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|. A medida que se van perfeccio-
nando los métodos auxiliares de explo-
racion neurologica (electroencefalogra-
fia, arteriografia, etc.), se ve que la ma-
yoria de ataques convulsivos aparecidos
en la primera década de la vida tienen
mucho que ver con la epilepsia, contra
lo que se crefa no hace muchos anos y
que todavia estd en la mente de no po-
cos pediatras y médicos en general. La
problematica de las convulsiones infan-
tiles viene complicada por el hecho cli-
nico de gue en la primera edad de la vi-
da el cerebro reacciona con capacidad
convulsiva aumentada, si se compara
con la reactividad convulsiva cerebral
del adulto. Causas enddgenas y exoge-
nas (metabdlicas, fiebre, intoxicaciones)
que en el adulto pocas veces originan
convulsiones, desencadenan con facili-
dad en el nifio un ataque, con todas las
apariencias del gran mal epiléptico. La
maduracién (mielinizacién) cerebral del
nifio, en la primera infancia sobre todo,
explica parte de la rigueza de formas
epilépticas infantiles, ya que los ataques
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convulsivos en lactantes y niflos muy pe-
quefios se caracterizan por la particular
variacién en su presentacion clinica.
Este aumento per se de la capacidad
convulsiva en la infancia explica que mu-
chas de las llamadas convulsiones oca-
sionales, secundarias a los mas diversos
patolégicos del infante (sarampién, an-
ginas, trastornos digestivos, etc.), tengan
un prondstico del todo favorable. Y 1o
mismo podemos decir en lo gque se re-
fiere al pronostico de la mayoria de los
mal delimitados conceptos nosologicos
de la espasmofilia, tetania, laringospas-
mos funcionales, atagues convulsivos
respiratorios y paroxismos vegetativos
sincopales. E! peligro de tal realidad cli-
nica es la sobrevaloracion de la benig-
nidad de las convulsiones infantiles en
general.

Estudios recientes (Lennox, Gastaut,
Escardd, Sal y Rosas) dedicados a rela-
cionar las convulsiones infantiles con la
epilepsia demuestran bien claramente el
nexo etiolégico entre epilepsia cronica,
disposicional, y la mayoria de convulsio-



nes reiteradas en un mismo nifio en el
curso de los diversos procesos patold-
gicos corrientes en la infancia. Nifios
que sus aparentemente banales acce-
8Os convulsivos resuiltan ser fatalmente
epilépticos después de la pubertad o, in-
cluso, en la edad madura, no son una ra-
reza ni mucho menos. Esto en lo gue se
refiere a los cominmente llamados ata-
ques «funcionales» o acompafiatorios de
determinada enfermedad del nifio, pues-
to que los ataques convulsivos que
acompanian a groseras afecciones orga-
nicas (meningitis, encefalitis, tumores
cerebrales) entrafian de inmediato un
mal prondstico para el clinico con un mi-
nimum de experiencia pediatrica o neu-
ropsiquiatrica. En la directriz de la pro-
blematica prondstica de las convulsio-
nes infantiles debemos separar adn el
tercer grupo constituido por afecciones
degenerativas progresivas del cerebro,
que muchas veces sélo se manifiestan
claramente después de la infancia; en
este caso estan las convulsiones infan-
tiles de futuros enfermos de epilepsia
mioclénica progresiva, como vamos a
ver,

Sabido es que el ataque no lo es todo

en la epilepsia, pues hay en muchos ca-~

80s trastornos genéticos y constitucio-
nales caracteristicos que, cuando pre-
dominan en el cuadro clinico, determi-
nan el diagnéstico de la epilepsia genui-
na o idiopatica, que en la practica suele
oponerse al otro gran grupo de epilep-
sia, la sintomatica; la primera serfa siem-
pre de causa enddgena y la segunda de
origen exégeno. Se dice también: cuan-
do hay aura, epilepsia genuina; si no la
hay, epilepsia sintomatica, Estos esque-
matismos clinicos, como todo csquema,
tienen un valor muy relativo, puesto que
la extensién de los dos grandes grupos
clasicos de epilepsia genuina y sintoma-
tica tienen muy variable extension, se-
gun sea la directriz de la escuela neu-
roldgica y las particulares concepciones
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de cada autor con que se enfocan. Mu-
chas veces el diagndstico de epilepsia
genuina se hace por exclusion de cau-
sa objetiva demostrable, siendo cada
dia menos frecuente este diagndsti-
€0 a medida que adelantan los conoci-
mientos fisiopatoldgicos del funciona-
miento cerebral, puestos de manifiesto
por los modernos medios auxiliares de
diagndstico que hemos citado al princi-
pio de este trabajo. Tampoco coinciden
los conceptos de epilepsia genuina y he-
reditaria, aunque la herencia y la cons-
titucidén (hébito atlético, temperamento
enequético-explosivo) sean el nlcleo no-
sologico de la forma genuina, esencial
o idiopética de la epilepsia, que con to-
dos estos nombres puede designarse;
de ahi el caracter predominantemente
enddgeno de la misma.

