Revista Cubana de Pediatria. 2019;91(3):e831

Presentacion de caso

Evolucién atipica del sindrome de Panayiotopoulos
a sindrome de punta-ondas continuas durante el suefio lento

Atypical evolution of Panayiotopoulos syndrome to continuous
spikes and wave’s syndrome during slow sleep

Nicolas Gar6falo Gémez*” http://orcid.org/0000-0001-8426-174X

José Vargas Diaz! http://orcid.org/0000-0001-9974-2220

Lucia Margarita Novoa Lopez?* http://orcid.org/0000-0003-0247-5459
Vivian de Greta BermGdez Linarez! http://orcid.org/0000-0001-8057-5848

! Instituto de Neurologia y Neurocirugia “Prof. Dr. Rafael Estrada Gonzalez”. Departamento
de Neurologia Infantil. La Habana, Cuba.

*Autor para la correspondencia: Correo electrénico: nicogaro72@gmail.com

RESUMEN

Introduccion: Las epilepsias focales idiopaticas constituyen uno de los grupos de epilepsias
mas frecuentes en la infancia. Excepcionalmente los pacientes con este tipo de epilepsias
tienen evoluciones atipicas que constituyen un reto diagnostico y terapéutico.

Objetivo: llustrar la evolucion atipica de la epilepsia focal idiopatica tipo Panayiotopoulos.
Presentacion del caso: Adolescente de 13 afios que present0 su primera crisis epiléptica a
los 5 afios de edad, de breve duracion, mientras dormia tuvo apertura ocular, desviacién de
los ojos a la izquierda, abundante salivacion y presentd un vomito. En tres afios tuvo solo
tres crisis. No recibid tratamiento con farmacos antiepilépticos hasta después de la tercera
crisis, que fue mas prolongada. Tras iniciar tratamiento con carbamazepina comenzd a
presentar dificultades en el aprendizaje y marcada hiperactividad. Un electroencefalograma
interictal de suefio demostré descargas de punta-ondas continuas en el suefio lento. Después
de dos afios de tratamiento se alcanzo la normalidad en el estudio electroencefalografico de
suefio, con retirada inicial de la carbamazepina, e introduccion progresiva de clobazam y
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valproato de magnesio. Evolutivamente el paciente mantuvo las dificultades en el
aprendizaje, con mejoria notable de su hiperactividad, sin recurrencia de crisis epilépticas.
Conclusiones: El caso presentado constituye un ejemplo infrecuente de un paciente
con una epilepsia focal idiopatica con evolucion atipica, probablemente inducida por la
carbamazepina, con cuadro clinico-electroencefalografico de mas de dos afios de duracion,
con mejoria favorecida por el tratamiento finalmente empleado, la evolucién natural del
sindrome o el efecto de ambos.
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ABSTRACT

Introduction: Idiopathic focal epilepsies are one of the most frequent epilepsy groups in
childhood. Exceptionally, patients with this type of epilepsy have atypical evolutions that
constitute a diagnostic and therapeutic challenge.

Objective: To illustrate the atypical evolution of idiopathic focal epilepsy, type
Panayiotopoulos.

Case presentation: A 13-year-old adolescent who presented his first epileptic seizure at
5 years old, of short duration, while he slept had an eye opening, deviation of the eyes to the
left, abundant salivation and vomiting. In three years he had only three seizures. He did not
receive treatment with antiepileptic drugs until after the third seizure, which was longer.
After starting treatment with carbamazepine, he began to have learning difficulties and
marked hyperactivity. A sleep’s interictal electroencephalogram showed continuous spikes
and wave’s discharges during the slow sleep. After two years of treatment, the normalization
of the sleep electroencephalogram was achieved, with withdrawal of carbamazepine, and
progressive introduction of clobazam and magnesium valproate. The patient remained
evolutionarily with learning difficulties, with significant improvement in hyperactivity,
without recurrence of seizures.

Conclusions: The case presented is an infrequent example of a patient with idiopathic focal
epilepsy with atypical evolution, probably induced by carbamazepine, with clinical-
electroencephalographic symptoms during more than two years, with improvement favored
by the final treatment used, the natural evolution of the syndrome or the effect of both.
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INTRODUCCION

Las epilepsias focales idiopéticas (EFI), hoy nombradas focales autolimitadas, suelen tener
una excelente evolucion. Ellas constituyen un espectro de sindromes epilépticos sin lesion
cerebral estructural subyacente, con manifestaciones clinicas y electroencefalogréficas
especificas. Presentan una etiologia presumiblemente genética y son usualmente edad
dependiente. Excepcionalmente, los pacientes afectados por estas epilepsias tienen
evoluciones atipicas, que constituyen un reto diagnéstico y terapéutico.®

La regresion en nifios con epilepsia puede involucrar la pérdida de habilidades
cognitivas, el fallo en el progreso o un enlentecimiento de la trayectoria del desarrollo.
Pocas crisis epilépticas no llevan a una regresion. Las descargas de puntas individuales en el
electroencefalograma (EEG) estan asociadas con alteraciones cognitivas transitorias.
Cuando dichas descargas se hacen continuas, pueden provocar una regresion cognitiva del
paciente. Afortunadamente, la gran mayoria de los nifios con epilepsia no tienen regresion.®

Con este trabajo perseguimos el objetivo de ilustrar la evolucion atipica de la epilepsia focal
idiopética tipo Panayiotopoulos.

