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tisfactona m cuanto a su estado psíquico se re­
fiere. 

Sin rmbargo, a p€'sar del tratamiento soste-
nido en algunos casos rl amoníaco más tarde 
ｶｵ･ｬｾｲ＠ a dcvarsr ', posiblemente a partir de 
fuentes cxtraintcstinalc.s Ｈｾ ｩ ｳｭ ｾｾｵ｣ｩ ￳ｮ＠ de la fun­
ción hepática o renal, dismmucwn de la toma de 
amoníaco por el músculo, etc.). 
' El tratamiento con ácido glutámico, con argi­
nina con ácido lipoico-que empleamos en los 
prin{eros momentos , tiene una utilidad difícil 
de valorar en el momento presente y ocupan un 
papel secundario ･ｾ＠ comparac.ión con la ｾｩｩｾｾｾﾭ
nución de las protemas de la dieta, los antibwti­
cos e incluso los enemas -. 
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EPILEPSIAS MIOCLONICAS 

E. LÓPFZ GARCÍA, J. C. OLIVEROS, T. ANTÓX 
GARRIDO, J. RMIÍREZ GUEDES y E. MONCADA 

LORENZO. 

[)p¡ l nHtltut .. d¡• lrn t•stígacJOnt•s C'líniC'as y Médícns. 
ｾｦｮＮ､ｲｩ､ Ｎ＠

DJI•pc•tnt" f'r•ofpHor· C'. JtMf:xt:7. D flz. 

Las. mioclonías, es decir, las repentinas, bre­
ves e lllvolunta"'i!'ls contracciones de un músculo 
0

. ｧｲｾｰｯ＠ de músculos, tienen en ocasiones poca 
Significación clínica, pudiendo ser inducidas por 

el cansancio físico, fiebre trivial, etc. Por otro 
lado, las sacudidas mioclónicas son comunes en 
pacientes afectos de epilepsia esencial, pudien­
do aumentar unos días antes de la gran crisis, 
a manera de aura de la misma, llegando a ser 
afirmado por algún autor que la mioclonía siem­
pre es un fenómeno epiléptico. Las mioclonías 
rueden constituir el exclusivo signo epiléptico 
en un enfermo, pudiendo presentarse en forma 
unilateral o bilateral, o bien afectando a una 
sola región de organismo ("epilepsia mioclónica 
regional"), pudiendo o no presentar una inci­
dencia familiar. Cuando la manifestación mio­
clónica adquiere un relieve preponderante en la 
clínica del enfermo epiléptico, podemos hablar 
de "epilepsia mioclónica", incluíble dentro de las 
epilepsias centroencefálicas, o como variedad del 
"retit mal", con caracteres clínicos y clectroen­
cefalográficos propios. 

UXVE:RRICHT (18S5), y posteriormente ｌｕｾｄﾭ
BORG (1S03), describieron un síndrome familiar 
progresivo de epilepsia mioclónica, caracteriza­
do, en su forffia enteramente desarrollada, por 
demencia progresiva, parálisis seudobulbar, ri­
gidez y, en los estadios finales, cuadriplejía en 
flexión, tras una historia de crisis convulsivas, 
aparición progresiva de mioclonías y síntomas 
extrapiramidales, cuadro que conduce a la muer­
te después de cinco a quince años de evolución . 

LuxcaORG describió asimismo cuadros simi­
lares a los anteriores esporádicos, no familiares. 
de menor progresión y de curso más estacio­
nario. 

SOLÉ SFGARRA - defiende el nombre de "epilep­
sia mioclénica degenerativa o maligna'' para los 
cuadros similares a los de la epilepsia de UxvE­
RRICH o LUNDBORG, en contrapos1ción a aquellos 
otros cuadros en que la mioclonía es un síntoma 
más dentro del curso de una epilepsia esencial 
y sin preponderancia clínica. 

Recientemente, PALLIS y SPILLM\E recogen 
tres casos, por ellos calificados de "encefalopa­
tía progresiva subaguda con mutismo, rigidez y 
mioclonías", no hereditarios, que pueden englo­
barse dentro de estos mismos cuadros de epilep­
sias mioclónicas de evolución maligna, ya que 
sus alteraciones eléctricas y hallazgos histopa­
tológicos son similares. 