La epilepsia sintomatica o secunda-
ria a un proceso organico (cerebral o ex-
tracerbal) demostrable, va ganando te-
rreno a la genuina o criptogénica; esto
valorado de un modo global, pues mien-
tras hay autores que llegan a negar la
epilepsia genuina (Marchand), por con-
siderarla siempre sintomatica a proce-
SOs gque adn no sabemos diagnosticar,
no faltan los que creen en un contrasen-
tido hablar de epilepsia genuina (Poh-
lish), ya que para ellos en los ataques
convulsivos que sobrevienen a otras en-
fermedades no puede hablarse de epi-
lepsia, sino de convulsiongs-sintoma.
Por esto Luxenburger, que tan profunda-
mente ha estudiado la genética de las
enfermedades convulsivas, compara la
epilepsia a una amiba, cuya amplitud no-
soldgica se ensancha o achica segun las
tendencias de escuela y las ideas pecu-
liares de cada autor. Este autor niega a
la epilepsia unidad nosoldgica, no con-
siderandola como enfermedad, sino so-
tamente como sindrome. Esta diversidad
de opiniones en el concepto de la epi-
lepsia en general se complica mas adn
al considerar el polimorfismo clinico de



los ataques convulsivos en la infancia.
Cinéndonos a lo que, por lo menos por
necesidad didactica, debemos continuar
llamando epilepsia genuina, y dentro de
ésta a la hereditaria propiamente dicha,
antes de pasar al estudio de las mioclo-
nias malignas, vamos a ver las dificulta-
des diagndsticas y prondsticas que se
presentan en determinados casos de
convulsiones infantiles mitis (mitigadas),
que se engloban con el nombre genéri-
co de mioclonias.

[I. Lennox, a partir de minuciosos
estudios electroencefalograficos, pre-
tendio diferenciar una triada tipica del
pequefio mal epileptico dentro del cual
cabe incluir las distintas formas de epi-
lepsia mioclénica infantil. Tal triada es-
tarfa constituida por la picnolepsia, la
epilepsia acinética y la epilepsia miocl6-
nica; formas de presentacion casi exclu-
siva en la infancia y en la pubertad. Ul-
teriores investigaciones han demostra-
do que esta diferenciacién no se ajusta
por completo a la realidad; incluso pue-
den objetarse electroencefalografica-
mente. La caracteristica clinica comun
de estas tres formas epilépticas es la
acumulacion de pequefios accesos pa-
roxisticos (hasta 100 al dia), su duracién
fugaz (unos segundos) y la no alteracion
esencial de la conducta postconvulsiva;
electroencefalograficamente, es carac-
teristica, en muchos casos (no siempre,
como se cree con demasiada frecuen-
cia), la tipica imagen de 3 imagenes
punta-onda por segundo, mientras que
predomina la poli-punta, en donde domi-
nan las mioclonias del gran grupo del pe-
tit mal, el cual, junto con la variada ga-
ma de las crisis psicomotoras de los ni-
fos, constituye lo que corrientemente
designamos con el nombre de ausen-
cias.

En cuanto al prondstico de estas for-
mas, se ha sobrevalorado la pretendida
curacion de las mismas en ta pubertad,
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hasta el punto que todavia hoy abundan
los pediatras que no ies conceden la im-
portancia que tienen, refugiandose en el
comodin de que con la pubertad habra
un cambio favorable, Io que les dispen-
sa de instaurar un tratamiento enérgico
y la observacion cuidadosa a que deben
estar siempre sometidos estos enfermi-
tos; puesto que, desgraciadamente, mu-
chos de estos niflos pronosticados ale-
gremente de cosas benignas y sin im-
portancia, cambian, en efecto, en la pu-
bertad, pero hacia la epilepsia vera, con
ataques de gran mal epiléptico.