PRESENTACION DEL CASO

Adolescente masculino de 13 afios, presentd su primera crisis epiléptica a los 5 afios de
edad, mientras dormia la siesta la madre lo not6 con los ojos abiertos, desviados hacia la
izquierda, movia un brazo, tenia abundante salivacion y presentd un vomito. Este episodio
tuvo una duracion aproximada de un minuto. ElI examen fisico general y neurolégico era
normal, con antecedentes personales de buen aprendizaje y neurodesarrollo. Un EEG de
vigilia realizado en dias posteriores, mostrd actividad de base normal y actividad
epileptiforme interictal focal de punta onda frontocentral izquierda, que apoyo el diagnostico
de EFI tipo Panayiotopoulos, y se decidi6 no iniciar tratamiento con farmacos
antiepilépticos (FAE).

En los siguientes tres afios el nifio presento tres crisis adicionales, la Gltima fue la méas
prolongada, con alteracion de la conciencia, que requirio ingreso hospitalario y se decidio
iniciar tratamiento con carbamazepina. En las semanas posteriores al inicio del tratamiento
farmacoldgico, la familia y la maestra lo notaron mas intranquilo, con dificultad para
concentrarse y en el aprendizaje. Un EEG de suefio demostrd descargas epileptiformes
interictales de punta-ondas continuas durante el suefio lento (POCSL) (Fig. 1).
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Se decidié suspender la carbamazepina e iniciar tratamiento con clobazam. En los meses
posteriores mejord la hiperactividad, pero mantuvo las dificultades en la atencién y en el
aprendizaje. Un estudio de resonancia magnética de crdneo no mostré alteraciones
estructurales encefélicas. En EEGs evolutivos mantuvo las POCSL. Se adiciond valproato
de magnesio al tratamiento y después de dos afios se alcanzé la normalidad en el estudio

EEG de suefio (Fig. 2).
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Fig. 1 - EEG interictal en estado de suefio natural fases 11 y 111 de suefio no REM. Se aprecia

actividad epileptiforme de punta-onda generalizada continua.
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Fig. 2 - EEG interictal evolutivo, en estado de suefio natural fase Il de suefio no REM.
Se aprecia la desaparicion de la actividad de punta-onda generalizada continua.
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DISCUSION

Las EFI mas importantes y frecuentes son la epilepsia Rolandica (ER) y el sindrome de
Panayiotopoulos (SP).® En el caso presentado, al debut de la enfermedad, existio la
interrogante en clasificar la epilepsia como ER o SP. Nos inclinamos por el SP, por la
presencia de vomito ictal, y se decidid no iniciar tratamiento con FAE. Casi el 10 % de los
nifios con SP desarrollan crisis rolandicas puras al mismo tiempo o a edades posteriores.®
El paciente tuvo pocas crisis en un periodo de tres afios, pero tras una crisis prolongada, se
decidid iniciar tratamiento con carbamazepina, decision que hoy en dia se debate mucho, no
solo el hecho de iniciar tratamiento, sino cual fa&rmaco utilizar.

El concepto de evolucion atipica se refiere a la presencia de alteraciones neuropsicoldgicas
severas que pueden hacerse permanentes. Se reconocen las siguientes formas: la epilepsia
focal benigna atipica (EFBA), el estatus de ER, el sindrome de Landau-Kleffner (SLK) y el
sindrome POCSL.®

Pacientes con dos tipos de EFI (gj., ER y SP) pueden tener una evolucion atipica.® Se ha
publicado acerca de un paciente que tuvo ER y SP, con una evolucién atipica, que presentd
una mutacion en el gen GRIN2A.®Yoshinaga y otros,”) estudiaron 5 nifios que habian
experimentado crisis epilépticas con manifestaciones clinicas caracteristicas tanto de ER
como SP, crisis rolandicas y eméticas. Ellos encontraron que todos tenian puntas rolandicas
cuando tuvieron crisis rolandicas, y puntas occipitales o multifocales cuando tuvieron crisis
de vomitos.

Es bien conocido que la ER, y el SP, pueden raramente evolucionar a sindromes mas severos
con déficits neuropsicoldgicos y del comportamiento. Los mecanismos fisiopatoldgicos que
provocan estas alteraciones cognitivas no se conocen bien. La actividad EEG anormal se
produce probablemente por una activacion del sistema reticulo-tdlamo-cortical con una
sincronizacion secundaria bilateral a través del cuerpo calloso, lo que favorece una
activacion de la actividad epileptiforme durante el suefio.®

Como la duracion de la POCSL vy la localizacion del foco interictal influye en el grado y tipo
de disfuncién cognitiva, es probable que la actividad epiléptica que ocurre durante el suefio
cause los sintomas clinicos tipicos por interferencia de las funciones fisioldgicas
relacionadas con el suefio, y posiblemente los procesos de neuroplasticidad que median las
funciones corticales superiores, como son el aprendizaje y la consolidacion de la memoria.®

Las manifestaciones electro-clinicas atipicas (fundamentalmente anomalias EEG y edad de
debut temprana) deben ser considerados factores de riesgo para evoluciones atipicas.®'? No
hay acuerdo en cuanto al tratamiento 6ptimo de estas condiciones.®V
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Cuando existen factores de riesgo de evolucion atipica, la recomendacion es evitar los FAE
clasicos (fenobarbital, fenitoina y carbamazepina) y algunos de los nuevos (oxcarbazepina,
lamotrigina, topiramato y levetiracetam),(121314) y comenzar tratamiento con etosuximida,
benzodiacepinas, o sultiamo. En los casos refractarios, se pueden considerar el uso de
esteroides.®

El caso presentado constituye un ejemplo infrecuente de un paciente con una EFI con
evolucion atipica a sindrome de POCSL, probablemente inducido por la carbamazepina, con
cuadro clinico-electroencefalografico de mas de dos afios de duracion, con mejoria
favorecida por el tratamiento finalmente empleado, la evolucién natural del sindrome o el
efecto de ambos. Sirva este ejemplo para el debate cientifico de las causas que determinan
estas evoluciones de las EFI y la forma de prevenirlas y tratarlas.
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