovira?, LI. Padré

Unidad de Epilepsias. * Servicio deNeurofisiologia
Clinica. Hospital General Universitari de la Vall
d'Hebron. Barcelona.

Introduccion. Lascrisisepilépticastonicocl 6ni-
casgeneralizadas pueden desencadenar un ede-
ma agudo de pulmon no cardiogénico, sin em-
bargo, las crisis parciales no se han descrito
como causadeestaenfermedad. Presentamosun
caso clinico de edema agudo de pulmén de
origen no cardiogénico, evidenciado por radio-
logiay clinica, en el contexto de estado parcial.
Caso clinico. Mujer de 54 afios, sin hébitos
téxicos ni historia previa de enfermedades car-
diacas, con antecedentes patol 6gicos de menin-
gitisdurante el primer afio de vidacon estrabis-
mo como secuela. En los Ultimos cuatro afios
referiaepisodiosdedificultad enlarespuestasin
alteracion delaconciencia, de minutosde dura-
cidn, sugestivos de crisis parciales simples con
semiologiapsiquica. Enel contextodeunacrisis
parcial simple, tras una semana en que habian
aumentado la frecuencia e intensidad de las
crisis, presentd pérdida de conocimiento con
convulsionesy mordeduradelengua, seguidode
insuficiencia respiratoria aguda e hipotension.
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Se redlizaron diversas exploraciones comple-
mentarias, donde la Rx de térax y la TC
téraco-abdominal mostraron condensaciones
alveolarespulmonaresbilateral es, sugestivasde
edema agudo de pulmén. Laanaliticamostraba
hipoxemiaarteria y alcalosis. El ECG, Holtery
ecocardiograma fueron normales. La RM cra-
neal mostré una pérdida de volumen del 16bulo
temporal derecho que correspondia a un rea
cicatricia en relacion con un episodio antiguo
(inflamatorio, isquemia), y los EEG estdndar y
en privacion de suefio objetivaron unafocalidad
irritativa especifica de comicialidad temporal
mediaderecha(T,). Lapaciente precisd intuba-
cién orotraqueal con ventilacion mecénica y
tratamiento con farmacos diuréticosy vasoacti-
Vos, con buena respuesta clinicay radiol 6gica,
asi como desaparicién delosinfiltrados pulmo-
nares en 24 horas. Conclusiones. Lascrisispar-
ciales pueden desencadenar un edemaagudo de
pulménno cardiogénico. Unacrisisparcial sim-
ple puede evolucionar a complejay a tonico-
clénica generalizada, pudiendo dar lugar a un
edemaagudo de pulmén de origen no cardiogé-
nico, en sujetos sin historia previa de cardiopa-
tias ni otros signos de disfuncion cardiaca.

P15. Monitorizacion de video-EEG. Uti-
lidad en el diagnostico de episodios par o-
xisticos

E. Urrestarazu, E. Pomares, J. Iriarte, J.
Artieda, J. Narbona?, E. Schlumberger?, R.
Sanchez-Carpintero®, C. Viteri

Departamento de Neurologia. *Unidad de
Neurologia Infantil. Clinica Universitaria.
Universidad de Navarra. Pamplona.

Introduccidny objetivo. El diagndstico definiti-
vo de episodios paroxisticosrequiere el registro
del episodio con los pardmetros necesarios para
decidir si setratade epilepsiao no. El diagnés-
tico diferencia es amplio. El objetivo de este
trabajo es conocer lautilidad del video-EEG en
el diagndstico, y calcular el porcentaje de pa-
cientes en los que € estudio de video-EEG ha
conllevado un cambio dediagnéstico. Pacientes
y métodos. Entre enero de 1998 y 1999, se
estudiaron 22 pacientes remitidos para estudio
devideo-EEG acausadedudasdiagndsticas. Se
tratabade 17 mujeresy 5 varones, con unaedad
de25,6 + 18afios(rango: 10 meses-75 afios). El
sistema de monitorizacion es un aparato digital
conel programaHarmoni edotado de64 canal es,
con amplificadores Lamont. El video estd sin-
cronizado con la sefid de EEG y se graba en
formato VHS. Seregistré EEG, ECGY, en casos
seleccionados, EMG. En 16 pacientes € diag-
nostico previo erade crisis epil épticas, mientras
que en 2 era de pseudocrisis, en 1 de epilepsia
méspseudocrisis, en1detrastornodesuefioy en
2dedistonia. Resultados. L ospacientestuvieron
3,8+ 6,4 episodios (rango: 0-30) en 2,3+ 1,4
dias de ingreso (rango: 1-6). Cuatro pacientes
con sospechade epilepsiano tuvieron episodio.
En 12 pacientes se confirmé el diagndstico ini-
cial. En 6 pacientes € estudio sirvié para un
cambio de diagndstico; éstos fueron de pseudo-
crisisenvez deepilepsia(5 casos) y epilepsiaen
lugar de distonia (1 caso). Conclusiones. El
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video-EEG esmuy Util enel diagndsticodiferen-
cia de episodios paroxisticos. Las pseudocrisis
son frecuentesy deben sospecharseen pacientes
con epilepsia resistente alos farmacos antiepi-
|épticos habituales. El video-EEG es necesario
para un diagndstico de certeza.

P16. Utilidad clinica dela monitorizacién
devideo-EEG

E. Urrestarazu, J. Iriarte, J. Artieda, R.
Sanchez-Carpintero?, E. Schlumberger?, E.
Pomares, J. Narbona?, C. Viteri

Departamento de Neurologia. * Departamento de
Pediatria. Clinica Universitaria de Navarra.
Pamplona.

Introduccion y objetivo. El video-EEG es un
método diagndsti co costoso, querequiereperso-
nal y medios especidizados. Su utilidad no es
Unicamente la evaluacion prequirdrgica en pa
cientes con epilepsia. En este trabajo presenta-
mos la aplicacion del video-EEG en nuestra
Unidad de Monitorizacion Intensiva. Pacientes
ymétodos. Seseleccionaron 50 casosconsecuti-
vos remitidos para estudio de video-EEG por
clinicos de los departamentos de Neurologia y
Pediatria. El sistema de monitorizacion es un
aparatodigital conel programaHarmonie, dota-
do de 64 candes(EEGy poligrafia), con ampli-
ficadoresLamont. El video, sincronizado conla
sefid de EEG, se registra en formato VHS. Se
utilizaun detector automético depuntasy crisis.
L os hallazgos son revisados por un especialista
y después presentados en sesién. Resultados.
Los pacientes admitidos para estudio fueron
25 mujeres y 19 varones, con una edad de
27,8 + 17 afios (rango: 10 meses-75 afios). Una
paciente se estudi6 en tres ocasiones y otros
4 enfermos en dos. La duracion del estudio fue
de 2,8+ 1,6 dias (rango: 24 horas-6 dias). El
75% delos pacientes fueron remitidos por Neu-
rologiay el 26% por Neuropediatria. El objetivo
del estudio fue prequirdrgico en 22 (44%), diag-
nosticoenotros22(44%)y clasificarlascrisisen
6 (12%). Cuatro enfermos fueron sometidos a
cirugia de epilepsia. En 6 pacientes (27%) €l
estudio sirvié para un cambio de diagnéstico.
Conclusiones. El video-EEG tienediversasapli-
caciones dentro de unaUnidad de Neurofisiolo-
gia Esimprescindible paraconfirmar o descar-
tar el tratamiento quirdrgico. En uno de cada
cuatro pacientes estudiado por dudas diagnésti-
cascamhbié el diagnosticoy €l tratamiento. Cin-
codiasesunaduracion suficienteparaconseguir
€l objetivodelamonitorizaciénenlagran mayo-
riadeloscasos. Todoslospacientessebeneficia
ron de algin modo del estudio.

P17. Epilepsia mioclonica progresiva en
la adolescencia

F.J. Ros-Forteza® T.Faria® A.J. Bastos-Leite®,
L.Lima®

2 |nternos de Neurologia. ° Interno de Neurorra-
diologia. “Consultor deNeurologia. Hospital Geral
Santo Antonio. Oporto, Portugal.