Desde las descripciones de LAFORA y GLUECK 
(1911), se ha tenido como la lesión m3.s impor­
tante de las epilepsias mioclónicas la presencia 
de cueq:os amiloideos intracelulares en ciertas 
regiones encefálicas, fundamentalmente en las 
olivas tulbares v cerebelosas. Según 1\IORSE ' . 
los hallazgos histopatológicos han sido muy di­
versos, no estando aún clara la relación entre es­
tas lesiones y el cuadro clínico: se ha encontra­
do participación del núcleo dentado, inclusiones 
intracelulares, depósitos de hierro (sobre todo 
en .rálido, sustancia negra y núcleo dentado), 
degeneración de la sustancia gris cerebral, et­
cétera; para el mismo autor son sorprendentes 
la semejanza de estas lesiones con las que se en­
cuentran después de la exposición durante va-



• 

.. 

• 

. 
:· 

. 
• 

-· .. 
• 

.. 
• 

t • 

1i8 REVISTA CLINICA ESPAÑOLA 

rios días a intensa anoxia, como ha podido ser 
demostrado experimentalmente. Según WESLEY 
y DENNY-BROWN ", el hallazgo de los cuerpos 
amiloideos de LAF ORA en las epilepsias miocló­
nicas es extremadamente raro, siendo más fre­
cuentes las inclusiones lipoideas semejantes a 
las encontradas en la '' idiocia familiar amauró­
tica juvenil'', proceso que, por otra parte, pue­
de presentar un cuadro de crisis epilépticas con 
rigidez progresiva de carácter extrapiramidal 
semejante al de las epilepsias mioclénicas; para 
estos autores, las alteraciones histopatológicas 
finales son difusas, con destrucción de las célu­
las nerviosas, siendo los cambios en la sustancia 
blanca secundarios a la degeneración de la sus­
tancia gris, cuya degeneración puede ser difusa 
O localizada. WESLEY y DEXXY-BROWX exponen 
la similaridad de lesiones que se han encontra­
do con las encefalitis con cuerpos de inclusión. 
de tal manera que piensan que la epilepsia mio­
clónica es el hecho aparente o cal'actcrístico de 
una serie de encefalopatías degenerativas que 
se extienden desde la encefalitis subaguda a tra­
\·és de la idiocia juvenil amaurótica y otros ti­
pos de lipidosis, hasta cuadros mioclónicos más 
cenignos, siendo el hecho común a todos ellos la 
degeneración primaria difusa de las células ner­
viosas. 

Desde el punto de vista ･ ｬ･｣ｴｲｯ･ｮ｣ ･ ｦ｡ｬｯｾｲ￡ｦｩﾭ

co · es característico. en los momentos de sacu­
dida, de un trazado áe punta-onda con caracte­
res atípicos que permiten diferenciarle de otra!;' 
crisis de petit mal; las descargas no presentan 
una perfecta sucesión de puntas y ondas, sino 
que pueden entremezclarse los complejos punta­
onda con complejos poli-punta-onda ; las ondas 
lentas tienen, además, un carácter aserrado e 
irregular, siendo las descargas muy breves. 
A¡::arte de las manifestaciones accesionales, el 
epiléptico mioclónico suele presentar un traza­
do básico alterado, con una lentificación más o 
menos marcada e intensa, pudiendo llegar inclu­
so a trazados intercríticos profundamente anor­
males en los que el ritmo de base sea de tipo 
theta. 

Terapéuticamente, es característica de estas 
epilersias mioclónicas, que podemos llamar ma­
lignas, su irreversibilidad, curso progresivo y 
rel::istencia a la mayor parte de los fármacos an­
tiepilépi.icos. KELLY y LAWRENCE n exponen SUS 

resultados en cinco casos de epilepsias miocló­
nicas utilizando mephenesin intravenoso a gran­
des dosis, logrando, en tres de los casos, bastan­
tes buenos resultados en lo que respecta a la 
desaparición de las mioclonías, siempre de una 
manera pasajera y mientras se sostenía el tra­
tamiento, reapareciendo el cuadro en cuanto la 
terapéutica se abandonaba. 

