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Resumen

Las crisis aténicas focales son poco reconocidas como
fenémenos ictales, pueden corresponder tanto a una
epilepsia generalizada como a una epilepsia focal. Las
areas del cerebro implicadas en la gestién de este tipo
de crisis son: el drea motora negativa y las cortezas
motora primaria y somatosensitiva primaria, aunque
aun la neurofisiologia que las genera no esta aclarada.
Presentamos el caso de un paciente con crisis aténicas
focales farmacorresistentes en miembro superior iz-
quierdo. Se realiz6 resonancia de cerebro con diagnéstico
de displasia cortical parietal, se monitoreé con video EEG
de scalp y luego a video EEG con electrodos profundos. Se
definieron el 4rea epileptégena y su relacién con areas
elocuentes, se realizé reseccién quirdrgica de la lesién,
logrando el control completo de las crisis.

Palabras clave: crisis aténicas, focal, displasia cortical,
areas motoras negativas, cirugia, refractaria

Abstract
Benefit of surgery in a case of negative motor focal
epileptic seizures secondary to parietal cortical dysplasia

Focal atonic seizures are recognized rarely as ictal
phenomena, they can correspond to both generalized
epilepsy and focal epilepsy. The areas of the brain in-
volved in the management of this type of seizure are: the
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negative motor area and the primary motor and primary
somatosensory cortices, although the neurophysiology
that generates them is still unclear. We present the case
of a patient with focal atonic seizures in the left upper
limb, refractory to drug treatment. Neuroimaging was
performed, a parietal cortical lesion was diagnosed. A
scalp Video EEG and then a Stereo EEG was performed,
defining the epileptogenic area and its relationship with
eloquent areas. Surgical resection of the lesion was per-
formed, achieving complete seizure control.

Key words: atonic seizures, focal, cortical dysplasia,
negative motor areas, surgery, refractory

La primera descripcién de atonia con un
evento ictal, la realiz6 Todd en 1856, quien iden-
tific6 la pardlisis muscular posterior a una crisis
focal, mas tarde llamada pardlisis de Todd!. Con
el tiempo, se definié que este signo clinico podia
ser un evento critico focal y no solo obedecer a
un signo post convulsivo.

Las crisis aténicas se caracterizan por la
pérdida del tono muscular, generando caidas
corporales totales o segmentarias. Las mis-
mas pueden durar una fraccién de segundo
lo cual favorece a la preservacién de la con-
ciencia del individuo o bien a perderla breve-
mente 2.
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En cuanto al mecanismo fisiopatolégico de
este tipo de crisis Luders y col. hicieron referencia
alrol de las dreas motoras negativas en la gestiéon
de estas crisis®. Y refirieron que tanto del area
motora negativa primaria (AMNP), localizada en
el giro frontal inferior (inmediatamente frente al
area motora primaria) y como del drea motora
negativa suplementaria (AMNS), localizada en la
porcién mesial del giro frontal superior y ante-
rior al area sensitivomotora suplementaria, po-
drian surgir los impulso eléctricos de esta clase
de convulsiones**.

El propésito de este trabajo, es el de presentar
un caso clinico, caracterizado por crisis focales
negativas farmacorresistentes secundarias a
una displasia cortical parietal, definiendo area
epileptégena mediante video electroencefalo-
grama (video EEG) superficial y luego video EEG
con electrodos profundos, y neuroimagenes, de-
terminando el rol de las cortezas motoras nega-
tivas en la génesis de dichas crisis; y describir la
notable evolucién clinica posterior a la reseccién
de la lesién y su resultado anatomopatologico.

Caso clinico

Nino de 4 afios de edad, sin antecedentes de relevan-
cia, que comenzé con crisis focales aténicas desde los
dieciséis meses de vida, caracterizadas por hipotonia del
miembro superior izquierdo, asociando desconexién e
hipertonia del maxilar inferior en vigilia y nocturnas de
debilidad, agregando, esporadicamente clonias del hom-
bro ipsilateral. Recibié multiples esquemas anticomicia-
les (carbamazepina, clobazam, levetiracetam, topiramato,
oxcarbazepina y sultiamo) sin mejoria. El examen fisico
evidencié hemiparesia braquiocrural izquierda leve. La
valoracién psicopedagbgica reportd un retraso leve en el
neurodesarrollo (principalmente en areas del lenguaje y
la psicomotricidad fina).