Es verdad que predominan las formas
benignas, que se resuelven espontanea-
mente, en el petit mal infantil, lo que nos
da siempre un optimismo prondstico que
no podemos tener en la epilepsia del
adulto. Pero ello implica que en todo mo-
mento tengamos presente la posibilidad
de gue bajo las apariencias de una for-
ma banal de epilepsia infantil, estemos,
en realidad, ante una forma maligna, que
el tiempo se encargara de patentizar. Y
es que en el conglomerado clinico que
representa la epilepsia, especialmente
en las formas mitigadas que comenta-
mos, abunda tanto o mas lo no epilépti-
co, en el verdadero sentido de la pala-
bra, que lo epiléptico propiamente dicho.
Asi, de la triada mencionada puede no
guedar nada epiléptico sensu estrictu, ya
que la picnolepsia cada vez es concep-
tuada mas marginalmente al circulo epi-
[éptico, muchos casos diagnosticados
de epilepsia acinética son en realidad
casos de pérdida emotiva del tono mus-
cular (la llamada paralisis emotiva, con
caida catapléxica al emocionarse) y al-
gunos casos, raros, de epilepsia mioclé-
nica son en realidad enfermedades de-
generativas extrapiramidales, en las que
uno de los sintomas principales son las
mioclonias. Estamos hablando de Ia epi-
lepsia miocldnica progresiva, maligna,
gue debemos considerar extensamente,
dada la rareza de su presentacion, sus



caracteristicas clinicas peculiares y los
nuevos conocimientos que puede brin-
darnos en [a enmarafiada problematica
de las convulsiones infantiles de natura-
leza miocidnica.

A nuestro entender es esencial, tan-
to en el adulto como en el nifio, distin-
guir las formas benignas de las malig-
nas en lo que a las epilepsias miocléni-
cas se refiere. La epilepsia mioclonica
benigna es la tipicamente infantil, o sea,
la triada de Lennox, con imdgenes elec-
troencefalograficas de polipunta y onda-
punta, que remite espontaneamente en
la pubertad o antes de ella y que respon-
de bien al tratamiento con tridiona, sola
0 asociada a barbituricos e hidantoina-
tos; clinicamente, se manifiesta por ac-
cesos fugaces y repetidos de convulsio-
nes miocloénicas (varios al dia), localiza-
das en diferentes partes de la muscula-
tura corporal, pero especialmente en los
musculos faciales. Repentinamente, el
nino es presa de mioclonias faciales, en
forma de tics, o de otra parte del cuer-
po, para dejar de hablar o de andar si
lo estaba haciendo v, a los pocos segun-
dos, rara vez minutos, gueda todo como
antes, o sea que el nifio reemprende sus
juegos u otros quehaceres sin mas; en
algun caso llora al final de estos acce-
80s convulsivos mitis, llanto que denun-
cia la crisis sufrida en casos en que és-
ta es tan leve que con frecuencia pasa
inadvertida por el mismo nifio y los que
le rodean.

Los llamados ataques psicomotores
de los nifios, conocidos también como
equivalentes epilépticos, suelen durar
mas que las mioclonias, entre minutos
e incluso dias enteros; en este Ultimo ca-
80 hablamos ya de estado crepuscular
epiléptico, que, si se repite regularmen-
te y dura mas de un dia, puede corres-
ponder a los estados crepusculares epi-
sodicos de Kleist, sindrome marginal epi-
léptico de estrecho entrongue con las
psicosis endogenas del circulo maniaco-
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depresivo (fasofrenias). Durante el ata-
que psicomotor, el nifio parece obrar a
veces de modo consciente, pero la em-
nesia postparoxistica demuestra la na-
turaleza epiléptica de la crisis sufrida; en
otros casos se realizan movimientos sin
objeto durante el acceso, que pueden
ser falsamente catalogados como tras-
tornos de conducta, de diversa indole.
La eventual enuresis y la constante am-
nesia intensa postparoxistica, indican
aqui la profundidad del trastorno epilép-
tico sufrido. Entre ambas manifestacio-
nes epilépticas-infantiles descritas, la
epilepsia mioclénica benigna y los ata-
gues psicomotores, podemos todavia
agrupar el grupo polimofo de las ausen-
cias acinéticas, en las que el nifio (tam-
bién el adulto) se detiene un momento
en la conversacion o en los actos ma-
nuales que estaba realizando, con am-
nesia consecutiva y, raramente inconti-
nencia de esfinteres.