Introduccién. La enfermedad de Unver-
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richt-Lundborg es el prototipo de epilepsia
miocl6ni caprogresiva, deherenciaautosomica
recesiva, confinada al SNC y sin material de
deposito. El diagndstico de confirmaciényano
es por exclusion, sino por estudio genético.
Presentamos el primer caso descrito en Portu-
gal. Caso clinico. Paciente de 20 afios de sexo
femenino quealos 15 afios presentabatemblor
en las manos, que notaba cuando escribiaen la
pizarra. Por |lanoche tenia estremecimientosy
al correr o subir escaleras sentiafaltadefuerza
en los miembrosinferiores. LaRM encefélica
fuenormal. A partir dejulio de 1997 empeord,
conmiocloniashien evidentes, despertadas por
la accion y que motivaban caidas. Se realizd
EEG que revel 6 actividad paroxisticaala esti-
mulacion luminosa, con patrén gréfico miocl 6-
nico. Se obtuvo buenarespuestacon piracetam
y la paciente consigui6 vida auténoma. Entre
los antecedentes familiares destaca: padres
consanguineos (primos directos), tres herma-
nosdelosabuel os con sospechay unahermana
afectada. En el examen neurol 6gico se aprecio
sindrome cerebeloso estético y cinético, con
mioclonias de accién generaizadas. El EEG
mostré baja actividad de base, paroxismos de
punta-onda y polipunta-onda y fotosensibili-
dad. Los exdmenes complementarios de rutina
fueron normales, asi como las biopsias de piel
y musculo. La determinacion de la actividad
enzimatica de la cadena respiratoria mitocon-
drial, el estudio de ADN mitocondrial vy la
cromatografia de oligosacéridos en orina fue-
ron normales. Cultivo de fibroblastos con nive-
les normales de a-neuraminidasa, b-hexosami-
nidasa total, b-hexosaminidasaA y
b-galactosidasa. Discusion. Se trata de una pa-
ciente de 20 afios con epilepsiamiocl 6nicapro-
gresivade cinco afios de evolucion, con historia
familiar de patrén de transmision autosdmico
recesivo. Delainvestigacidnrealizadahastahoy,
podemos excluir citopatia mitocondrial, enfer-
medaddeL afora, lipofuscinosisy sialidosis. La
hip6tesis diagnéstica mas probable, por tanto,
eslaenfermedad de Unverricht-Lundborg, pri-
mer caso diagnosticado en Portugal.

P18. Lesion hipocampica precoz en € es-
tado de mal febril

J.M. Prats, B. Mateos?, M.J. Martinez-Gon-
zdez, B. Gener, C. Garaizar

ServiciodeNeuropediatria. ® Unidad deResonancia
Magnética. Hospital deCruces. Baracaldo, Vizcaya.

Introduccion y objetivo. Las convulsiones fe-
briles complicadas pueden producir unaescle-
rosismesial del |6bulo temporal por afectacion
del hipocampo, cuyaimagen se puede observar
precozmente si se efectlian los cortes RM ade-
cuados paratal fin. Caso clinico. Presentamos
el caso deun nifio de 25 meses, segundo detres
hijosdepadressanos, sin antecedentesfamilia-
resdeepilepsiani CF. Bruscamente, enel curso
deuncuadrofebril de24 horasenunainfeccion
respiratoriainespecificacon 38 °C detempera-
tura, presenta tres episodios convulsivos. €l
primero autolimitado y los dos siguientes, de
unos 10 minutos de duracion, controlados con
diacepam rectal. Posteriormente, en la poscri-
sisdel tercer evento, desarrollaun estado con-
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vulsivo unilateral derecho que duré méas de
60 minutos, y se control6 con fenitoinaiv méas
fenobarbital. LCR: Gluc. 156, Cel. 36(S2,L 66,
M32). Serecuperasin secuel as, pero unestudio
de RM de hipocampos realizado alostres dias
muestra la presencia de aumento de sefial de
hipocampo izquierdo que persiste en la RM
efectuada tres meses después, donde se halla
unadisminucién devolumen de estaestructura
cercanaa 30% delaobtenidainiciamente. No
havuelto asufrir convulsionesy en la actuali-
dad, se encuentra sin tratamiento. Conclusio-
nes. La duracién del estado convulsivo y su
unilateralidad parecen ser factores decisivos
para el desarrollo de esclerosis mesia hipo-
campica. El problema es que no todos los
estados de mal dan lugar a lesiones de tales
caracteristicas. aparecen en una ventana de
edad concreta, no son secundariasalasconvul-
siones neonatales, no provienen del neocortex
ni de los estados de mal parciales del nifio
mayor ni del adulto, y conlesionesdel neocor-
tex indistinguibles de las agresiones isquémi-
casmicroscopi camente, aunque con otradistri-
bucién topogréfica. Esta‘ ventanapatocroénical
probablemente seaconsecuenciadeladistribu-
cién delosneurotransmisores, con predominio
de los excitadores sobre los inhibidores, que
ocasionan lesiones por hiperfuncion excitado-
rasolo en ciertaépocadelavida, perono antes
ni después, tal como esel casodelosindividuos
afectadosdeaciduriaglutéricatipo |, enlosque
no aparecen manifestacionesextrapiramidales,
si se han mantenido asintométicos por encima
delos cuatro afios.

P19. Estudio prospectivo depacientescon
crisis par ciales complejas farmacorresis-
tentes, mediante resonancia magnética
cuantitativa

E. Pastor-Pons, J.C. Sanchez-Alvarez? |I.
Rodriguez-Jiménez, F. Machado-Quintana,
A. Altazurra?

Centro de Diagnostico. *Unidad de Epilepsia.
Hospital Universitario VirgendelaNieves. Granada.

Introduccién. La esclerosis temporal mesial
(ETM) esel hallazgo méasfrecuenteenlébulos
temporal es resecados por epilepsiadel |6bulo
temporal (ELT). La RM de ata definicion
detectaalteraciones que pasan desapercibidas
en lainspeccion visual de RM estandar. Pa-
cientesy métodos. En octubre de 1998 inicia-
mos un estudio prospectivo de pacientes que
presentaban crisis parcialescomplejasfarma-
corresistentes con RM mediante secuencias:
1. Volumétrica-T,-3D-IR, con célculo de vo-
|tmenes de circunvoluciones mesiales, andli-
sisdelaestructurainternay de intensidad de
sefial; 2. FLAIR, y 3. Relaxometria-T,. La
ETM se clasifico en atréfica (leve, moderada
y severa) y glidtica. Resultados. Seestudiaron
53 pacientes (34 mujeres y 19 varones), con
edadesentre6y 66 afos (media: 30 afios). En
29 casos (54,7%) se diagnostic6 ETM: 19 de
hipocampo izquierdo, 8 derecho y 2 bilatera-
les asimétricas. Seis de ellos asociaron otros
hallazgoscomo hemiatrofiasipsilaterales, dis-
genesias corticales o gliosis parahipocampal .
Nueve casos presentaron diferentes lesiones

(tumores amigdalino o temporal, atrofia, dis-
genesias corticales), con hipocampos norma-
les; 15 casos fueron normales, y 14 fueron
intervenidos, de los cuales sélo uno fue nor-
mal en RM. Conclusién. El protocolo de RM
para el estudio prequirdrgico de ELT debe
incluir técnicas cuantitativas (volumetria-T,
dealtadefiniciony relaxometria-T,) y estudio
FLAIR.

P20. Epilepsia gelastica: contribucion de
la SPECT

J. Juan, A. Cénovas® E. Caballero®, R.
Sopena®

ServiciodePediatria. Hospital delaRibera. Alzira.
3Servicio de Pediatria. "Servicio de Medicina
Nuclear. Hospital Dr. Peset. Valencia.

Introduccion. Lascrisis gel asticas son unafor-
mapoco habitual de convulsion que secaracte-
rizan por crisisbrevesderisa, sin aegria, debi-
das a lesiones en el Iébulo temporal o
hipotalamo, principalmente. Objetivo. Presen-
tamos dos casos clinicos de epilepsia gel astica
y los hallazgos en la SPECT. Casos clinicos.
Caso 1. Nifiade 13 afios, que desde los 2 afios
presenta crisis de risa acompariadas de miedo
intenso, panico, movimientos estereotipadosy
obnubilacién, seguido de somnolencia. Laex-
ploracién neurol 6gicaesnormal . El EEG mues-
tra trazado de base con ritmo alfa occipital a
8-10 cfs, reactivo; espontéaneamente y ala hi-
perventilacion, puntaslentasdemedianovolta-
je en areas anteriores. En la RM se observa
tumoracioén de 2 cm ovoideen porciénizquier-
dadel Il ventriculo que no captacontraste. En
la SPECT con talio la tumoracion no capta
contraste. Caso 2. Nifiade 10 afios, conretraso
escolar, que desde los 3 afios presentacrisisde
risa seguidas de ausencia y somnolencia. La
exploracién neuroldgica es normal. El EEG
muestra trazado de base bien organizado y
reactivo; esponténeamentey alahiperventila-
cion, salvas de puntas|entas de mediano volta-
je, de predominio temporal derecho con ten-
denciaalageneralizacion. EnlaRM seaprecia
tumoracion en suelo del 111 ventriculo que no
captacontraste. EnlaSPECT contaliolatumo-
racion no capta contraste. Conclusiones. Des-
tacar la importancia del diagnéstico de estas
crisis, yaque son caracteristicasdelostumores
del suelo del 111 ventriculo (hamartomas). El
origen de la epilepsia gel dstica sigue en discu-
sién, aunque los hallazgos neurofuncionales
publicadoshastaahorasugieren que seencuen-
traen la cortezafrontal.

