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RESUMEN

Las crisis de ausencia motoras generalizadas progresivas representan una
variante inusual y severa de la crisis de ausencia, caracterizada por episodios
breves de pérdida de conciencia acompaiiados de manifestaciones motoras como
mioclonias o automatismos, que se agravan progresivamente con el tiempo. En el
contexto del caso clinico del paciente, quien ha mostrado una evolucién de crisis
de ausencia a crisis ténico-clénicas generalizadas, esta actividad de punta-onda
podria sugerir un desbalance en la actividad inhibitoria y excitatoria en las redes
neuronales involucradas. Esta evolucién podria estar asociada con la propagacién
de la actividad epileptiforme mas alla de las dreas corticales primarias, implicando
redes corticales adicionales que se relacionarian con la generacién de actividad
motora. Esto se alinea con la teoria de que la progresiéon de las crisis podria
involucrar un reclutamiento mis amplio de la corteza, lo cual explicaria también
la aparicién de sintomas mds severos. En conclusidn, la interpretacién de este
electroencefalograma y la correlacién con los hallazgos clinicos sugiere una
complejidad en la presentacidn de la epilepsia en este paciente, lo que resalta la
importancia de un manejo integral y personalizado. La evolucién y la respuesta al
tratamiento deben ser monitorizadas cuidadosamente para ajustar las estrategias
terapéuticas segtn la progresién de la enfermedad.

Palabras clave: convulsiones; electroencefalograma; habilidades motoras;
epilepsia.
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ABSTRACT

Progressive generalized motor absence seizures represent an unusual and severe
variant of absence seizures, characterized by brief episodes of loss of consciousness
accompanied by motor manifestations such as myoclonus or automatisms, which
progressively worsen over time. In the context of the patient’s clinical case, who
has shown an evolution from absence seizures to generalized tonic-clonic seizures,
this spike-wave activity could suggest an imbalance in inhibitory and excitatory
activity within the involved neural networks. The progression to tonic-clonic
seizures may be associated with the propagation of epileptiform activity beyond
the primary cortical areas, implicating additional cortical networks that could
be related to the generation of motor activity. This aligns with the theory that
the progression of seizures might involve a broader recruitment of the cortex,
potentially explaining the emergence of more severe symptoms. In conclusion,
the interpretation of this EEG and the correlation with clinical findings suggest
a complexity in the presentation of epilepsy in this patient, highlighting the
importance of comprehensive and personalized management. The evolution
and response to treatment should be carefully monitored to adjust therapeutic
strategies according to the progression of the disease.

Keywords: seizures; electroencephalogram; motor skills; epilepsy.

INTRODUCCION

Las crisis de ausencia son un tipo de crisis no
motora generalizada, tipicamente observadas en las
epilepsias generalizadas idiopaticas o genéticas, segiin
la clasificacién de la International League Against
Epilepsy (ILAE) en 2022. Estas crisis se caracterizan
por una pérdida breve de conciencia sin caida al
suelo, usualmente sin alteraciones motoras, aunque
en algunos casos pueden observarse manifestaciones
motoras menores, como parpadeo, movimientos
masticatorios o clonus leve de extremidades, que no
las convierte en crisis motoras por definicién (1). No
obstante, existe un subconjunto raro de pacientes que
presentan un patrén clinico mas complejo, en el que las
ausencias se acompanan de componentes mioclénicos
o ténico-clénicos generalizados en su evolucién. En
este contexto, es importante distinguir si se trata de
crisis de ausencia mioclénicas —entidad reconocida—
o de una evolucién hacia una encefalopatia epiléptica
progresiva, donde la carga epiléptica contribuye a un
deterioro neuroldgico continuo (2).

Este reporte de caso se centra en un paciente con crisis
de ausencia inicialmente tipicas que, con el tiempo,
comenzaron a presentar un componente mioclénico
asociado, evolucionando hacia crisis méds complejas
y frecuentes. Esta progresién plantea interrogantes
sobre su clasificacién exacta y sugiere un posible
transito hacia un sindrome epiléptico mas severo, con
deterioro progresivo de la calidad de vida, propio de
las encefalopatias epilépticas. En este caso, el término

«progresivo» hace referencia tanto al aumento en
frecuencia e intensidad de las crisis, como a la evidencia
clinica de deterioro cognitivo y funcional, lo cual ha
sido descrito en algunos sindromes como el sindrome
de Lennox-Gastaut o el sindrome de Doose (3, 4).