En algun caso se dan conjuntamente
muecas faciales, que indican la coparti-
cipacién mioclénica epiléptica, ya que
no es rara la forma combinada mioclé-
nica-acinética, como tampoco lo son las
mas diversas combinaciones entre las
formas epilépticas que hemos descrito
hasta aqui y otras mas raras que en gra-
cia a la brevedad debemos pasar por al-
to. Estas tormas, benignas sélo relativa-
mente, del pequefio mal epiléptico infan-
til, junto con las formas de ataques de
gran mal no debidas a causas exoégenas
demostrables, constituyen la mayor par-
te de la epilepsia genuina en la infancia,
en su conjunto de mejor prondstico que
la epilepsia genuina del adulto, segun
acabamos de ver.

lll. Enelgrupo de las epilepsias mio-
clénicas malignas degenerativas o pro-
gresivas, tenemos unos sindromes mal
definidos en muchos casos, mas propios
de la edad adulta que de la infancia,
pero que por comenzar casi todos ellos



en la adolescencia y pubertad tienen
cierto interés pediatrico, especialmente
para el diagnostico diferencial con las
formas epilépticas mioclonicas benignas
gue hemos descrito anteriormente. Ade-
mas, algunas de estas formas malignas
de epilepsia mioclénica se manifiestan
ya en la primera década de la vida, aun-
gue su diagndstico preciso pase gene-
ralmente inadvertido hasta que se esta-
blece el curso fatalmente progresivo y
maligno. Este ha sido el caso de un en-
fermo estudiado por nosotros, que expo-
nemos mas adelante.

Aqui nos interesa resumir rapidamen-
te los principales sindromes mioclénicos
malignos, que se han descrito hasta aho-
ra. Llevan los nombres de los autores
gue los han diferenciado, distinguiéndo-
se unos de otros por pequefios matices
anatomoclinicos, de importancia secun-
daria para nuestro objeto. El mas carac-
teristico de todos ellos es el siguiente:
Mioclonia progresiva familiar de Unve-
rricht. Se trata de una afeccién que sue-
le comenzar pocos afios antes de la pu-
bertad o durante la misma, con atagues
convulsivos generalizados o con convul-
siones mioclodnicas leves, generalmen-

te generalizadas a todo el cuerpo. Des-

pués de algunos afios de curso progre-
sivamente grave, las mioclonias son ya
exageradas en cantidad e intensidad, ex-
tendiéndose paulatinamente por todo el
cuerpo. En este estadio de la enferme-
dad es frecuente la interposicion de al-
gun atague atague epiléptico de gran
mal, y en el estadio final de la afeccion,
que dura pocos afnos, aparecen sinto-
mas extrapiramidales y cerebelosos (ri-
gidez muscular, temblor, astasia-abasia,
trastornos coordinatorios), demencia,
caquexia y muerte. Lundborg estudid
cuidadosamente la genética de esta for-
ma de epilepsia miocldnica, concluyen-
do que se hereda con caracter recesi-
vo, sefalando la frecuencia de las acu-
mulaciones familiares. Por esto suele de-
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signarse con los nombres de enferme-
dad de Lundborg-Unverricht a este sin-
drome. Sindromes similares al descrito
son el paramioclono multiple de Frie-
dreich, la epilepsia de Muskens, de
Ramsay-Hunt, etc.

En realidad, se trata de afecciones he-
redodegenerativas sistematizadas del
sistema nervioso central, extrapiramidal
ante todo, que se manifietan clinicamen-
te por sindromes epilépticos mioclénicos
de curso cronico y progresivamente ma-
ligno. Por esto es tan cuestionable su in-
clusion en el circulo epiléptico, al que to-
do lo mas pertenecen considerandolas
en amplio sentido.

Ahora bien, el circulo nosolégico de
la epilepsia, como tantos otros de la neu-
ropsiquiatria, va sufriendo vaivenes en
su delimitacién estricta, uno de los cua-
les es la tendencia actual a reducirlo
cada vez mas a la enfermedad en que
el atague epiléptico esta constantemen-
te en el centro de la sintomatologia, o
sea la epilepsia genuina en sentido res-
tringido, caracterizada por atagues de
gran mal o de pequefio mal epiléptico y
trastornos especiales del tipo corporal
(habito atlético) y del temperamento (la
llamada constitucion ictafin, con la bipo-
laridad temperamental enequetismo-ex-
plosividad).