P21. Esclerosis mesial de hipocampo:
correlacion entreatrofiadehipocampoen
laRM y perfusion cerebral en la SPECT
cerebral intercritica

R. Ibafiez, M. Gudin, |. Fernandez, P. de
Luis, M.A. del Real, A. Hernandez, J.
Vaamonde

Seccion de Neurologia. Hospital Ntra. Sra. de
Alarcos. Ciudad Real.

Objetivos. El objetivo de este estudio es com-
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probar el grado de correlacién entre la perfu-
sion cerebral enla SPECT cerebral y las prue-
bas de neuroimagen (RM) en epilepsias con
esclerosis mesial de hipocampo (EMH). Pa-
cientes y métodos. Se han incluido un total de
6 pacientes con diagndstico clinico y radiol 6-
gico compatible con EMH (edad media:
32,1 aflos; M/V: 2/4). LaRM 0,5 T mostraba
lesiones de atrofia y gliosis en el hipocampo
(cuatro izquierdas y dos derechas). Se estudio
a cada uno de los pacientes mediante una
SPECT-HMPAOTrealizadaconunequipo STAR-
CAM 3.200, las imégenes se obtuvieron me-
diante un colimador de altaresolucion con una
Orbita circular de 64 imégenes a 30 segundos
por imagen. Resultados. La SPECT mostré
anomalias en cinco de los pacientes con EMH
(tresen el lado izquierdo y dos en el derecho),
lacorrelacién entre el foco de hipoperfusiony
lalesién glidtica de la RM fue completa. El
EEG fue patol 6gico en tres casos que también
se correspondian en lalateralidad conlaRM y
la SPECT. Conclusion. Las pruebas de neuro-
imagen (RM) y funcionales(SPECT y EEG) se
correl acionan adecuadamente en |0s pacientes
que hemos estudiado. Ambas pruebas confir-
man la necesidad de la utilizacién de varias
técnicas de diagndstico en laevaluacion delas
epilepsias temporales.

P22. Diferencias en la perfusion cerebral
entre epilepsias generalizadas sintomati-
cas e idiopaticas en la SPECT cerebral
intercritica

|. Fernandez, M. Gudin, R. Ibanez, P. de
Luis, M.A. del Real, A. Hernandez, J.
Vaamonde, J.C. Alonso-Farto, A. Soriano

Seccion de Neurologia. Hospital Ntra. Sra. de
Alarcos. Ciudad Real.

Objetivo. Valorar las diferencias de la perfu-
sién cerebral y su valor en el diagnéstico
clinico en epilepsiageneralizada, mediantela
realizacién de SPECT-HMPAO en pacientes
con epilepsias sintométicas e idiopaticas. Pa-
cientesy métodos. Se hanincluido un total de
28 pacientescon crisisgeneralizadas; deellos,
14 enfermos (edad media: 22,5 afios; M/V: 9/
5) habian sido diagnosticadosdealgintipo de
epilepsia generalizada idiopética (ausencias,
sindrome de Janz y otros) y 9 pacientes (edad
media: 50,4 afios; V/M: 6/9), de epilepsiage-
neralizadasintomética (10 deetiol ogiavascu-
lar, 2 postinfecciosa y 2 postraumética). La
TACy RM deestoslltimosno mostrabalesio-
nes focales sino &reas de isquemia o atrofia
difusa Se estudi6 acadauno delos pacientes
mediante una SPECT-HMPAO realizada con
un equipo STARCAM 3.200. Lasiméagenesse
obtuvieron mediante un colimador de alta
resolucién con una érbitacircular de 64 imé-
genes a 30 segundos por imagen. Resultados.
La SPECT revel6 anomalias Unicamente en
uno delos pacientes con epilepsiageneraliza-
da idiopética (discreta hipoperfusién tempo-
ral izquierda). Sin embargo, 13/14 pacientes
con epilepsia generalizada sintomética mos-
traron zonas de hipoperfusion patol 6gicas:
dos de localizacion frontal derecha, unatem-
poral derecha, cuatro temporal izquierda, tres
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frontal izquierda, unatemporo-frontal bilate-
ral y dos frontales bilaterales. Conclusion.
Estos datos van a favor de que en la EGI no
existe un mecanismo fisiopatolégico a nivel
focal, sino que el origen de las crisis es una
alteracion estructural en lamembrana neuro-
nal que condicionaun bajo umbral de convul-
sién. En cambio, las epilepsias sintométicas
son primariamente parciales, aunque inme-
diatamente generalizadas, y secundariasaun
trastorno fisiopatol 6gico focal.

P23. Epilepsia parcial criptogénica:
correspondencia entre la localizacién
electroencefalografica y el area de
hipoperfusion en la SPECT cerebral
intercritica

M. Gudin, P.deLuis, R. Ibanez, |. Fernandez,
M.A. del Real, A. Hernandez, J. Vaamonde,
H. Bathal, M.C. Diaz-Obregén

Seccion de Neurologia. Hospital Ntra. Sra. de
Alarcos. Ciudad Real.

Objetivos. Con objeto de correlacionar los
resultados obtenidos mediante SPECT cere-
bral y el patron EEG en epil epsiacriptogénica,
se han seleccionado durante los afios 1997 y
1998 pacientes con epilepsia parcia sin alte-
racion en las pruebas de imagen (RM 0,5 T).
Pacientes y métodos. Se han incluido un total
de61 pacientes (edad media: 37,5 afios; M/V:
31/30) con crisis parciales; de ellos, 52 (edad
media: 36,9 afios; M/V: 29/23) presentaban
crisispsicomotorasparcialescomplejas, cony
singeneralizacion, y 9 (edad media: 38,2 afios,
M/V: 2/7) crisis parciales simples de tipo
motor. Los pacientes fueron estudiados me-
diante EEG convencional conlasactivaciones
habituales de media hora de duracién. En el
plazo de un mes se estudié a cada uno de los
pacientes mediante una SPECT-HMPAO rea-
lizada con un equipo STARCAM 3.200. Las
imégenes se obtuvieron mediante un colima-
dor de altaresolucién con una érbita circular
de 64 imégenes a 30 segundos por imagen.
Resultados. Los pacientes con crisis de tipo
motor presentaron focos EEG patol 6gicos en
4 casos. 3 frontal y 1 temporal. La SPECT
mostré anomalias en 6 pacientes: 5 casos de
hipoperfusion frontal y en 1 caso temporal.
Losindividuos con crisispsicomotorastenian
el EEG patol 6gico en 19 casos: 16 temporales,
1frontal, 1 frontotemporal y 1 patrén genera-
lizado. En estos pacientes, |aSPECT fue pato-
l6gica en 41 casos y los focos de hipoperfu-
sion fueron: 30 temporales, 5 frontales,
2 frontotemporales y 4 en diversas &reas. La
concordanciaentre foco EEG y éreade hipo-
perfusionenlaSPECT ocurriéen 11 casos: en
8 de ellos en & mismo Iébulo y hemisferio, y
en 3 casosdivergialalateralidad. Conclusion.
La SPECT cerebral y el EEG son técnicas
complementarias parael estudio del foco epi-
leptogeno. En este estudio se comprueba que
la SPECT cerebral muestra mas alteraciones
queel EEG. L ospacientescon crisispsicomo-
toras tuvieron focos EEG y de hipoperfusion
en la SPECT preferentemente a nivel tempo-
ral, los pacientes con crisis de tipo motor
presentaron focos frontales.
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P24. El electroencefalograma en los pa-
cientes con epilepsia mioclénica juvenil
tratadosdesdeel iniciocon acidovalproico

S. Cdlga, J. Sdas-Puig, M. Amorin, L.
Jiménez, C.H. Lahoz

Servicio de Neurologia-11. Hospital Central de As-
turias. Oviedo, Asturias.

