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Crisis y sindromes epilépticos

Las Ultimas décadas han sido testimonio de un avance considerable en el
conocimiento de las crisis epilépticas y de la epilepsia gracias a la contribucién de
la video electroencefalografia, los estudios estructurales y funcionales del sistema
nervioso, como la resonancia magnética, la tomografia por emisién de fotén Unico,
la tomografia por emisién de positrones y la aplicacion de técnicas genéticas. La
clasificacion del tipo de crisis epiléptica y de la epilepsia se va actualizando conti-
nuamente, reflejando los avances en el conocimiento alcanzado. Intentando cada
vez ser la herramienta que permite establecer criterios diagndsticos con consenso
internacional. En 2017, la Liga Internacional contra la Epilepsia (ILAE) publicé oficial-
mente la Clasificacion de Crisis Epilépticasy de Epilepsias, y en 2022, la Clasificacion
y Definicién de Sindromes Epilépticos. El presente texto tiene como obijetivo actua-
lizar los conocimientos de los estudiantes, residentes y profesionales interesados
en la semiologia de las Crisis Epilépticas y la Epilepsia, etapa fundamental para
la planificacién de exdmenes complementarios y tratamiento. A nuestro modo
de entender, aunque existen propuestas de clasificacién de las crisis epilépticas
basadas en la fenomenologia conductual/semioldgica, creemos que el EEG repre-
senta un instrumento importantey, en ocasiones, fundamental para establecer el
diagndstico correcto. Por o mismo, no vamos a limitarnos Unicamente al analisis
clinico de la semiologia de las crisis, sino que vamos a utilizar, en la medida que
resulte posible, el concepto clésico de correlacion electro-clinica.

Como mencionamos en el inicio, es posible que tengamos la nueva/s
clasificacién/es oficial/es de la ILAE, en un futuro cercano. Los formatos de
clasificacion se estan revisando con varios propoésitos, como la ensefianza,
los ensayos clinicos, los estudios epidemiolégicos y el tratamiento quirdrgico.

ELZA MARCIA TARGAS YACUBIAN Y SILVIA KOCHEN, ENERO DE 2023
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SECCION 1.

Clasificacion de las crisis epilépticas

Las crisis epilépticas se definen como la aparicion transitoria de signos
y/o sintomas resultantes de una actividad neuronal sincronica o excesiva en el
cerebro.! Estos signos o sintomas incluyen fendbmenos anormales repentinos
y transitorios, como alteracion de la conciencia, o fenomenos motores, sen-
sitivos/sensoriales, autonémicos, o psiquicos involuntarios percibidos por el
paciente o un observador.?

La epilepsia es la predisposicion persistente del cerebro a generar crisis
epilépticas recurrentes. Tradicionalmente, la epilepsia se define por la presen-
cia de dos crisis epilépticas no provocadas, separadas por un intervalo de mas
de 24 horas. Cuando estas crisis reaparecen dentro de este tiempo, aunque
adopten la forma de crisis subintrantes o estado de mal epiléptico, no son sufi-
cientes para el diagndstico de epilepsia °. La aparicion de dos crisis epilépticas
no provocadas avalaria al especialista a proponer el inicio del tratamiento de
la epilepsia. Actualmente, la Liga Internacional contra la Epilepsia (ILAE) reco-
mienda dos definiciones de epilepsia: una definicién conceptual (cientifica) y
otra operacional (practica) *.

En 2005, un grupo de trabajo de la ILAE propuso una definicién concep-
tual (cientifica) de la epilepsia como un trastorno cerebral caracterizado por
la predisposicion persistente del cerebro a generar crisis epilépticas y por las
consecuencias neurobiolégicas, cognitivas, psicologicas y sociales de esta
condicién. De acuerdo con esta propuesta, la definicion de epilepsia requie-
re la presencia de al menos una crisis epiléptica siempre que se demuestre
una condicién que predisponga al cerebro a generarlas, una anormalidad
electroencefalografica o una lesién cerebral que justifique la presencia de
la crisis.!
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En 2014, la ILAE propuso una definicién operacional (practica) de la epi-
lepsia, como una enfermedad cerebral caracterizada por una de las siguientes
condiciones:*

« Almenos dos crisis no provocadas (o dos crisis reflejas) que ocurren con
mas de 24 horas de diferencia.