En la epilepsia mioclénica progresiva
familiar de Lundborg-Unverricht se co-
noce el substrato anatomopatoldgico
preciso, que condiciona la sintomatolo-
gia epiléptica-extrapiramidal. Es la enfer-
medad en la gue con mas frecuencia se
encuentran en el cerebro, en los centros
extrapiramidales sobre todo, los cuerpos
amiloideos intracelulares, que fueron
descritos en 1911 por Lafora. Este ha-
llazgo anatémico da cierto caracter de
especificidad anatomoclinica a tal enfer-
medad, puesto que las investigaciones
recientes en este sentido (Van Bogaert,
Dimitri, Lafora) demuestran que el sin-
drome mioclénico se origina cuando el



dismetabolismo cerebral que represen-
tan tales corpusculos amiloideos afec-
ta ante todo el sistema dentado-espinal
y el rubro-hipotalamico. Tal hallazgo his-
topatolégico es propio del perfodo final
de la enfermedad, com sello de la pro-
funda degeneracién tisular que sobrevie-
ne en el encéfalo a medida que avanza
el proceso patoldgico degenerativo.

IV. En Espafia sélo se ha descrito
hasta ahora un caso estudiado comple-
tamente (clinica y necropsicamente) de
enfermedad mioclénica de Lundborg-
Unverrich; se trata de una aportacion
nuestra, que hemos publicado in exten-
50 (véase bibliografia de este trabajo).
Nos referimos a dos hermanos con cur-
so tipico de la enfermedad dicha y muer-
te al cabo de unos nueve afios de ha-
berse iniciado. En uno de dichos herma-
nos nos fue factible realizar una deteni-
da exploracion histopatoldgica cerebral,
encontrando en la substancia nigra los
tipicos cuerpos amiloideos de Lafora.
Como da la casualidad que este enfer-
mo sufrié manifestaciones convulsivas
desde su primera infancia, creemos de
utitidad considerar esta época en la his-
toria clinica de dicho enfermo con mas
extension que lo hicimos en nuestras an-
teriores publicaciones dedicadas a es-
ta enfermedad. He aqui la historia clini-
ca del mencionado enfermo, referida al
dia de sumuerte y con las adiciones ca-
tamnésicas que nos ha sido dado poder
realizar posteriormente.

José V., 23 afios, soltero. Habito cor-
poral atiético. Los padres eran primos de
primer grado. No hay antecedentes epi-
lépticos en los ascendientes, ni de otras
enfermedades neuroldgicas degenerati-
vas. Parto normal. Desarrollo somatop-
siquico, también normal.

Antecedentes patoldgicos: A los dos
afios de vida, probable proceso menin-
gitico (no es posible asegurarlo, por es-

148

tar el nifio en medio rural, poco atendi-
do médicamente). Poco tiempo después
de esta afeccién tuvo ataques convulsi-
vos, a los gue no se dio importancia;
también parece ser hacia muecas, como
tics faciales, de cuando en cuando, a los
que menos importancia concedieron
aun la familia y el médico que los vio.
El nifio se fue desarrollando bien, apren-
diendo con facilidad en el colegio. A los
siete afios tuvo un ataque convulsivo ge-
neralizado, quedando un dia entero
amaurdético y semicomatoso: Se repuso
bien de ello, como es la regla en los ni-
fios, siendo su conducta normal en to-
dos sentidos. Nada llamaba la atencion
en él; pero no cesaron del todo los «tics
faciales».

Cuando el paciente contaba 14 afios,
y al poco tiempo de desgracias familia-
res intensas (padre en la cércel y luego
fusilado, por avatares de la guerra de li-
beracién espafiola), se presentaron con
regularidad y periodicidad de uno al
mes, ataques convulsivos generalizados;
al mismo tiempo se fueron haciendo
cada vez mas frecuentes e intensos los
tics faciales, que adquirieron el aspec-
to de claras mioclonias.

A los 16 afios de edad vimos por pri-
mera vez al paciente, el cual tenia mio-
clonias faciales de mediana intensidad
y frecuencia, asi como ataques epilép-
ticos de gran mal, rebeldes a los trata-
mientos usuales antivonvulsivos a base
de combinar barbituratos e hidantoinas;
no descubrimos entonces nada especial
neuroldgico, ni psiquiatrico, aparte de los
mencionados ataques de pequefio y
gran mal epiléptico.