Elmanejo de estascrisis presenta desafios significativos,
especialmente por su posible resistencia a los firmacos
antiepilépticos convencionales. Ademds, la falta de
una etiologia estructural o genética clara complica
la aproximacién diagnéstica y terapéutica. El caso
presentado resalta la importancia de una evaluacién
integral, incluyendo estudios de neuroimagen
avanzada y monitorizacién por electroencefalograma
(EEG) prolongada, asi como un seguimiento clinico
estrecho para caracterizar mejor el sindrome
subyacente y optimizar el manejo.

Desde el punto de vista fisiopatoldgico, las crisis
de ausencia estin asociadas a una disfuncién en
los circuitos talamocorticales, donde las descargas
punta-onda a 3 Hz reflejan la hiperexcitabilidad y
sincronizacién anormal entre la corteza y el tdlamo.
Estudios experimentales en modelos animales de
epilepsia de ausencia genética, como los desarrollados
en Estrasburgo, han demostrado que estas crisis se
perpetiian por una activacién bidireccional de los
circuitos cortico-tdlamo-corticales, mediada por
canales de calcio tipo T. Las neuronas reticulares
del tilamo, al proyectarse solamente sobre las
neuronas talamocorticales, inducen una propagacién
principalmente cortical. Aunque estas crisis afectan
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preferentemente la corteza somatosensorial, se ha
planteado que la activacién de otras areas corticales
podria explicar la aparicién de sintomas motores
leves o la transicién hacia crisis convulsivas (5). Este
conocimiento es una apertura a enfoques terapéuticos
dirigidos a la modulacién de estos circuitos y la
prevencién de crisis que actian como desencadenantes
de una actividad convulsiva mds severa.

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

anos, diestra, con
diagnéstico de epilepsia generalizada tipo ausencia
con componente tdénico-clénico generalizado,
conocida desde la infancia (edad exacta de inicio no
documentada), con respuesta parcial al tratamiento
con etosuximida y dcido valproico. Presenta como
antecedentes  patoldgicos  relevantes  agenesia
cerebelosa e hipertensién arterial controlada. No se
documentan antecedentes familiares de epilepsia.
Durante el periodo perinatal no se reportaron
complicaciones relevantes. El neurodesarrollo fue
globalmente retrasado, con compromiso cognitivo
leve, actualmente funcional para actividades basicas de
la vida diaria.

Paciente femenina de 52

La paciente fue llevada al servicio de urgencias por
presentar un cuadro de alteracién del estado de
conciencia de inicio intermitente, con progresién
hacia un estado continuo en las tGltimas 12 horas, lo que
planted la sospecha de estado epiléptico no convulsivo.
En las dultimas dos semanas, la paciente habia
presentado un aumento progresivo en la frecuencia
e intensidad de crisis ténico-clénicas generalizadas,
previamente infrecuentes (una o dos por afio), que
ahora ocurrian casi a diario, principalmente durante la
noche, con una duracién aproximada de 1-2 minutos,
seguidas de un periodo de confusién posictal mds
prolongado de lo habitual. Estos eventos se sumaron
a sus crisis de ausencia habituales.

Se destaca que la paciente recibid, 4 semanas antes
del ingreso, su tercera dosis de vacuna contra la
COVID-19, aunque no se dispone de evidencia
que relacione este hecho directamente con el
agravamiento de sus crisis.

Durante el examen fisico inicial, la paciente presentaba
signos vitales estables, estado de conciencia fluctuante
y en la evaluacién neurolédgica se observé disminucién
de la agudeza visual bilateral, sin alteraciones evidentes
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en el lenguaje, coordinacién ni fuerza motora, aunque
con signos de deshidratacién leve (turgencia cutdnea
disminuida). La marcha y el equilibrio no pudieron ser
evaluados adecuadamente por el estado de somnolencia
intermitente.