El haber estudiado dos miembros de una fa­
milia (casos 1 y 2) , afectos de epilepsia miocló­
nica, y otro enfermo (caso 3) s in antecedentes 
hereditarios, es lo que nos ha movido a los an­
teriores comentarios. 

Caso l. Cario¡; :'11. L .. de rwu·0ntn ,. ocho aiws ＼Ｑｾ＠

edad, casado, de profesión laxista, fué nsto por nosotros 
el día 16 de febrero de 1951. contándonos la s iguiente 
historia: 

Hace unoH \'Cinte ailos, estando preYiamenle lnen, un 
d1a. conduciendo, tu Yo una ｲｯｮｬｮｾｴﾷ｣•ｩ￳ｮ＠ bJUS<'a de an¡. 

bos miembros superiores. que se le qu0<1aron como aga. 
n·otados. pasando rn un instantl'. llaRtn hace diecisiete 
años no volvió a tener más ｦ･ｮ￳ｭ･ｮｯｾＮ＠ aunque notaba 
que cuando cm·gaba pesos no le ｳｯｾｴ＼•ｮ￭｡ｮ＠ bien las fllCl· 
nas. Desctc hace diecisiete aflos <·onwnzó a notar ciertos 
movimientos en bmzos y piernas. en forma de bt·uscas 
Raeudidas, que le impedían la marcha, tenJCndo que aga. 
narse y pararse para no caer, y que pasaban en un 1ns. 
tan te: estas sacudidas fueron N1 aumt•nto de frecuencia 
e intensidad, apareciendo en t•ualqnie•· momento, por lo 
que hace unos siete :uios tu,·o que abandona¡· su profe. 
:·nón: fué tra tacto con mala riotcmpia 1 al paJ·cceJ' tenia 
\\'assermann positl\'O en el líquido 'PfalonnquidcoJ, con 
lo que mejoró baslnnlc. hasta el punto d•• pode¡· reanu­
dar su trabajo habitual. aparN'Íl;nclolc las cris1s de mo­
\'imientos más de tarde en tarde y <"on n1enor mt!'nsi· 
dad Así cstu\'o ｨ｡ｾｴ｡＠ hace unos cuatro ailos. en <¡u<> d<· 
nuevo empl•z(l a padrt'C l' idt;nt Ａ｣ﾷｯｾ［＠ t c•nonJPnos con más 
frecuencia 1' mtt•nsidad, y hat'l' dos m\os tuvo l¡Ul' <lejar 
nuc,·amentl' :-;u p1 ofPsJcin hastn ＮｾＱ＠ momento actual. llac 
tres años tuvo una cnsis qut•, t·oJllt•nz.mclo por las m1 . 
mas bnlst'as sueudida::;, se stgllló d·· ｰｾｮｩＡ､｡＠ le o:onoct· 
miento dumnle unas cuatro houts, en que t·onutba, 
puso cianótll'O, t·<·hahu cspumu pot· In boC'n v tenia \'6-
nutos sin 1 clajacJón ele ｬＧｬｩｦ￭ｮｴ･ｲＮｾｳＺ＠ a 'onlllllHH'IÓn quedó 
como atontado, sm n•sponclcr npt·nus n los t•sLimulc¡s \ 
no n:cordanclo nada del ataque. r:;:-;tu miRilla cnsts se le 
ha repetido postt·nornJI'Jltc.> ttn sictt> oc usJoncs, S I bien 
con una cturuc1ón de du•7. a tn•mtn minutos: el enfermo 
dice Q!lt> él ;;a he <'!lándo lo• ,·a n dar ,.,¡ 'llaqlll:', aunque. o 
Mbe por qué. Algunas de las cr1s1s rle ¡X.rd1da de cono· 
cmtlento no hn.!' "'" cmnpnrlntfns <ll' 0!1' ui rones. L'l· 
tm arr entf t 1 ' d• 1 t !Ida de 1d de 
ideación con dificultad pa ra expresar sus ideas, (>SCribu· 
una carta, etc. 