Introduccion y objetivo. Los paroxismos de
punta-onda y polipunta-onda generalizados
constituyen el aspecto més tipico del EEG en
|os pacientes con epilepsia mioclénica juvenil
(EMJ). Nuestro objetivoesestudiar losEEG en
los pacientes con EM Jtratados desde el inicio
con &cido valproico (VPA) en monoterapia
Pacientesy métodos. Deunaserie de 120 casos
de EMJ, se seleccionaron los pacientes que
iniciaron el tratamiento con VPA y tenian un
periodo de seguimiento minimo decinco afios.
Cumplian ambos requisitos 22 pacientes, con
una edad media de 28 afios; se realizaron un
total de 146 estudios electroencefal ograficos.
Resultados. Delos 113 EEG devigilia, € 38%
fueron normales, mientras que de los 33 EEG
de suefio sblo o fueron el 9%. En 9 pacientes
(41%) se obtuvo registro fotoparoxistico a la
estimulacion luminosaintermitente. Seiscasos
(27%) presentaronfenémenosparoxisticoscon
predominio focal. Todos tuvieron EEG con
paroxismos generalizados de punta-onda y
polipunta-onda. Conclusiones. 1. El EEG ba-
sal inicial, sin tratamiento, es patol 6gico en un
70% de casos; 2. El EEG basal se normaliza,
conuntratamiento adecuado, entodosnuestros
pacientes, y 3. A pesar de un buen control
clinicoy unEEG basal normal, el EEG desuefio
sigue mostrando hallazgos patol 6gi cos.

P25. Trastor nosde conducta par oxisticos
como manifestacion de epilepsia del [6bu-
lofrontal en laedad infantil. Estudio elec-
troencefalografico y neuropsicolégico a
propdésito de 5 casos

C.Descals? |. Pasqual #°, 1. Quiles, E. Oliva®,
A. Querat? M. Roig®

aServicio de Neurofisiologia Clinica. *Unidad de
Neuropediatria. *‘Unidad de Paidopsiquiatria.
Hospital General Universitari delaVall d'Hebron.
Barcelona.

Introduccion. Las crisis epilépticas de origen
en el [ébulo frontal se caracterizan por ser de
breve duracién, en salvas y predominio noc-
turno, con clinicaamenudo afectivaquelleva
alaconfusion con crisis psicogenas o cuadros
psiquiétricos, dificilesdeclasificar enlaedad
infantil. El I6bulo frontal se caracteriza por
sus numerosas funcionesy vias de asociacién
entre sus diferentes areas, por lo que puede
existir gran variabilidad de manifestaciones
clinicas en un mismo paciente, como sucede
en crisis de origen en unamismazona epilep-
tégena. Pacientesy métodos. Presentamosuna
seriedecinco nifioscondesarrollo psicomotor
normal, que, como presentaciéninicial oenel
contexto de una epilepsiafrontal ya diagnos-
ticada, presentan episodios de agresividad o
irritabilidad autolimitados y recurrentes. Se
practican EEG estandar y en privacién de
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suefio, donde se objetiva en todos ellos una
focalidad de localizacion frontal. Asimismo,
se realiza estudio neuropsicol 6gico comple-
mentario. Resultados. Trasinstaurar o reajus-
tar tratamiento antiepiléptico se consigue el
control delosepisodios. Conclusiones. Resal -
tamos la importancia de valorar la presenta-
cién de trastornos autolimitados de conducta
recurrentes, dificilesdecaracterizar enlaedad
pediatrica, como posible forma de presenta-
cién de la epilepsia frontal, y la importancia
del registro EEG de la focalidad o episodio
critico que confirme el origen frontal.

P26. Epilepsias gener alizadas idiopéticas
de comienzo en la adolescencia. Estudio
clinico retrospectivo

J.M.2 Mercadé-Cerda, M. Torras, R.
Bustamante, T. Ojea

Servicio de Neurologia. Hospital Materno-Infantil
Carlos Haya. Malaga.

Introduccion. Laclasificacion sindrémicadela
ILAE contempla como sindromes epilépticos
generalizados idiopéticos de comienzo en la
adolescencia: la epilepsia con ausencias juve-
niles (EAJ), la epilepsia mioclénica juvenil
(EMJ) y e gran mal del despertar (GMD).
Cuando | os pacientes debutan y sélo presentan
crisistonicocl6nicas generalizadas (CTCG), y
el tratamiento seinstauradeformaprecoz, esta
clasificacion resultaincompleta y tiene reper-
cusiones pronosticasy terapéuticas. Pacientes
y métodos. Estudio clinico retrospectivo de
pacientes que debutaron en la adolescencia
(210-20 afios), atendidos en consultaambul ato-
riade Neurologiade nuestro hospital, y con un
seguimiento minimo de dos afios. Resultados.
El nimero total de pacientesfue 147. Descrip-
ciondemogréfica: EAJ42(29%), EM J46(31%),
GMD 9 (6%), con CTCG aisladas 50 (34%);
porcentajedel control decrisis(86%); reapari-
ciéndelascrisistraslasupresion delamedica
cién (11%). El farmaco antiepiléptico mas
empleadofueel valproato (75%) y enlasCTCG
aisladaslafenitoina(48%). Conclusiones. Més
delatercera parte de las epilepsiasidiopéticas
generalizadas de debut en la adolescencia no
pueden incluirse en los sindromes epilépticos
propios. El debut por CTCG y el tratamiento
precoz puedendificultar suinclusién sindrémi-
cay lareaparicion delascrisistras su retirada.

P27. Estado de mal epiléptico de crisis
parciales en paciente con disgenesia
opercular bilateral

C.Lluis, C.Descals, S. Giménez, M. Talada,
R. Rovira, LI. Padré

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
General Universitari de la Vall d Hebron.
Barcelona.

Introduccion. El sindrome biopercular es una
diplejia facio-faringo-gloso-masticatoria cau-
sada por lesiones en ambas regiones opercula
res, que se presentacomo unapardlisispseudo-
bulbar cortical; asocia retraso mental y crisis
farmacorresistentes. Pacientes y métodos. Pa-
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cientede 18 afios de edad, con antecedentesde
pardlisis cerebral infantil, portador de vavula
de derivacion, retraso mental severo y crisis
farmacorresistentes de inicio precoz. Ingresa
en estado de mal decrisisparcialesy disminu-
cion de conciencia. La RM craneal objetivo
polimicrogiria opercular bilateral. Resultado.
El EEG inicial mostré una actividad de fondo
globalmentelentificada, inconstantementeasi-
métrica. Se registraron numerosas crisis de
breveduracion confocolocalizado enregiones
frontales del hemisferio izquierdo. Las mani-
festaciones clinicas consistian en aperturapal-
pebral, a veces desviacién ocular y clonias
palpebrales. Segun su intensidad se asociaba
también aunabreve apnea. Con tratamiento ev
y en los sucesivos controles observamos una
disminucion del nimero de crisissin conseguir
laresoluciéntotal del cuadro. El pacientefalle-
ci6 por complicaciones respiratorias. Conclu-
sion. Describimos este caso como aportacion a
un mejor conocimiento de este sindrome poco
habitual; deseamos poner especial atencidn en
las frecuentes complicaciones delascrisisfar-
macorresistentes con estados de mal que agra-
van €l prondstico de los pacientes.