Asumiendo el cuadro como una epilepsia focal con
crisis aténicas farmacoresistente se realizé video EEG
scalp para determinar el patrén electroclinico, se monito-
re6 durante 72 horas, mientras se mantuvo el tratamiento
con oxcarbazepina y topiramato. Se registraron ocho cri-
sis, siete en vigilia, y una bajo suefio, caracterizadas por
sensacién de malestar del miembros superior izquierdo,
luego inmovilidad con hipotonia del mismo, seguidas de
leves clonias proximales de dicho miembro, luego paresia
de menos de 1 minuto de duracién. El trazado interictal

evidencié lentificacién intermitente hemisférica izquier-
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da y salvas breves de ondas lentas, con ondas agudas
generalizadas, en ocasiones, esbozando punta onda ge-
neralizada con predominio izquierdo. Las crisis impresio-
naron ser focales simples con aura sensitiva, esta Gltima
congruente con el area parietal derecha superior.

Tras determinar el patrén eléctrico se realizé una RMN
de cerebro con contraste EV, evidenciando una lesién es-
pontaneamente hiperintensa en T2 y FLAIR en regién pe-
rirolandica posterior derecha, con pérdida de definicién
entre sustancia blanca/gris compatible con displasia cor-
tical focal (Fig. 1).

Asumiendo el caso como una epilepsia focal estructu-
ral farmacorresistente, se implementé un video EEG con
electrodos profundos y estimulacién cortical cerebral, a
fin de determinar la relacién del area epileptégena con la
lesién y las éreas elocuentes vecinas, asi como su exten-
sién. Los electrodos profundos se ubicaron en la lesién
anterosuperior y posterior a la misma. Luego en areas
motoras y sensitivas primarias a nivel superior, medio e
inferior (Fig. 2).

El EEG ictal reveld una actividad repetitiva de ondas
agudas en electrodos profundos correspondientes a la le-
sién y supero-anterior a la misma, luego desorganizacién
difusa de la actividad basal y tardiamente, actividad de
ritmos rapidos en electrodos profundos correspondientes
a la lesién y supero-anterior a ella.

Para el estimulo cortical se utilizé un equipo de Es-
timulacién Cortical Integra tipo Ojeman. Parametros:
Frecuencia 50 Hz, Duracién de pulso 0.5 mseg, intensi-
dad de 0.5 a 10 mAmperes, en trenes de 5 a 10 segundos,
en progresivos aumentos de 1 mAmpere. Al estimular el
electrodo anterior de la lesién a 3.62 mAmperes se des-
encadenaron fendmenos motores negativos del miembro
superior izquierdo. Con este ultimo, se definié con exacti-
tud el area epileptégena y se planificé el tratamiento qui-
rirgico evitando comprometer areas elocuentes.

La lesidn, de aspecto displdsico y consistencia firme,
peri area sensorial primaria, se resecé bajo microscopia
Optica.

Se reconocieron aisladas neuronas dismoérficas, con
pérdida de la polaridad, alteracién del nicleo/ citoplasma,
distribucién irregular de la sustancia de Nissl y células vo-
luminosas, de nucleo grande irregular vesiculoso y citoplas-
ma eosinofilico, de tipo balloon dispersas en el espesor de la
corteza y sustancia blanca. Diagnéstico: Malformacién del
desarrollo cortical. Displasia cortical focal tipo IIb (presencia
de células de Balloon).

Se ha firmado el correspondiente consentimiento in-

formado por parte de la madre del paciente.
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Figura 1 | RMN de cerebro en que se evidencian la lesion y su relacion con las areas motora primaria y sensitiva primaria

E. Lesion E. Sensitivo E. Motor S.Central
Post, Sup e Inf. Sup,Med e Inf. Sup,Med e Inf.

Figura 2 | Esquema en el que se grafican los electrodos profundos y se resaltan aquellos que generan crisis espontaneas
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Discusion