Los a ntecedentes personales >"lo tienen jnt crés . 
Madre, murió a los t reinta y nueve años, no sabe de 

c;,ué. Padre, v ive sano. Han s ido siete hermanos; otros 
dos padecen fenómenos similares a los suyos (uno ie 
ellos es el raso 2); una hermana. sttna: el resto le !os 
hermanos murieron de pequeños. Un he1·mano de su ma· 
dre y tres de los hijos de éste padcC'cn lo mismo. "\Si 
como lo padecia el abuelo materno. Esposa, sana; ;·uatro 
hijos, sanos; su esposa ha tenido un ab01·to cte tres me· 
ses (ver árbol genealógico. fig. 1 l 

··'ig 1 

e C.UO. ooi"v<Nodos 

(i c..uo• f_ ........ 

La exploración física demuestra un enfermo bten cons· 
tituído y nutrido con buena coloración de piel y muco· 
sas. La exploración de corazón y pulmón es normal. Ten· 
s ión arteria l, J 00/ 60. La pa lpación abdominal es normal 
Presenta una actitud catatónica con pupilas isocóricas ): 
normorreactivas. No tiene nistagmus. Reflejos cornea!) 
faríngeo, muy débil es. R eflejos tendinosos muy ｶ ｩ ｶｯｾ＠
Con la percusión se despiert an contracciones muscula: 
res repetidas en zonas a lejadas de la misma. No ha), 
reflejos patológicos y los reflejos abdominales son mu) 
débiles. 
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El hcmograma es normal. Velocidad de sedimentación 
d 2 5 de índice de Katz. En el análisis de orina, con una 
ct!n;idad de 1.020, existen. ligeros .indicios de albúmina, 
. en el sedimento hay Cilmdros h1ahnos (1 por 2 cam­
ｾｯｳＩ＠ hialino-granulosos (1 por 40 campos) y granulo­
sos (1 por 6 campos). \Vassermann, Meinicke y Kahn, 
negativos. La exploración oftalmológica es normal. El 
electroencefalograma (fig. 2l muestra un trazado bási-

U-5 

H4 
'-"'\..-",_.,.__,_IV" 

ｾｈｬ＠
ＢＢＢｾＭＭＭＭＭＮＮＮＮＮＭＭＮﾡＱＧ＠

ﾷｾ ﾷ ｢•＠

F 1g- 2, 

( '(J lentificado focmado por ritmos theta y abundantes 
､･ｾ｣｡ｲｧ｡ｳ＠ bilaterales síncronas generalizadas de ritmos 
complejos punta-onda atípicos de carácter mioclóni<'o 
que ｾ･＠ ｡､ｩｶｾＮｮ＠ notalllemente eon la fotoestinHúación \' 
yue debLn su ongen a una disfunción de estrm·turas cen­
t roenet>falir.as. 

C'a!·o :!. Julio ｾｉＮ＠ L., humano del anterior, de cuaren­
ta año>; de edad, casado, empleado, fué visto el oía '22 rle 

(•nero de 1954. con la siguiente historia: 
Hace diez años, al ir .1 saltar un charco. no pudo, :JO 

dándole importancia, pero a los siete meses de este pri­
me¡· acddcnte notó que le era imposible dominar ciertos 
movimientos de brazos v piel'nas que le impedían la mar­
cha Y le obligaban a descansar. notando t•on el 1·eposo 
g.ran alivio y desaparición de los movimientos. Estas cri­
SIS le duraban unos minutos para presentarse cada quin­
ce días aproximadamente. Después de estas ct·isis de 
ｾｮｯｶｩｭｩ･ｮｴｯｳ＠ queda como si hubiese hecho un ejercicio 
ｾｾｴ･ｮｳｯＮ＠ En el transcurso de sn proceso ha tenido seis » 
ｾｉ･ｴ･＠ ataques, en los que ha pel'(lido el conocimiento poco 
ｾｳｰｵ￩ｳ＠ de haberse iniciado las convulsiones, durándole 