P28. Calcificacionescer ebralesy epilepsia
sin enfermedad celiaca

A.Martinez-Bermejo, |. Polanco? A. Royo®,
V. Lépez-Martin, A. Tendero, J. Arcas, |.
Pascual-Castroviejo

Servicio de Neurologia Pediatrica. *Servicio de
Gastroenterologia. ® Servicio deNeurorradiologia.
Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introduccién. Laasociacion de cal cificaciones
cerebrales occipitales, epilepsiay enfermedad
celiacaes un sindrome reconocido desde 1992
por Gobbi et al. Laentidad parece ser genética-
mente determinada dada su prevalenciaen pa-
cientes de poblacién italianay argentina, aun-
gue se han descrito casos de origen espafiol. El
propdsito de este trabajo es valorar |a posible
incidenciade enfermedad celiaca en pacientes
con calcificaciones occipitales idiopéticas y
epilepsia. Pacientesy métodos. Del archivo del
Servicio de Neurologia de nuestro hospital se
seleccionaron los casos con epilepsiay queen
el estudio de tomografia computarizada pre-
sentaran cal cificaciones cerebrales occipitales
similares a las descritas en e sindrome de
Gobhi. A todos los pacientes se les realizé un
estudio completo gastroenterol 6gico para des-
cartar enfermedad celiaca. Resultados. Reco-
gimos tres casos con |as caracteristi cas defini-
das. Doseran mujeresy laedad erade 4, 12y
18 afos. Las calcificaciones fueron unilatera-
les en los tres casos y eran similares a las
observadas en el sindrome de Sturge-Weber.
Ningln caso presentaba angioma facial. La
epilepsia habia sido de inicio precoz y era
farmacorresistente en doscasos. Lascrisispre-
dominanteseran detipo parcial complegjo. Nin-
guno de los casos presenté historia ni datos
clinicosdeenteropatia, descartdndose en todos
ellos enfermedad celiaca, tanto anal iticamente
como atravésdebiopsiaintestinal. Conclusio-
nes. Pensamosqueel sindromede calcificacio-
nescerebral esoccipital es, epilepsiay enferme-

dad celiaca es diferente clinica y etiopato-
génicamente a aguellos casos —como |os des-
critos en este estudio— con calcificaciones y
epilepsiasinenfermedad celiaca. Dickey (1994),
Magauddaet al (1997) y Lambertini etal (1997)
estudian casos similaresalos nuestros sin pre-
senciade enfermedad celiaca, aunque en algu-
no encuentran signos analiticos de celiaca la-
tente. Es probable que nuestros casos y otros
descritos de similares caracteristicas constitu-
yan un grupo genéticamente diferente al sin-
drome de Gobbi y que se englobarian en una
variante del sindrome de Sturge-Weber, pero
sin €l caracteristico angiomafacial.

P29. Epilepsiay tumores

M. Castafieda, J.C. Sanchez-Alvarez, E.
Pastor-Pons? D. Aguilar®, A. Altuzarra

Unidad deEpilepsia. Hospital UniversitarioVirgen
delasNieves. *Centro de Diagndstico. ® Servicio de
Anatomia Patol6gica. Hospital Universitario San
Cecilio. Granada.

Introduccién. En pacientes farmacorresisten-
tesconepilepsiatemporal delargaevolucionse
hademostrado |aexistenciade patol ogiatumo-
ra en un 5-20%. Pacientes y métodos. Hemos
revisado lashistoriasclinicasdelos46 pacien-
tes con epilepsia temporal farmacorresistente
intervenidos en nuestra Unidad en los dltimos
seis afios, y hemos encontrado cuatro casos
(9,5%) que presentaban tumores. Se trata de
2 varonesy 2 mujeres, con edad promedio de
17 afios (rango: 8-23 afios) y tiempo promedio
de crisisde ocho afios (rango: 2-18 afios). His-
tolégicamente se demostré que se trataba de
lesiones de extirpe glial de lento crecimiento.
El tipo de cirugiaconsistié en extirpacion dela
lesion y se complementd con reseccion
amigdal o-hipocampal en un mismo tiempo.
Resultados. El seguimiento promedio ha sido
de 18 meses (rango: 13-24 meses) y se han
obtenido resultados positivos, ya que ninguno
deestospacienteshabiapresentado crisishasta
su tltimo control. En el manejo de estos enfer-
mos es importante tener presente la coexisten-
ciadel tumor con esclerosis hipocampal ‘ pato-
logia dual’, que puede aparecer hasta en un
30%. Laevolucionessatisfactoriaen el 80%de
los casos tras la extirpacion de la lesion con
reseccion temporal mesial y en menos del 50%
tras lesionectomia exclusivamente.

P30. Prevalenciadela epilepsiaen laneu-
rofibromatosistipo 1

|. Pascual-Castrovigjo, V. Lépez-Martin, A.
Martinez-Bermejo, S.I. Pascual-Pascual
Servicio de Neurologia Pediatrica. Hospital
Universitario La Paz. Madrid.

Objetivo. Aprovechando una revisién —por
motivo fundamental ajeno a la epilepsia— de
301 casos de neurofibromatosis tipo 1 (NF1),
estudiadosen el Servicio deNeurologiaPedi&
tricadel Hospital Universitario LaPaz entre el
1 de agosto de 1965 y el 31 de julio de 1991,
hemosinvestigado tambiénlaprevalenciadela
epilepsia en estaamplia serie. Pacientesy mé-
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todos. Se han recopilado retrospectivamente
losdatosrecogidosen lashistorias, queconcer-
nian acrisis epilépticas, convulsivasy no con-
vulsivas, observadasen 301 pacientes(ndmero
similar de varones y mujeres en la serie) con
NF1. Todosloscasosseestudiaron clinicamen-
te con EEG y la mayoria con TAC y/o RM
cerebral (antes de los 6 afios de edad). Se
descartaron las crisis febriles, ya que, aunque
habia6 casosregistrados, estimamosquequiza
no sehabiaprofundizado enlaanamnesissobre
su presentacion en muchas de las historias
clinicas. Resultados. Se registraron 15 casos
con crisis auténticamente epilépticas. Encon-
tramos 8 pacientescon crisisparciaes, 4 delos
cuales correspondian a tumores hemisféricos
benignos en relacion con la NF1, cuyas crisis
fueron controladas tras la extirpacion del tu-
mor; 1 caso correspondia a hidrocefalia por
estenosisdel acueducto, quetambién secontro-
16 bien, y 3 casos con foco en el EEG, pero con
normalidad radiolégica, y controlado también
con medicacién. Un paciente presentaba mio-
clonias y fue identificado como ceroidolipo-
fuscinosistipo Il (con falecimiento). Un caso
corresponde a ausencias tipicas con buen con-
trol con VPA. Cinco casos presentaron crisis
convulsivas tonicocl6nicas generalizadas, que
se controlaron bien con medicacion. Conclu-
siones. Aproximadamente un 5% delos sujetos
con NF1 presentan epilepsia: de éstos, €l 2%
correspondeaepil epsiasintométicasecundaria
aprocesosrelacionadoso no conlaNF1, y solo
el 3% a una epilepsia primaria propiamente
dicha. Se ha encontrado mayor prevalencia de
crisis tonicoclénicas generalizadas, después
crisis parcialesy, en porcentaje muy bajo, au-
sencias tipicas. El control de las crisis, trasla
terapia adecuada, es casi laregla

P31. Hamartoma hipotalamico: control
clinicoy por RM-espectr oscopica después
de extirpacion parcial

|. Pascual-Castrovigjo, JL.H. Moneo?, J.
Viafo, J.M. Garcia-Segura®, S.I. Pas-
cual-Pascual, M.J. Herguido®

Servicio de Neurologia Pediatrica. *Servicio de
NeurocirugiaPediatrica. Hospital UniversitarioLa
Paz. " Unidad de Resonancia Magnética. Sanatorio
Ntra. Sra. del Rosario. Madrid.

Objetivo. Presentar €l resultado obtenido alos
dosafiosy mediodelaextirpacionparcial deun
hamartoma hi potal &mico, tanto desde €l punto
devistaclinico como de RM-espectroscopica.
Casoclinico. Setratadeun pacientede 24 afios
con crisis de tipo gelastico desde los primeros
meses de vida y al cua se le descubrié un
hamartomabhipotaldmicoalos2afios. Lascrisis
nunca fueron controladas pese a haberse utili-
zadotodalafarmacopeaexistente. Losdiversos
controles de RM no evidenciaron cambios de
tamafio. El EEG mostrabaalteracionesgenera-
lizadas con focalidad temporal izquierda. La
RM -espectroscopica no mostraba diferencias
de resultados en ambos I6bulos temporales
respectoaloscontroles, mientrasqueenlazona
del hamartoma apareciaunadisminucion dela
relacion NAA/ch y un aumento de larelacion
NAA/Cr. Resultados. A los 22 afios, y con €l
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paciente muy deteriorado psiquicamentey con
muchascrisisal dia, serealizé extirpaciéndela
mitad anterior del hamartoma. Un mes mas
tarde habian desaparecido las crisis, que sélo
reaparecieron de forma Gnica alos seis meses
delaoperacion. Dosafios mastarde se practicod
una nueva RM-espectroscopica, que mostraba
losmismoshallazgosqueen el control anterior.
A los dos afios y medio de laintervencién, el
EEG est4 normalizado y el paciente esta sin
crisiseincorporado alavidasocia y laboral a
un nivel considerablemente bueno. Conclusio-
nes. Lascrisisgel asticasenloscasosde hamar-
toma hipotaldmico parecen originarse en €l
mismo tumor y, ala vista de nuestro caso, su
extirpacion parcial puede ser suficienteparasu
control; este hecho conlleva a una mejoria
espectacular de las condiciones intelectuales
del paciente.