Se realiz6 un electroencefalograma  (EEG)
computarizado, donde se identificaron complejos de
punta-onda generalizados bilaterales con propagaciéon
sincrénica, sugerentes de actividad epileptiforme
continua. Dado el antecedente de intolerancia previa
al levetiracetam, se continué con ajuste de dosis de
etosuximida y d4cido valproico, con seguimiento
clinico y neurofisiolégico estrecho.

En el marco del estudio diagnéstico, se realizé también
un EEG convencional como parte del abordaje clinico
de una paciente con crisis de ausencia motoras
generalizadas progresivas. El registro se llevd a cabo
tanto en vigilia como durante fases de suefio superficial,
permitiendo caracterizar adecuadamente los patrones
electroencefalograficos. Se evidenciaron complejos
de polipunta-onda generalizados y simétricos, con
mayor prominencia en estado de alerta, lo cual,
en el contexto de un neurodesarrollo previamente
conservado, orienta hacia una posible epilepsia
generalizada idiopatica, con patrén electrogrifico
compatible con epilepsia mioclénica juvenil (EMJ).
Se realizaron maniobras de activacidén estandarizadas,
que incluyeron hiperventilacién por tres minutos y
estimulacion fética intermitente (EFI) con barrido de
frecuencias entre 1y 30 Hz; sin embargo, no se observé
respuesta fotoparoxistica.

El estudio de EEG se llevé a cabo utilizando una
velocidad de registro de 30 mm/seg y una sensibilidad
calibrada en 7 uV/mm. Se aplicaron filtros de banda
que incluyeron un filtro de alta frecuencia de 70 Hz y
un filtro de baja frecuencia de 0,5 Hz, asegurando asi
una captura 6ptima de la actividad eléctrica cerebral
dentro del espectro clinico relevante.

Estos hallazgos sustentan la hipdtesis de un sindrome
epiléptico generalizado con progresiéon clinica, que
destaca la relevancia de realizar registros durante
distintas fases del ciclo vigilia-suefio para aumentar
el rendimiento diagndstico. Se complementé la
evaluacién con una resonancia magnética cerebral,
donde se identific6 agenesia parcial del cerebelo,
hallazgo estructural asociado en algunos casos a formas
complejas de epilepsia (figuras 1, 2 y 3).
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Figura 1. Electroencefalograma (EEG) en vigilia.
Se observa la presencia de complejos de polipunta-
onda generalizados con distribucién simétrica, mas

prominentes en regiones frontocentrales. El registro

se realiz6 con una velocidad de papel de 30 mm/seg,

sensibilidad de 7 wV/mm, filtro de alta frecuencia en
70 Hz y filtro de baja frecuencia en 0,5 Hz.
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Figura 2. Electroencefalograma (EEG) en vigilia con
montaje bipolar longitudinal. Se observa la presencia
de complejos de polipunta-onda generalizados, con
distribucién simétrica y predominio frontocentral. El
registro se obtuvo con velocidad de papel de 30 mm/
seg, sensibilidad de 7 uV/mm, filtro de alta frecuencia
en 70 Hz y filtro de baja frecuencia en 0,5 Hz.
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Figura 3. Electroencefalograma (EEG) en vigilia con
montaje referencial a orejas (A1-A2). Se identifican
complejos de polipunta-onda generalizados, con
maxima expresidn en regiones frontocentrales, en un
patrén bilateral, sincrénico y simétrico. El registro
se realizé con velocidad de papel de 30 mm/seg,
sensibilidad de 7 uV/mm, filtro de alta frecuencia en
70 Hz y de baja frecuencia en 0,5 Hz.

DISCUSION

En la interpretacién del EEG presentado, se observa
un patrén generalizado de complejos de punta-onda
y polipunta-onda a 3 Hz, bilateral, sincrénico y
simétrico, caracteristico de las epilepsias generalizadas
idiopaticas, incluyendo —pero no limitado a— la
epilepsia de ausencia infantil y juvenil, epilepsia
mioclénicajuvenil y epilepsia con crisis tdnico-clénicas
al despertar, entre otros sindromes reconocidos por la
ILAE (6). Este hallazgo refleja una alteracién funcional
en las redes talamocorticales, responsables de la
sincronizacién de la actividad neuronal generalizada.