e estado de inconsciencia unos ｾｩｮ｣｡＠ minutos, durante 
los cuales las convulsiones son más intensas con gran 
ronquera; cuando despierta de las crisis se encuentra 
como atontado. no sabe onentarsc ni recuerda lo que ha 
Pasado. Estos ataques "'ene¡·alizados los ha presentado cada · · ..., · ' 
p'd se¡s o Siete meses, siempre de pie. pasando más rá-
｡ｾ＠ amente al acostarse; hace diez o doce días le dió el 
ｮｩｾ﾿ｴｾ＠ ｾ｣｟ｯｳｴｮ､ｯＬ＠ V desde entonces hasta la :\echa ha i.e­
Y ca'ct os .ttaques en la calle con convulsiones ｶｩｯｬ･ｮｴ｡ｾ＠
Ínact 

1 
a al suelo. En estos últimos quince dias, aproxi­

das Ｎｾｭ･ｮｴ･＠ cada cinco minutos. t iene pequeñas sacudí-
A ｵｳｾｵ ｬ ｡ｲ･ｳ＠ en brazos y niernas. 

nia rnend·H'ectomía a los veintiún anos. Operado de her­
t·o V g'Umal ｾ＠ los vointicuatro. Pleuresía 'l los veintkin­

Lo;onococia ｾ＠ los diecisiete. 
antecedentes familiut·es son similares a los de su 

hermano (Caso 1). Tiene dos hijos; la niña, de once años, 
parece que inicia una sintomatología similar a la de su 
padre (arbol genealógico, fig. 1) . 

La exploración física demuestra un enfermo de •·ons­
titución robusta, con buen color de piel y mucosas, y que 
psíquicamente parece normal. La exploración cardiopul­
monar es normal. Tensión arterial, 125 75. La palpación 
abdominal es normal. Hipertonía muscular, que cede fá­
cilmente; hiperestesia. Reflejos, normales. Xo hay refle­
jos patológicos. Pupilas isocóricas y normorreactivas. 
Existe fijación catatónica de los miembros. La explora­
ción es frecuentemente intenumpida por '3acudidas mus­
culares bruscas involuntarias. 

Los análisis de sangre y orina son normales. Veloci­
dad de sedimentación de 6 de índice de Katz. La cxplo­
mción oftalmológica es normal. El electroencefalogm­
ma (fig. 3 J es superponible al de su hermano. 

Tenemos trazados electroencefalográficos del tercer 
hermano, al parecer también afecto de un proceso !limi­
lar, y de los dos hijos del último de los enfermos, una 
niña también con sacudidas mioclónicas y un niño sano. 
Los tres electroencefalogramas son latalmente normales 
en el momento de ser vistos por nosotros. 
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Caso 3. Rodolfo V. B., de veintidós años ,le edad, .;in 
relación de parentesco alguno con los dos hermanos :1n­
teriores, ingresa en la Clínica el día 26 de marzo de 195> 
c:on la sif{Uiente historia: 

Xació de parto normal. sin fórceps. desarrollándose 
normalmente hasta los doce a1ios, en que p¡·esenciando 
un partido de flitbol. sin causa externa a qué atribuÍ! lo. 
perdió bruscamente el conocimiento, sin llegar a caer al 
suelo por sujetarle su padre, con algunas contracciones 
en los brazos, permaneciendo durante una hora sin sen­
tido, despertándose con sensación nauseosa que desapa­
reció después de un vómito alimenticio: no se mordió la 
lengua ni echó espuma por la boca; no tU\'O trastornos 
de esfínteres ni visuales: después del ataque quedó ..:om­

pletamente bien. Al mes siguiente '·olv'1ó a tener ott·o 
ataque, preeedido de aura visual en forma de ｦｯｳｦ･ｮｯｾ Ｎ＠