« Una crisis no provocada (o una crisis refleja) y una probabilidad estimada
de que ocurra una nueva crisis de al menos un 60%.

« Diagnostico de un sindrome epiléptico.*

Para una mejor comprension de esta definicion resulta necesario la acla-
racion de varios términos utilizados en ella.

La epilepsia como enfermedad: tradicionalmente denominada como un
trastorno cerebral funcional, en 2014 la epilepsia fue definida como una enfer-
medad. Este término implica que hay una desestructuracién duradera de la
funcién cerebral normal. Como el cancer, aceptado como una enfermedad,
que se manifiesta de diversas formas y requiere multiples modalidades tera-
péuticas con variados prondsticos, la epilepsia también debe ser considerada
una enfermedad.

Crisis reflejas: se denomina crisis refleja cuando su aparicion esta clara-
mente relacionada con un estimulo externo o con la actividad del individuo.
El estimulo desencadenante puede ser simple (por ejemplo, destellos de luz) o
complejo (por ejemplo, musica). Asimismo, la actividad también puede ser sim-
ple (por ejemplo, un movimiento), compleja (por ejemplo, leer, jugar al ajedrez)
0 ambas (por ejemplo, leer en voz alta).’ Es importante distinguir los factores
facilitadores de crisis, endogenos (como la privacién del suefio) de elementos
exogenos (como el consumo de cocaina) capaces de provocar crisis en perso-
nas con epilepsia cronica o generar crisis en personas susceptibles sin epilepsia
previa, de los factores precipitantes (es decir, precipitantes especificos de crisis
reflejas).t

Un estudio sobre riesgo de recurrencia de crisis epilépticas no provo-
cadas, Hauser et al.” Los autores siguieron hasta 72 meses, 204 individuos
que presentaron una primera crisis de epilepsia para verificar el riesgo de
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recurrencia de nuevas crisis. Observaron que el riesgo de presentar una
segunda crisis fue de 26% a 40%. Y después de la segunda, el riesgo de una
tercera fue de 60% a 87%, y luego de la tercera crisis, el riesgo de una cuarta
fue aproximadamente el mismo (61% a 90%), y se mantuvo estable. (Figura
1). Por esa razon, propusieron un criterio medico de inicio del tratamiento
luego de una segunda crisis. En el afio 2014, el grupo de trabajo de la ILAE
concluyd que después de una primera crisis, el médico sabiendo que el
riesgo de recurrencia de una segunda crisis es de alrededor del 60%, debera
definir el cuadro como epilepsia.

Riesgo de recurrencia del 60%: Un riesgo de recurrencia del 60% después
de una primera crisis, es similar a la definicion utilizada tradicionalmente para
iniciar el tratamiento de la epilepsia, es decir, la aparicion de dos crisis no pro-
vocadas. Hauser et al.” realizaron un estudio muy importante sobre el riesgo
de recurrencia de crisis epilépticas no provocadas. Los autores estudiaron el
riesgo de recurrencia de nuevas crisis en 204 pacientes que presentaron una
primera crisis epiléptica durante 72 meses. Se observo que, tras una primera
crisis, el riesgo de recurrencia de una segunda era del 26% al 40%. Después de
dos crisis, el riesgo de una tercera fue del 60 % al 87 %, y después de la terce-
ra, el riesgo de una cuarta fue aproximadamente el mismo (61 % a 90 %) y se
mantuvo estable (Figura 1). Por ello, se recomendd, el inicio del tratamiento
luego de la segunda crisis. En 2014, el grupo de trabajo de la ILAE concluyd
que si, después de la primera crisis, el médico juzga que existe un riesgo de
recurrencia de una segunda de aproximadamente el 60%, deberd definir la
condicion como epilepsia.
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Riesgo de 4ta 61-90%
B0 - Pacientes con una tercera crisis
Riesgo de 3ra 60-87%