En el contexto del caso clinico, la paciente presenta
crisis de ausencia como manifestacién habitual, y
mas recientemente ha experimentado episodios de
crisis ténico-clénicas generalizadas, lo que podria
corresponder a un nuevo tipo de crisis dentro del
mismo sindrome epiléptico o, alternativamente,
representar una progresion ictal, en la que las crisis
de ausencia evolucionan directamente a crisis tonico-
clénicas generalizadas. Esta tltima posibilidad ha sido
descrita en la literatura, particularmente en estudios
como el de Beniczky et al. (6), donde se documenta
esta transicién en registros de video-EEG prolongado.
Sin embargo, para confirmar dicha progresiéon en
este caso, seria necesario contar con documentacién
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neurofisiolégica que respalde una secuencia ictal
continua desde el inicio de la ausencia hasta el evento
convulsivo.

Desde el punto de vista fisiopatolégico, la activacién
de canales de calcio tipo T en las neuronas
talamocorticales se considera fundamental para la
generaciéon de estos complejos punta-onda, dado
que estos canales permiten la oscilacién ritmica
entre el tilamo y la corteza. Ademids, las neuronas
reticulares taldmicas, que inhiben a las neuronas
talamocorticales, participan en un circuito de
retroalimentacién que favorece la sincronizacién
ritmica durante la crisis (8). Estudios experimentales,
como los realizados por Crunelli y Leresche (12),
han demostrado que esta actividad se mantiene por
una interaccién bidireccional entre las neuronas
corticales piramidales y las estructuras taldmicas,
dependiente de estos canales i6nicos (8).

La aparicién de crisis tonico-clénicas en este tipo de
paciente puede estar relacionada con la propagacién
de la actividad epileptiforme mds alld de las areas
corticales primarias, implicando redes adicionales
asociadas a la actividad motora generalizada. Esto
respalda la hipdtesis de un reclutamiento cortical mas
amplio, que podria explicar una presentacién clinica
mas severa (9).

En  cuanto al manejo  terapéutico, Ila
identificacién precisa del tipo de crisis y el patrén
electroencefalogrifico es crucial para definir la
estrategia farmacoldgica. En este caso, los firmacos
de elecciéon como etosuximida y dcido valproico,
conocidos por su eficacia en crisis de ausencia, han
sido utilizados con ajuste de dosis segin respuesta
clinica. No obstante, la aparicién de crisis ténico-
clénicas podria requerir un enfoque terapéutico
combinado o alternativo, considerando agentes con
eficacia demostrada en ambos tipos de crisis (10, 11).

CONCLUSIONES

Este caso clinico pone en evidencia la complejidad
diagnostica y terapéutica de las crisis de ausencia
motoras generalizadas progresivas, una manifestacién
poco frecuente dentro del espectro de las epilepsias
generalizadas idiopaticas. A través del analisis clinico,
electroencefalografico y de neuroimagen, se resalta la
importancia de reconocer patrones atipicos, como la
apariciéon de polipunta-onda en vigilia y la progresiéon
hacia crisis ténico-clénicas, que podrian sugerir un
reclutamiento cortical méds amplio o una transicién
ictal documentada.
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La evaluacién exhaustiva permitié delimitar hipétesis
sindrémicas mdas precisas y reafirmar la necesidad
de un seguimiento longitudinal para caracterizar la
evolucién del cuadro. Adicionalmente, se subraya la
relevancia del ajuste terapéutico individualizado, en
especial cuando se presentan manifestaciones clinicas
mads severas o refractarias, manteniendo como base la
fisiopatologia subyacente.

Este reporte aporta a la comprensién de las variantes
clinicas dentro de las epilepsias generalizadas, y
destaca el valor del EEG en vigilia y suefio, asi como
de las maniobras de activacién, como herramientas
diagnésticas clave. La correlacion entre hallazgos
electroencefalogrificos y sintomas clinicos es
fundamental para optimizar el enfoque terapéutico
y mejorar el prondstico funcional y neurolégico del
paciente.
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