La prevalencia de las verdaderas epilepsias
farmacorresistentes en la poblacién general es
el 20%. El grupo de trabajo de la International Lea-
gue Against Epilepsy (ILAE) las definié como la
falta de control de crisis con dos farmacos bien
tolerados adecuadamente seleccionados en mo-
noterapia o en combinacién'*. La epilepsia del
lébulo parietal es una entidad poco prevalente.
Con frecuencia la difusién del impulso eléctrico
a otros lébulos del cerebro ocasiona dificultades
para llegar al diagnéstico®®. Cuando el foco epi-
leptogeno se halla en la corteza parietal superior
los casos pueden presentarse con crisis aténicas
focales?®. Este tipo de crisis puede presentarse
con pérdida completa del tono muscular o por
contraccién muscular sibita de determinados
grupos musculares®. Para caracterizar a este tipo
de evento ictal es de utilidad la poligrafia, ya
que se definen asi las mioclonias positivas (< de
100 ms), negativas (< de 500 ms) y las clonias
(< de 100 ms)’.

Con anterioridad Kovac y col. introdujeron
el término convulsién aténica probable, si esta
se diagnosticaba semiolégicamente y convul-
sién atdnica definida, si la misma tenia corre-
lato electromiografico®. Si bien las pseudocrisis
también pueden presentarse con atonia, no de-
bemos dejar de tener presente que son desenca-
denadas por circunstancias emocionales, tienen
distintas caracteristicas semiolégicas y no pre-
sentan trazados EEG patoldgicos.

En cuanto a la fisiopatologia de estas crisis,
Kovac y col. atribuyeron que el estimulo de las
cortezas motora primaria, somatosensitiva pri-
maria o motoras negativas primaria y suple-
mentaria pueden desencadenar convulsiones
atonicas focales®. Las descargas en la corteza
somatosensitiva primaria pueden activar a las
areas motoras negativas, generando atonias fo-
cales contralaterales. Ademas, plantean que el
estimulo en las dreas negativas, genera atonia
de las extremidades contralaterales, y en me-
nor medida, ipsilaterales. Estudios en primates
mostraron que el estimulo eléctrico en la corte-
za motora primaria puede generar respuestas
tanto motoras positivas como negativas, depen-
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diendo de la profundidad en la que se encuentre
el mismo®.

Si bien se han descrito areas relacionadas a
fenémenos motores negativos en el l16bulo fron-
tal y a areas motoras negativas, nuestro paciente
tenia una epilepsia focal estructural secundaria
a una lesion parietal y las crisis correspondieron
a descargas generadas por dicha lesién. La cli-
nica de presentacioén con crisis aténicas focales
y precedidas por parestesias nos orient6 a que
el foco epileptégeno corresponderia al area sen-
sitiva primaria. En la bibliografia se hace refe-
rencia al “drea central” compuesta por las areas
motoras y sensitivas primarias, esta ultima ubi-
cada en el circunvoluncién postcentral®. Esta
area es coincidente con la ubicacién de la lesién
de nuestro caso.

Por lo mencionado, podriamos interpretar
que existen areas en el l6bulo parietal relaciona-
das a fendmenos motores negativos, o que estos
ultimos se producen por difusién desde el foco
parietal hacia las areas elocuentes ya conocidas.
En la serie de pacientes operados de epilepsia
de corteza parietal del Instituto Neurologico de
Montreal el 94% presentaron auras, las mas co-
munes fueron somatosensoriales (hormigueo/
entumecimiento) y el 32% presenté crisis atd-
nicas focales, lo cual es similar a la clinica de
nuestro caso** Lo cierto es que la reseccién de la
lesion, con previa definicion del foco epileptége-
no, logré el control definitivo de las convulsiones
sin afectar areas elocuentes, con estadio I-A de
la clasificacién de Engel *°.

Para concluir, debemos resaltar que las crisis
somatosensitivas, seguidas de atonias unila-
terales, nos orientan a una epilepsia focal pro-
bablemente parietal a descartar una lesién es-
tructural. La resonancia nos confirmé una lesién
focal parietal, cuya anatomia patoldgica arrojé
una displasia focal tipo II B. Se realiz6 una eva-
luacién prequirtrgica la cual fue mandatoria
para definir la zona epileptogénica y areas elo-
cuentes. Luego de la intervencién quirurgica, el
nino tuvo un excelente control de las crisis y sin
secuelas motoras.

Conflicto de intereses: Ninguno para declarar
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