P32. Ansiedad en madres de nifios
epilépticos
A.Freixas, C.GarciasNondll, E. Rigau-Ratera,

JA. Mufoz-Yunta, A. Valls-Santasusana,
A.Barrio?

Unidad de Epilepsia. Hospital del Mar. Barcelona.
#Asistente del UCLA School of Medicine.

Introducciény objetivo. Lacalidaddevidadelos
nifios que sufren crisis epilépticas es aln un
problemaimportante. En el presenteestudio nos
interesademostrar cdmo las madresinfluyen de
manerasignificativaenlaconductadel nifioy su
adaptacién social, debido alos indices elevados
de ansiedad que padecen. Pacientes y métodos.
Se ha redlizado un estudio en la Unidad de
Epilepsiadel Hospital del Mar deBarcelonacon
untotal de30 madresdenifiosdiagnosticadosde
epilepsia, en e que se ha medido e grado de
ansi edad (ansiedad-estadoy ansi edad-rasgo) con
e cuestionario Sate-Trait Anxiety Inventory
(STAI). Ademés, se han redlizado entrevistas
para relacionar la ansiedad con una serie de
variables clinicas. La utilizacion del SPSS 6.01
nos hapermitido definir las diferentes variables
estudiadas y realizar los andlisis estadisticos
comparando los resultados obtenidos con un
grupo control de 30 madres de nifios sanos.
Resultados y conclusiones. Nuestro estudio ha
encontrado grandes niveles de ansiedad en las
madresdenifiosepilépticos. Losresultadoscon-
firman la necesidad de un abordaje multidisci-
plinar de la epilepsia para reducir los efectos
adversos de conductas ansi6genas.

P33. Evolucién clinica y electroencefa-
logr&fica en pacientes diagnosticados de
sindrome de Angelman con la deleccion
15q11-13

E. Schlumberger, J. Iriarte?, J. Artieda® M.J.
Calasanz®, R. Sanchez-Carpintero, J. Narbona

Unidad de Neurologia Infantil.  Departamento de
Neurologia. ® Departamento de Genética. Clinica
Universitaria. Universidad deNavarra. Pamplona.

Introduccién. Los hallazgos electroencefalo-
gréficosdescritosen pacientescon sindromede
Angelman son variados. Los més tipicos son
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ondas trifésicas de alta amplitud o bien ondas
lentas (4-6 Hz) difusasritmicasdealtovoltgje.
Objetivos. Conocer el patron electroencefal o-
gréfico en nuestra serie de pacientes con sin-
dromedeAngelman, y suevoluciénenrelacion
conel tiempo, tratamientosy evoluciénclinica.
Pacientes y métodos. Se estudiaron cinco pa-
cientes diagnosticados de sindrome de Angel-
man por estudio genético que confirmd la de-
leccion15q11-13. Setratabade?2 nifiasy 3 nifios
con edades entre los 8 meses y 17 afios. Se
revisd el EEG, € tratamiento y la evolucién
clinica. Resultados. Se revisaron 100 electro-
encefalogramas en total (entre 3y 43 por pa-
ciente). La edad ala que se realizé el primer
EEG vari6 entre los 6 y 27 meses. El segui-
miento fue de 3 meses a 16 afios. Se encontra-
ron grafoel ementos epil eptiformesde distribu-
ciéngeneralizadaen 40 electroencefal ogramas,
enlentecimiento delaactividad defondoy ato
voltajeen 32 enfermos, graf oelementosepilep-
tiformesfocales en 20 casosy puntas multifo-
calesen4 personas. Cuatro EEG fueronnorma-
les(tresaunaedad menor de6 mesesy unobajo
tratamiento con corticosteroides). El tratamiento
con corticosteroides produjo desaparicion o
disminucién de crisisy puntas en el EEG. La
utilizacion de vigabatrinaprovoco un aumento
delafrecuenciadecrisisy empeord el EEG en
2 pacientes. Seobservé unadesproporciéncon-
sistente entre el hallazgo de grafoelementos
epileptiformes y la existenciade crisis epilép-
ticas. Conclusiones. El EEG en pacientes con
sindrome de Angelman no es especifico. Enla
mayoria de los EEG se observa actividad epi-
leptiforme generalizada o focal, o bien ondas
lentas hipersincroénicas. Los corticosteroidesy
lavigabatrinainfluyenenel EEGy enlaevolu-
ciénclinica El EEG fuenormal sélo en edades
tempranas.

P34. Coexistenciaeindependenciademio-
clonias positivas y negativas focales de
origen cortical

|.G. Gurtubay, C. Viteri, J. Iriarte, J. Artieda

Servicio de Neurofisiologia. Departamento de
Neurologia y Neurocirugia. Clinica Universitaria.
Universidad de Navarra. Pamplona.

Introduccion. La existencia de mioclonias po-
sitivas y negativas de origen cortical como
fendmeno epiléptico puede ser la manifesta-
cién de una extensa variedad de condiciones
patol égicas con diversas topografias lesiona-
les. Enlamayoriadeloscasosdichatopografia
no coincide con ladel generador deladescarga
neuronal causante de la sacudida mioclénica
Caso clinico. Presentamos el caso de un varén
de32 afiosdiagnosticado deunaepilepsiafocal
sintomética a lesion perinatal hemisféricaiz-
quierda que cursaba con crisis parciales sim-
ples somatosensoriales y secundariamente ge-
neralizadas, y que acudi6 aconsultapor el mal
control desuscrisis. Enlaexploracion seobser-
varon mioclonias en la extremidad superior
derecha. Resultados. El EEG durante | as sacu-
didas no mostraba cambios significativos. El
registro de movimientos anormales puso de
manifiesto la existencia, de manera indepen-
diente, de mioclonias positivas y negativas.
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M edianteunapromediacionretrégradasecom-
probd un potencial en laregién rolandicacon-
tralateral que precediaen 25 milisegundosala
sacudida muscular. Conclusién. Las mioclo-
niaspositivasy negativas coexisten en algunos
casos, siendo imposible diferenciarlas clinica-
mente, por ello, el registroelectromiogréficoes
imprescindible parasu caracterizacion. Sedis-
cute la fisiopatologia de las mioclonias como
manifestacién de descargas inhibitorias
corticales.

P35. Contribucién dela epilepsiaala de-
manda asistencial neuropediatrica

M.J. Martinez-Gonzélez, C. Garaizar, J.M.
Prats

Unidad de Neuropediatria. Hospital de Cruces.
Baracaldo, Vizcaya.

Introduccion. A diferencia de la Neurologiade
adultos, enlaNeurologialnfantil apenasexisten
descripcionesdelademandaasistencial . Objeti-
vo. Analizar |os contactos médi co-paciente por
epilepsia/convulsiones, respecto a volumen
anual total, en una Unidad de Neuropediatria
Pacientesy métodos. Estudio prospectivo, longi-
tudinal y descriptivo de todos | os pacientes am-
bulatorios que acudieron ala Consulta Externa
Neuropediétrica durante un afio (1 de julio de
1998 a 1 de julio de 1999), en un hospita
terciario. Resultados. El 80% de lasvisitas mé-
dicas neuropediétricas se dedican a paciente
ambulatorio. Entreellos, laepilepsiaesel proce-
somasfrecuente(37,6%delasconsultas), agran
distancia del retraso mental y las cefaeas, que
contribuyen con un 17% cada una. Entre los
pacientes nuevos, las cefaleas ocupan € primer
lugar (22,4%) y laepilepsiael segundo (15%). El
54% delas visitas por epilepsiason por sindro-
mesfocalesy un 10% por convulsionesfebriles
sin epilepsia. El indice revisiones/paciente nue-
vo para la epilepsia es muy superior (8,3:1) a
indiceglobal delaconsulta(2,7:1), perocongran
variabilidad: lasepilepsiasorganicasy criptogé-
nicas muestran indices altos (17-20), indepen-
dientemente de que sean parciales o generali-
zados; las epilepsias idiopéaticas y las
indeterminadas en cuanto alocalizacién mues-
tran indices medios (7-12), y las convulsiones
febriles y las crisis Unicas tienen un indice
normal-bajo (2-3). Laepilepsiaocasionanueve
visitas ambulatorias por cada 1.000 habitantes
menores de 15 afios, y afio. Conclusiones. La
epilepsiacontribuye en casi un 40% alademan-
da asistencial neuropediétricay es e segundo
motivo de consulta en pacientes nuevos.