Pudimos ir siguiendo el curso clinico
de tal enfermo, comprobando que, a pe-
sar de los tratamientos enérgicos y va-
riados anticonvulsivos que ensayamos,
la enfermedad evolucionaba progresiva-
mente de un modo maligno, hasta el
punto que cuatro afios después de visi-
tarle por primera vez podian apreciarse



claros sintomas de rigidez extrapirami-
dal, temblor ligero, leves trastornos coor-
dinatoriog y demencia incipiente. Acon-
sejamos el ingreso en el Instituto Neu-
rologico Municipal de Barcelona (Direc-
tor: Dr. B. Rodriguez Arias) para realizar
un examen mas a fondo del enfermo. To-
das las pruebas practicadas (Drs. Sima-
rro y Tolosa) fueron negativas (ventricu-
lografia, andlisis de liguor, fondo de ojo,
serologia luética, analisis diversos de ori-
na y sangre), en aquel entonces (1945)
no se disponia aun en tal centro hospi-
talario de electroencefalégrafo, por lo
que fue imposible practicar electroence-
falogramas a este enfermo.

El proceso fue intensificandose en to-
dos los sentidos clinicos expuestos, es-
pecialmente la demenciacion, por lo gue
fue necesario internario en el Instituto
Mental de la Santa Cruz de Barcelona
(Director: Dr. O. Torras), en el que falle-
cio al cabo de dos afios de estar alli, pre-
sentando en su estadio final mioclonias
ininterrumpidas y generalizadas a todo
el cuerpo y ataques epilépticos atipicos,
en los que predominaban los paroxismos
de rigidez ténica, sin pérdida del cono-
cimiento. En los mismos centros hospi-
talarios hicimos ingresar también a una
hermana del paciente (Tresa V.), que vi-
sitamos dos afios mas tarde que a él y
gue desarrollé un cuadro patolédgico si-
milar, pero mas lentamente progresivo;
esta enferma fallecié hace un afio en su
casa. Tampoco pudo practicarse en ella
electroencefalograma, y nos interesaba
mucho.

Examen necropsico. Sélo nos fue da-
ble practicar la necropsia de la cavidad
craneana. Examen macroscépico del
crebro: Cerebro de gran tamafo, con li-
gera hidrocefalia interna y atrofia en la
mitad posterior del hemisferio derecho.
Examen microscoépico del cerebro: Le-
siones celulares difusas y aumento de
gliofibrillas en las cortezas cerebral u ce-
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rebelosa. Abundantes cuerpos amiloi-
deos intracelulares y extracelulares (fi-
gura) en ambos nucleos lenticulares, pe-
ro mas numerosos aun y desarrollados
en la substancia nigra de ambos lados.

V. Las enseflanzas gque podemos
sacar de esta historia clinica son, ante
todo, que casos de ataques convulsivos
y manifestaciones leves de pequefo mal
aparente inofensivos en la infancia, pue-
den llegar a ser de prondstico fatal en
algun caso, por ser seguramente las pri-
meras manifestaciones clinicas de pro-
cesos degenerativos cerebrales, tales
como la epilepsia mioclonica familiar
progresiva gue hemos descrito u otros
sindromes malignos similares. De ahi la
cautela y prudencia que debe tenerse,
insistimos, en lanzar pronésticos dema-
siado benignos en todo caso de mioclo-
nismo infantil.

En el estado actual de nuestro cono-
cimientos no es posible el diagndstico
precoz exacto en la infancia de las ra-
ras afecciones mioclénicas del tipo fa-
miliar progresivo descrito. Sélo la con-
comitancia familiar de dos 0 mas casos
puede ponernos en la pista de un tal
diagnéstico y el correspondiente mal
prondstico de una determinada epilep-
sia mioclonica; pero la acumulacion fa-
miliar es rarisima hasta la adolescencia,
siendo generalmente solo después de la
pubertad cuando puede observarse, co-
mo fue en la familia de los dos estudia-
dos por nosotros. Otros medios diagnds-
ticos, tales como los electroencefalogra-
ficos (predominio de imagenes en poli-
ounta, inmodificables a pesar del trata-
miento adecuado), pueden ponernos en
sospecha de una evolucién desfavora-
ble de la enfermedad miocidnica en
cuestion, pero sin visos de seguridad al-
guna, puesto que casos de pequefio mal
epiléptico mioclénico con tipicas image-
nes electroencefalograficas en polipun-
ta que en principio pueden ser sospe-