Pacientes con una segunda crisis

Riesgo de una 2da crisis no provocada 26-40%

404 Pacientes con una primera crisis

204 pacientes desde
la 1ra crisis

B0
0 6 12 24 36 60 T2 100
Meses de seguimiento

Riesgo de recurrencia (%)

Figura 1. Riesgo de recurrencia luego de la segunda,
terceray cuarta crisis no provocadas’

Es imposible establecer el 60% de riesgo de recurrencia luego de la pri-
mera crisis epiléptica en forma general para todos los pacientes, ya que el
riesgo de crisis tiene variables especificas para cada paciente. Por ejemplo, la
demostracion de una lesion estructural definida y/o la presencia de una altera-
cién electroencefalografica indudable en el momento de la primera crisis son
elementos que facultan al médico para iniciar el tratamiento *.

Sindrome epiléptico: es definido como un conjunto de caracteristicas
clinicas y electroencefalogréficas, con frecuencia respaldadas por hallazgos
etiologicos especificos (estructurales, genéticos, metabdlicos, inmunolégicos
o infecciosos).® Los signos y sintomas pueden ser clinicos (por ejemplo, antece-
dentes, tipos de crisis, modos de aparicion de las crisis y hallazgos neurolégi-
cosy psicolégicos) o alteraciones detectadas por examenes complementarias
(electroencefalograma, tomografia computarizada, resonancia magnética
cerebral, y bases genéticas).” Ejemplos: sindrome de espasmos epilépticos
infantiles, epilepsia autolimitada con descargas centrotemporales.
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Finalmente, el término condicion persistente utilizado en la definicién
conceptual de epilepsia, no define la duracion de la enfermedad. En 2014, el
Grupo de Trabajo de la ILAE acufio el término epilepsia resuelta, que se utiliza
para describir la condicion de las personas que han tenido epilepsia en una
determinada franja etaria, cuya Ultima crisis epiléptica ocurrié hace mas de
diez afios, y han estado sin tratamiento con medicamentos anticrisis durante al
menos cinco afios.* Esta definicion tiene importantes implicaciones préacticas
en la vida de los pacientes con epilepsia, como la disminucion del estigma rela-
cionado con la enfermedad, asi como repercusiones sociales y economicas re-
lacionadas con los seguros de salud y la conduccién de vehiculos, entre otros.

Zona epileptogena

Durante una crisis epiléptica, la red neuronal muestra oscilaciones tipicas
que frecuentemente se propagan a través del cerebro, involucrando progresi-
vamente a la mayor parte de él. Tales oscilaciones se pueden observar a través
de potenciales de campo locales, por ejemplo, como vemos en el EEG. La ex-
presion clinica de estos cambios revela la zona epileptogena (ZE). Los limites
ZE no se pueden definir directamente con ninglin instrumento de evaluacion y
su concepto es tedrico. Es la region cortical que produce las crisis epilépticas,
cuya extirpacion quirdrgica hara que el paciente quede libre de crisis.

La ZE se comporta como una red de conexiones con numerosas estruc-
turas corticales a través de los cuales se facilitan el refuerzo sinaptico. Se
reconocen un conjunto de cinco zonas: 1. zona irritativa; 2. zona de inicio ictal;
3. zona sintomatogénica; 4. zona lesional; y 5. zona de déficit funcional.