VIDEOS
V1. Manifestacionesclinicas(video-EEG)
delascrisisepilépticasdeorigen temporal

A. Aneiros, JF. Vadillo, M. Peleteiro, B.
Ares, M. Lema, M. Noya

Servicio de Neurologia. Complejo Hospitalario
Universitariode Santiago deCompostela. Santiago
de Compostela.

Objetivos. Conocer la clinica de las crisis
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parciales complejas temporales mediante
video-EEG y analizar la correlacion ima-
gen-registro en la localizacion y lateraliza-
cion delos ataques. Pacientes y métodos. Se-
leccionamos 13 pacientes con crisisparciales
complejas temporales, de un total de 44 en-
fermos epilépticos sometidos a registro
video-EEG, desde diciembre de 1997 hasta
marzo de 1999, en laUnidad de Cirugiadela
Epilepsia. Resultados. L osautomatismosbu-
colinguales se observaron en el 61,5%. La
epigastralgiasepresentd en doscrisistempo-
rales derechas y una izquierda. La postura
ténica de unaextremidad se asoci6 a descar-
gatemporal contralateral en cinco pacientes.
Los guifios unilateral es se presentaron en dos
crisistemporalesizquierdasy demodoipsila-
teral a foco. La version cefdlica forzada se
asocio a descargas contralaterales frente al
giro no forzado, ipsilateral al foco temporal.
Conclusiones. Las auras viscero-sensoriales
se asocian alaepilepsia del [6bulo temporal.
L os automatismos oroalimentarios y ambula-
torios pueden aparecer en crisis de ambos
|6bulostemporales. El giro delacabezaaisla-
do no esun buen signolocalizador. Lapostura
ténica de una extremidad resulta de valor
localizador con aceptablefiabilidad. Lamoni-
torizacion video-EEG permitecaracterizar las
crisisy surelacién con zonas cerebral es espe-
cificas, paso previo alavaloracién neuroqui-
rdrgica.

V2. Miocloniaspalpebr alescon ausencias.
Estudio de 19 casos

A.C. Rodriguez-Barrionuevo, M.A. Rodri-
guez-Vives, E. Bauzano-Poley, M.P.
Delgado-Marqués, M.D. Mora-Ramirez, J.
Martinez-Antén

Unidad de Neuropediatria. Hospital Materno-In-
fantil Carlos Haya. Malaga.

Introduccion. El sindrome de Jeavons es una
forma de epilepsia generalizada idiopética
quesecaracterizapor presentar untipo funda-
mental de crisis: las mioclonias palpebrales
con ausencias (MPA), que ocurren al cierre
palpebral; existe fotosensibilidad en el EEG.
Pacientesy métodos. Delos 24 pacientesdiag-
nosticados de MPA entre 1980y 1998, se han
rechazado cinco casospor diferentesmotivos.
L os 19 enfermos restantes suponen el 0,65%
de los 2.948 pacientes de menos de 15 afios
atendidos en nuestro hospital en el periodo
mencionado. Se han comparados los resulta-
dos entre los casos que han presentado foto-
sensibilidad (FS) y los que no lahan padecido
(11/19y 8/19, respectivamente). Resultados.
El rango de edad de comienzo de las MPA ha
sido entre los 3y 13 afios (media de 7 aflos y
6 meses). En todos los casos, las MPA se
producian al cierre palpebral, s6lo en 1 caso
eraautoinducida, en 6 casos se desencadena-
ban por €l sol y en 2 casospor latelevisién. En
7/19, las MPA poseian un componente mio-
cloénico de otras partes del cuerpo. Presenta-
ban crisis tonicoclénicas generalizadas
(CTCG) 11/19, crisis parciales 8/19, mioclo-
nias 2/19 y ausencias 1/19. Habia anteceden-
tesfamiliaresdeepilepsiaen 10/19y persona-

les de convulsiones febriles en cinco pacien-
tes. En todos | os enfermos existian anomalias
EEG generalizadas de punta-onda (PO) y/o
polipuntaonda (PPO); en 16/19 se mostraban
anomaliasfocales, en 11/19 respuestafotopa-
roxisticay en 5/19 respuesta fotomioclénica.
Las MPA se provocaban con la hiperventila-
ciénen 3/19. SecontrolaronlasMPA en13/19
y persistieron en 6/19, pero €l resto de las
crisis se controlaron siempre. Se puede consi-
derar que 15/19 eran formas de epilepsia ge-
neralizada idiopética, 1 criptogénicay 3 for-
massi ntométi cas. Comentariosy conclusiones.
Se ha grabado en video-EEG a 12 pacientes.
Cabe destacar que el 42% de los pacientes
presentabancrisisparcialesy el 57,89% CTCG.
Las mioclonias asociadas han sido poco fre-
cuentesy Unicamente un caso sufrié ausencias
tipicas con sacudidas palpebrales. Como to-
dos los pacientes presentaban MPA con el
cierre palpebral y no todos mostraban FS, —
ambos criterios diagndsticos—, hemos creado
dosgruposdistintos: a) Pacientescon FS(ca-
sostipicos), enlosquelas M PA se desencade-
nan frecuentemente con €l sol y/o la televi-
sién, y existe respuesta fotomioclénica. En
dos casos, las MPA fueron muy prolongadas;
enunodeellosfueunestadodemal. Lascrisis
parcialesy lasmiocloniasfueron mésfrecuen-
tes. Las MPA se controlan peor. Todas las
formasfueronidiopéticas. 2) Enel gruposin
FS (casos atipicos), se controlan mejor las
MPA y seincluyen las formas criptogénicay
sintométicas. El resto de los parametros estu-
diados han sido muy similares en ambos gru-
pos. Nos cuestionamos si |a fotosensibilidad
es un criterio basico para el diagnéstico, o se
puede pensar que la epilepsiacon MPA esun
sindrome epiléptico generalizado idiopético,
que con muchafrecuenciase asociaafotosen-
sibilidad.

V3. Distonia paroxistica nocturna de ori-
gen parietal

A. delaMorena, E. Elices® A. Arroyo®

Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Univer-
sitario de San Carlos. Madrid. * Unidad de
Epilepsias. Institut Clinic de Malalties del Sstema
Nervids. Hospital Clinic-Universitat de Barcelona.
Barcelona.

Introducciény objetivo. Clasicamentelas cri-
sis parietales se asocian a manifestaciones
sensitivas. Lasmanifestacionesmotorasdelas
mismas son secundarias apropagacionictal y
habitual mente se expresan con actividad toni-
coclénicalateralizada. Presentamosel casode
un pacienteconcrisisdeorigen parietal acom-
pafiadas de manifestaciones motoras abiga-
rradas. Caso clinico. Varén de 29 afios con
epilepsia parcial criptogénica farmacorresis-
tente desde los 7 afios. Las crisis comienzan
con parestesias en el miembro inferior dere-
cho que ascienden a la extremidad superior
derechay, acontinuacién, actividad abigarra-
da motora arritmica con posturas ténicas o
distonicas de las extremidades, més promi-
nente en las derechas. Las crisis son de dura-
cion variable (20-90 segundos) y traslasmis-
mas se produce una minima desorientacién
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poscritica. Las crisis ocurren casi siempre
durante el suefio. El registro video-EEG obje-
tivé la semiologia critica descritay un EEG
ictal con artefacto de movimiento/muscular.
La RM cerebral mostré atrofia local parietal
izquierda. La SPECT cerebral interictal fue
normal y enlaSPECT ictal hubo unahipercap-
tacion parietal izquierda. Conclusion. La se-
miologiacriticacon manifestaciones motoras
abigarradas es sugestivade distoniaparoxisti-
canocturna, entidad que sehapostulado como
epilepsia parcial de origen frontal. Nuestro
pacienteesel primer caso decrisisdeestetipo
de origen parietal.

V4. Epilepsia mioclénica juvenil: estudio
de dos familias

P. Lopez-Esteban, R. Peraita-Adrados

Unidad Neurofisiologica del Suefio y Epilepsia.
Hospital General UniversitarioGregorioMarafion.
Madrid.