chosas de epilepsia miocionica maligna
se desvanecen rapidamente con un tra-
tamiento a base de tridiona y barbitdri-
cos, e incluso con tridiona sola. Seria de
un valor incalculable para el prondstico
de los distintos sindromes mioclénicos
infantiles descubrir rasgos clinicos que
permitiesen d iferenciar precozmente las
modalidades benigna y maligna de epi-
lepsia miocldnica, pero por ahora tene-
mos que dirigir principalmente nuestras
investigaciones hacia los medios auxilia-
res electroencefalogréaficos y fisiometa-
bolicos cerebrales en general, todavia
en sus comienzos de rendimiento clini-
co. Es de suponer que el dismetabolis-
mo cerebral, que en los estadios avan-
zados de |a epilepsia mioclénica progre-
siva aboca en la degeneracion grosera
que representan los cuerpos amiloideos
de Lafora, esté ya presente en el co-
mienzo de la enfermedad, pero los me-
dios actuales de diagndstico no nos per-
miten adn descubrir las finas alteracio-
nes bioguimicas que tienen lugar en el
acontecer metabdlico cerebral desviado,
originario de los mioclonismos en gene-
ral, sequn nuestro parecer; dismetabo-
lismo que debe ser reversible hacia la
normalidad en la epilepsia mioclénica in-
fantil benigna e irreversible en la epilep-
sia maligna, ya que en este caso se tra-
ta de una enfermedad tipicamente de-
generativa del sistema nervioso central.

Estamos aqui ante las magnificas
perspectivas del rendimiento que, a no
dudar, dara algln dia, creemos no leja-
no, la fisiopatologia cerebral metabdlica,
que tantos problemas etiopatogénicos
esta llamada a resolver en el campo de
la neuropsiquiatria. En su conjunto, nos
encontramos ante la problematica qui-
za menos conocida de las dificiles cues-
tiones de la convulsiones en la infancia,;
ello ha sido uno de los motivos de ha-
bernos extendido en la consideracion de
la epilepsia mioclénica familiar progre-
siva en su componente pediatrico, ape-

150

| nas atendido, por no decir desatendi-
do del todo hasta ahora, por lo que he-
mos podido indagar en la bibliografia
mundial que nos ha sido posible con-
sultar.

VI. La conclusiéon que nos interesa
destacar en esta exposicion es la clara
diferenciacion que se debe intentar es-
tablecer entre epilepsias miocldnicas be-
nignas y malignas, tanto en la infancia
como en la edad adulta. Hemos expues-
to ya las dificultades que para ello tene-
mos en la infancia, por la insuficiencia
de los conocimientos actuales en las di-
versas facetas clinicas que hemos ido
comentando en este trabajo. Incluso la
presentacién familiar de sindromes mio-
clénicos no abona del todo la seguridad
de que estemos ante un sindrome mio-
clénico progresivo maligno, pues no es
raro el acumulo familiar de casos de epi-
lepsia mioclénica benigna en la infancia.
Asi, nosotros mismos hemos tenido re-
cientemente en tratamiento en nuestro
Dispensario de Neuropsiquiatria de la
Catedra de Pediatria de Barcelona a dos
hermanitos, de cinco y de tres afios de
edad, con un sindrome mioclénico simi-
lar e idéntica imagen electroencefalo-
gréfica de 3 punta-onda por segundo
(doctores Vila Badé y Samso), que remi-
tieron por completo con una cura com-
binada de belladenal-tridiona, siguiendo
tal remision sin tratamiento a los dos
afios de observacién. Se nos puede ob-
jetar que no esta decidida aln la suerte
futura de estos muchachos, pues no es
imposible acaben por presentar ulterior-
‘mente la tipica epilepsia mioclénica de-
generativa familiar de Lundborg-Unver-
richt; pero de haberse tratado de esta
enfermedad es dudoso hubiésemos ob-
tenido la remisién duradera lograda. Sélo
en los inicios de la enfermedad pueden
existir tales dudas diagndsticas, puesto
gue en el periodo de estado de la afec-
cién pueden diferenciarse bien, clinica



y electroencefalograficamente, las mo-
dalidades benigha y maligha de la epi-
lepsia mioclonica, por los sistemas que
hemos venido exponiendo en el curso de
este trabajo.