en el que también perdió el conoéimiento con contraccio­
nes tónicas y com·ulsiones generalizadas. desviando la 
cabeza h acia el lado derecho y la mirada hacia anibu: 
la pérdida de eonocimiento duró unos minutos. v cuando 
lo recuperó se encontraba mejor que antes del ataque. 
Durante los tres años s igt;ientes los ataques aparecían 
aproximadamente cada mes. A partir de los quince 
años los ataques se repetían cada ocho días. y en algu­
nas ocasiones se presentaban dos o tres veces en el lnis­
mo día. pero nunca con trastornos de esfínteres. A par­
t ir de los quince años también comenzó a presentar mo­
vimientos desordenados fuera de los ataques. que .;on 
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bruscos e intensos aun en reposo, y quc le han hecho a 
veces perder el equilibrio y caer: al principio eran poco 
frecuentes, pero poco a poco han ido aumentando, y en 
el momento actual son continuos, desapareciendo duran­
te el sueño, e incrementándose cuando intenta hacer 
algo. Desde hace unos tres aflos, wctos los tra;;tornos 
han aumentado de frecuencia \' le es muy difícil hablar. 
Desde hace dos años, cuando. toma líqt;idos. se le van 
por la nariz. La marcha ha ido progresi\'amc•nte cm­
peorando, y ahora le es imposible andar po1· eaersl' al 
intentarlo. 

Los anteeedentes :personales no dencn lnterés. 
No tiene ningún antecedente familiar de int.ercs. 
Se trata de un enfermo que psíquicamente no colabo­

ra: contesta exclusivamente cuando Sl' insiste mucho en 
las preguntas. con disartria. poe<JS palabrn::; e ininteligi­
bles la mayor parte. Ft·ecuenü•s movimientos en formA 
de sacudidas en algunas zonas de los miembros, más e\'i­
dentes cuando nota que se le obsena Aunwnto de tono 
en extremidades inferiores \' ·1ormal l'l\ ｬ｡ｾ＠ "U}h'riores. 
Reflejos tendinoso:; . normales. ｒ｣ｦｬｬ•ｪｯｾ＠ abdominales, 
abolidos. Xo tiene reflejos patolog-ico>'. :\'istagmtt>' e,.,pon­
táneo. ｾＡ｡ｲ｣ｨ｡＠ a requeños ｰ｡ｳｯｾＮ＠ l'On base <lt• "ustcnta­
ción amphada v con necesidad de ayuda 1m1a ｣ｯｮｾｴＧｬＧ｜Ｇ｡＠
l'l equilibrio. Pulmón v comzón, 11onnak::; a la ｾＮｸｮｬｯｲｮﾭ
dón física. Tensión arterial. 1 o:í SO Ln palpa don al>do­
minal es normal. 

El hemograma demuestra disacta anemia rle 3.S 111 Ql)tl 

hematíe;; con \·alor globular de 1,02. Heruento leucocita­
rio y fórmula. normales. \'elocidad de ｾ｣､ｩｭ･ｮｴ｡､ｬｩｮ＠ dt' 
5 de índice. El análisis de orina es normal. Colcmia, nol·­
mal. Las pruebas de función hepática (Hnng<'r, :-.ra('La­
gan y Kunkel1 son normales. \\'as:-:cnnann ,. ·omplc­
mentarias. negativas. Cmva de gluremia, normal. La 
cromatogt a fía de aminoácidos en orina <lemue:;tra una 
eliminación excesiva de serina, siendo normal la 01 imi­
nación de glucocola, alanina, r;-lutaminn e hlsliclina. La 
exploración de fondo ocula1 es normal. El e:;tuctio nler­
t roencefalográfico (fig. 4) mue5ll a un rcg1sll o c¡ut•. 

Fig. 4.. 

efectuado en las condiciones habituales de reposo psico­
f ísico y con los ojos cerrados, está constituido f)Or una 
actividad bioeléctrica cerebral formada por potenciales 
delta bilaterales síncronos y generalizados .le mediano 
y gran voltaje; sobre esta actividad aparecen algunas 
descargas bilaterales sínc1·onas de ritmos complejos pun­
ta-onda atípicos de carácter mioclónico de 2 a 3 por se­
gundo y gran voltaje; p racticada activación con sueño 
inducido se observa, además de los cambios eléctricos 
propios de este estado fisiológico, la aclivaeión de los 
complejos punta-onda antes descritos que se hicieron 
más frecuentes, sobre todo a l despertarse el paciente: 
en con clusión, el r egistro es anormal por la existencia: 
l.n De u n t razado básico muy lentificado: y 2.• Por la 
apa rición de descargas bilaterales síncronas de ritmos 
complejos punta-onda atípicos de carácter mioclónico . 
debiendo su origen una y ot ra alteración a una disfun­
ción de estr ucturas centroencefálicas. 