Introduccioén. Laepilepsiamioclénicajuvenil
esunaformadeepilepsiageneralizadaprima-
ria de origen genético, que cursa.con mioclo-
nias masivas al despertar, crisis tonicocloni-
cas generalizadas (CTCG) y ausencias. Se
discute actualmente su genotipo. Pacientesy
métodos. Presentamos | os casos de cuatro pa-
cientes varones, con clinica de mioclonias
generalizadas al despertar en dos de €ellos, y
con CTCG exclusivamente en los otros dos.
Dos pacientes son hermanos y |os otros dos
primoshermanos; laedad mediaen el momen-
todel estudioesde 17,75 afios(limites: 15-19).
A todos serealizaron EEG habitualesy entres
casos, video-PSG de siesta con privacion par-
cial de suefio la noche anterior (EEG, EOG,
EMG de ambos musculos deltoides, ECG y
pneumogramanasal). Resultados. Entresca-
sos se observaron descargas paroxisticas ge-
neralizadas de puntay polipunta onda en el
adormecimiento, al despertar y con la ELI,
acompafiadas de mioclonias segmentarias y
masivas bilaterales. En uno de los casos re-
gistrado de urgencia por mioclonias subin-
trantes, se administré Rivotiril iv y las mani-
festaciones clinicas y las descargas EEG
desaparecieron incluso durante la ELI. Se
recogieron muestras de sangre para estudio
genético. Conclusion. Destacamosel valor de
lavideo-PSG parael diagnéstico electroclini-
co de la epilepsia mioclonica juvenil y la
importancia de los antecedentes familiares
para el estudio genético y su caracterizacién
molecular.

V5. Estado epiléptico frontal: utilidad
del registrovideo-EEG en el diagnostico
diferencial con pseudocrisis epilépticas

F. Velasco, M. Forcadas, E. Valle? P.
Hurtado, J.C. Gémez-Esteban, C. Fernan-
dez-Maiztegui, M. Mendibe, P. Madoz?, J.J.
Zarranz

ServiciodeNeurologia.*ServiciodeNeurofisiologia
Clinica. Hospital de Cruces. Baracaldo, Vizcaya.

Introduccién. La incidencia de la epilepsia

REV NEUROL 2000; 30 (4): 377-396

del I6bulofrontal no estabien establecida. En
ocasiones, el diagnéstico diferencial entre
crisis epilépticasde origen frontal y pseudo-
crisis o crisis psicégenas resultamuy dificil,
masalin si coinciden ambostiposdecrisisen
el mismo paciente. Muchas de las crisis que
se originan en el |16bulo frontal se caracteri-
zan por presentar unaactividad motora com-
plejaconpocaexpresividadenel EEG, loque
complicamasel diagnésticodiferencial . Ade-
més de unaanamnesis detallada puede resul -
tar Gtil el registro video-EEG prolongado
para aclarar el diagnéstico. Objetivo. De-
mostrar la utilidad del registro prolongado
video-EEG en el diagndstico diferencial en-
tre las crisis psicogenas y las del 16bulo
frontal. Caso clinico. Presentamos el caso
clinicoy el registro video-EEG de un pacien-
te de 35 afos, intervenido de un tumor hipo-
fisario (macroprolactinoma) por via trans-
frontal y radioterapia coadyuvante, que
presenté como secuelas una epilepsia con
crisisparcialescomplejasy secundariamente
generalizadas, por lo que sigue tratamiento
antiepiléptico. Unosmesesantesde suingre-
so en nuestra Unidad de Epilepsia, comenzé
apresentar cuadros paroxisticos caracteriza-
dos por desconexion del medio sin disminu-
cion del nivel de concienciay actividad mo-
toracomplejay abigarradacon EEG devigilia
repetidos no concluyentes de epilepsia. Se
estableci6 el diagnostico diferencial entre
crisis/pseudocrisisepilépticaseingresdenla
Unidad de Epilepsiade nuestro hospital para
intentar esclarecer el diagnéstico. Resulta-
dos. Tras permanecer varios dias ingresado
en esta Unidad, se pudo aclarar €l diagnés-
tico al registrarse actividad paroxisticaen el
EEG coincidiendo con uno de estos episo-
dios. Conclusiones. 1. El diagndstico dife-
rencial entre crisis de origen frontal y pseu-
docrisis epilépticas es, en ocasiones, muy
dificil de determinar; 2. La monitorizacién
video-EEG prolongada puede contribuir de
manera muy importante al esclarecimiento
del diagnostico.

V6. Falsalateralizacion decrisisparciales
complejasdel I6bulotemporal ene registro
electroencefalografico de superficie,
demostradamedianter egistrointracraneal
delascrisis

E. Peral-Pellicer, J.M .2 Serratosa

Unidad de Epilepsia. Servicio de Neurologia.
Fundacién Jiménez Diaz. Madrid.

Caso clinico. Presentamos el registro
video-EEG de un paciente afecto de crisis
parciales complejas secundarias a epilepsia
parcial del I6bulo temporal farmacorresis-
tente. En la valoracion prequirdrgica se de-
tecté un origen EEG de superficie de las
crisisanivel del 16bulo temporal izquierdo.
Serealiz6 monitorizacion con registro intra-
craneal delascrisis por observarse unaima-
gen RM compatible con esclerosis mesial
temporal derecha, detectandose el origen de
lascrisisanivel del [6bulo temporal derecho.
Semiol dgicamente, las crisis se caracteriza-
ron por su larga duracién, fenémenos de
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perseveranciay la presencia de canto y risa
inmotivada. En la actualidad y tras una lo-
bectomia temporal con amigdalo-hipo-
campectomia, el paciente se mantiene sin
crisis.

V7. Fenotipos conductuales asociados a
epilepsia: sindromesde Rett y de Angel-
man. Estudio video-EEG de dos obser -
vaciones

J. de Juan-Frigola, F. Villanueva-Goméz?,
C. Fernandez-Miranda?, J. Ron-Gudin?, C.
Garcia-L 6pez®

Servicio de Neuropediatria. *Servicio de Neurofi-
siologia Infantil. °ATS Neurofisiologia. Departa-
mento de Pediatria. Hospital Central de Asturias.
Oviedo, Asturias.

Introduccion. El sindrome de Rett y el sin-
dromede Angel man presentan fenotiposcon-
ductual esasociadosaepilepsiaenlamayoria
delos casos. El primero, de origen descono-
cido, se observaen 1/15.000 nifias; el segun-
do se presenta de formaesporadicaen ambos
sexosy en el 60% de | os casos se demuestra
una delecién en el cromosoma 15 materno.
Caso 1. Nifiade 20 meses, enviadaparaestu-
dio por retraso psicomotor. Procede de parto
por cesareapor placentaprevia; el perimetro
craneal al nacer fuenormal; pie zamboy tuvo
un buen desarrollo psicomotor hasta los 7
meses, momento desde el cual no ha progre-
sado. Presenta comportamiento autista, des-
interés por el medio, no hatenido pérdidadel
contacto visual y hay ausencia del lenguaje.
Estereotipias manuales y bucolinguales, ba-
beo, bruxismo. Sin sedestacion ni bipedesta-
ciénesponténea, ataxiatroncular. A los3 afios
comienza con crisistonicoclénicas generali-
zadas. El EEG muestra lentificacion difusa
més evidente en regiones rolandicas; EEG
posteriores, con focalidad bicentral. A los
6 afios seencuentraclinicamente estable, sin
progreso de su desarrollo psicomotor y sin
nuevas crisis (recibe tratamiento anticonvul -
sionante); EEG lento, masevidenteenregién
temporal izquierda, y los estudios metabdli-
cos y de imagen realizados son normales.
Caso 2. Varén de 6 afios con retraso psico-
motor, marcha atéxica y discinética; facies
peculiar de aspecto risuefio, microbraquice-
faliay ausencia del lenguaje. Presenta epi-
|epsia severa polimorfa consistente en crisis
mioclénicas, ténicas, tonicoclonicas, aténi-
casy ausencias. EEG criticos con puntaonda
lenta, ritmoshipervoltados, etc. Presentatras-
tornos del suefio, accesos de risainmotivada
y conducta hipercinética agresiva. Los estu-
dios metabdlicosy de imagen son normales.
En el estudio video-EEG se observan nume-
rosasausencias con miocloniaspal pebralesy
complejospuntaondaa3 c/s. Comentario. El
sindrome de Rett y el sindrome deAngelman
son sindromes especificos, en general, me-
nosidentificadosinicialmentequeinfrecuen-
tes, y que, en ocasiones, pueden ser confun-
didos, sobretodo este Glltimo, conunsindrome
de Lennox-Gastaut. Su visualizacién en vi-
deo puede contribuir a un mejor reconoci-
miento.
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