La esencia nosologica de ambas for-
mas es muy diferente. Mientras la epi-
lepsia mioclonica simple o benigna, pro-
pia de la infancia, no es otra cosa, co-
mo dice Gastaud, que la culminacién de
los mioclonismos observables en la vi-
da normal —por ejemplo, las sacudidas
fisioldgicas del presuefio y del ensue-
Ao—, la epilepsia mioclénica maligna re-
fleja la degeneraciéon masiva de deter-
minados sistemas anatomofisiolégicos
del encéfalo, perfectamente demostra-
bles histopatolégicamente. Obvia decir
que las sacudidas del gran mal epilépti-
co nada tiene que ver con el nombre de
epilepsia mioclénica, como alguna vez
se ha escrito, para acentuar el caracter
predominantemente mioclénico de gran-
des ataques convulsivos; la fase mioclé-
nica del ataque de gran mal epiléptico
es sblo un componente de tal paroxis-
mo, como lo es la fase previa miotoni-
ca, la sialorrea o la amnesia postconvul-
siva.

El tratamiento es también del todo di-
ferente en ambas modalidades de epi-
lepsia mioclonica. En la benigna es efi-
ciente en grado sumo, a base de tridio-
na (dosis de 0,30 gr de una a tres veces
al dia, vigilando los sintomas de intole-
rancia, como son el deslumbramiento,
vomitos y variaciones en el cuadro he-
matico), sola o combinada con dosis
adecuadas de barbituricos e hidantoina-
tos. En la epilepsia mioclénica maligna
es indtil todo tratamiento, que sélo pue-
de ser sintomatico hasta ahora, y no de-
tiene la marcha fatal del proceso hacia
la muerte.

La benignidad del prondstico en las
formas mioclténicas simples y la fatali-
dad del mismo en la modalidad degene-
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rativa, deben tenerse en cuenta en la ac-
titud a tomar por el médico ante un nifio
0 un adulto que presenta sacudidas mio-
clénicas. Tan nefasto puede ser no dar
importancia a tales manifestaciones epi-
lépticas, como concedérsela exagerada-
mente. Y ambas actitudes hemos com-
probado con demasiada frecuencia en
nuestra practica profesional. Aqui como
en tantas cosas, hemos de huir de los
extremismos y quedarnos en el término
medio, como emulandonos para anular
el demasiado pernicioso y veridico di-
cho de que en Espafia no hay términos
medios. Un nifio con mioclonias, del or-
den que fueren, es siempre tributario de
un examen detenido y especializado
(electroencefalografia y demas medios
diagnésticos necesarios) para hacer
un diagnostico correcto y establecer el
tratamiento correspondiente. Pero debe-
mos tener presente la contrapartida a la
indolencia médica descrita, escudada en
el nihilismo terapéutico del «ya vendra
un cambio cuando el nifio sea mayor»; es
la actitud exageradamente prohibitiva en
que caen muchos médicos al comienzo
de una enfermedad epiléptica del orden
que sea. En efecto, hay médicos que,
imbuidos de una falsa fatalidad pronds-
tica en todo caso de epilepsia, etiquetan
de incurable al enfermo, prohibiéndole
toda actividad laboral o de estudio. La
moderna lucha antiepiléptica se esfuer-
za en demostrar lo enormemente equi-
vocada que es tal conducta, especial-
mente en la infancia, que es cuando mas
se suele llevar a cabo, secundado el mé-
dico (o0 quiza inducido) por familiares del
enfermo. Debemos esforzarnos a que
todo epiléptico realice una vida lo mas
normal posible, animandole a que desa-
rrolle sus actividades sociales acostum-
bradas e incluso a que olvide gque es un
enfermo, salvo en lo que se refiere a la
medicacién prescrita y a la observan-
cia de las precauciones que debe tomar
para evitarle accidentes debidos a sus



atagques (evitar sitios peligrosos, nata- ta superestructuras psicégenas, alta-

cién, conducir vehiculos, etc.). Ademas mente perturbadoras en el diagnéstico,
de corregir las actitudes psiquicas vicio- prondstico y tratamiento de los enfer-
sas que acabamos de mencionar, un tra- mos afectos de epilepsia en todas sus
tamiento psicoterapéutico adecuado evi- formas.
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