COMENTARIOS. 

Los casos 1 y 2 pertenecen a una f amilia en 
la que conocemos que han existido o existen nue­
ve miembros afectos de un cuadro clínico simi-

lar. El carácter familiar hereditario del proce­
so, el gran predominio en la clínica de los movi­
mientos mioclónicos, la 1 rcsencia concomitante 
de crisis de gran mal, el curso p·ogresivo malig­
no, junto con la iniciación en el caso 1 de alte­
raciones de carácter mental, nos ¡Jermiten en­
globar estos casos dentro de las epilepsias mio­
clénicas descritas por UNVFHRICllf, d1agnóstico 
confirmado asimismo }JO!' las características del 
trazado eléctrico. 

El caso 3 rrescnta un cuadro clínico -:;emcjan­
tc a los anteriores, aunque su progresión ha sido 
mas rápida y la demcnc1acicn más int0nsa, pre­
sentando ya alteracione::; im¡.ortantt>s en el ha­
bla, marcha y dcgluc1ón, en vl ml>mcnto de se1 
visto po1 nosotro::;, junto con las alteraciones 
electrocncefalog¡·áficas dc::;crita:->. La falta de 
factores hercdttarios nos impide incluirlo den. 
tro de los cuadros de ｕｾｖｅｈｉｕｃｉｉ＠ r. ｾｩｮ＠ diferen­
ciarlo, por lo demá::;, en nada de esto::; procesos. 
Se trataría de un caso st•mejanh' a Jos dt>:-:critos 
por ｌｕｘｄｂｾｊｵＺＮ＠ aunqur tk un curso má::; progre· 
sivo y maligno, y mC'nos t'stacionario, t¡ue los de 
este autor. f cmentlo en cuenta la semejanza de 
estos cuadros de c•piil'¡ sia mioelónkos con otros 
neurológicos e:.-tra¡•iran11Llaks l'll los cuales se 
han demostrado altt•raciones mt'tahúlicas (degt­
neración hepatclentieulat'l. S(' lllVl·::>ligú l'll este 
enfermo el estado de su 1 unción hC'pátlca ｾ＠ de la 
eliminación tle aminoát'idm;: l'l único dato posi­
tivo que de estos estudios obtuvimos fué la eli-
mmacíLn lA<.:l'·-i\a dt 1 t '11 

cién e importancia se nos escapan en el ｭｯｭｾＺＺｮﾭ
to actual, hasta no disponer de una mayor expe­
riencia en ese sentido que nos permita adoptar 
una opinión a tal respecto. 

Desde el punto de vista electroencefalográfl· 
co, los tres casos muestran de común, además de 
la aparición de descargas bilaterales síncronas 
generalizadas de ritmos complejos punta-onda 
atípicos de cal'ácter mioclonico, la existencia de 
un trazado cásico inlercritico con desaparición 
del ritmo alfa, que se ve sustituído por la exis· 
tencia en los dos primeros casos de un ritmo 
theta y en el ultimo por ondas delta práctica· 
mente permanentes. Estas lenlificaciones ｩｮｴｾＡｬﾷ＠
sas del trazado básico implican una disfuncwn 
permanente del sistema centroencefálico regu· 
lador del ritmo cerebral y entrañan un mal pro· 
nóstico, siendo la regla el verlas en aquellos ti· 
pos de epilepsia que tienen una marcha ｰｾﾷｯｧｲ･Ｚ＠
siva maligna, como es el caso de los ｰ｡｣Ｑ･ｮｴ･ｾ＠
que han motivado estos comentarios. 
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