La ZE se puede representar en un modelo, 1. la zona irritativa corresponde
a descargas interictales paroxisticas; 2. la zona de inicio ictal es el area de la
corteza en la que comienzan las crisis epilépticas; 3. la zona de origen de los
sintomas o zona sintomatogénica que se expresa por signos y sintomas que se
pueden observar en los diez segundos iniciales de la crisis; 4. la zona lesional
que corresponde a las alteraciones estructurales cerebrales a las que se pue-
den atribuir las crisis; 5. la zona de déficit funcional que esta representada por
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los déficits neurolédgicos (medidos por examen neuropsicoldgico y por estudios
de neuroimagen funcional) interictales (Figura 2).

Las primeras sensaciones subjetivas en el inicio de una crisis referidas
por el paciente (sintomas) o las primeras manifestaciones objetivas (signos)
tienen un valor localizador o lateralizador de la ZE y son de gran utilidad, parti-
cularmente en la evaluacién de pacientes candidatos a cirugia de epilepsia. La
semiologia ictal observada en los primeros diez segundos aproximadamente
después delinicio de la crisis refleja la propagacion de las descargas epilépti-
cas. Existen patrones clinicos especificos en algunos de los diferentes subtipos
de epilepsia focal que se discutiran a continuacién. La correlacion entre signos
y sintomas y las redes neuronales involucradas permitié, en el pasado, y alin
permite, considerar a la epilepsia como un modelo valido para estudiar algu-
nas de las caracteristicas del funcionamiento del sistema nervioso central a lo
largo de la historia de la neurociencia clinica, particularmente en relacion con
a la propagacién de informacion a nivel de poblaciones neuronales (redes y
circuitos neuronales). 1%

Lesién epileptogénica
\
Zona de déficit
funcional \¥

Zona de
inicio ictal

Zona irritativa Zona
sintomatogénica

Figura 2. Modelo de zona epileptogena
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Las crisis epilépticas son muy pleomérficas y frecuentemente estereoti-
padas para una persona, dependiendo de la zona cortical involucrada en sus
crisis, ya sea por el sitio de origen ictal o por la propagacion preferencial de
las descargas epilépticas. Las crisis son impredecibles y transitorias. Tienen
un inicio repentino y de corta duracién, aunque excepcionalmente pueden
prolongarse mas de cuatro o cinco minutos. En general, se diagnostican en
forma historicay rara vez son presenciadas durante las consultas médicas. El
diagndstico patognomanico se establece a partir del registro electroencefalo-
grafico concomitante con el registro de sus manifestaciones clinicas durante
el registro de video-EEG.

Como esta condicién es poco frecuente, en la mayoria de los casos
el diagndstico se basa en las caracteristicas de las crisis reportadas por el
paciente y/o sus familiares. El EEG interictal contribuye al diagndstico en
aproximadamente el 50% al 60% de los casos. Los hallazgos observados
son de especial valor cuando se acompafian de manifestaciones clinicas
caracteristicas de la epilepsia, como se puede observar durante el Video-
EEG ictal. La clasificacion de las crisis epilépticas sigue siendo basicamente
un diagndstico clinico, que depende de la informacion proporcionada por el
paciente y/o los observadores, pudiendo haber variaciones segun el criterio
de cada observador.

La Clasificacion Internacional de Crisis Epilépticas de 2017 *2** considera
cuatro grupos de crisis: crisis de inicio focal, crisis de inicio generalizado, crisis
de inicio desconocido y crisis no clasificables (Figura 3).
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Clasificacién de los Tipos de Crisis de la ILAE 2017*

Esquema simplificado
2. Inicio generalizado 3. Inicio desconocido

Motoras Motoras
Toénico-clénicas Ténico-clénicas
Otras motoras Otras motoras

1. Inicio focal

Perceptivas / Disperceptivas

Inicio motor No motoras No motoras

Inicio no motor

(ausencias) (detencién del comportamiento)

No clasificables?

! Las definiciones, otros tipos de crisis y descriptores se enumeran en el articulo y en el glosario

Focal con evolucién
a ténico-clénica bilateral

de términos. 1213

?Por informacién inadecuada o imposibilidad de incluir en otras categorias.

Figura 3. El esquema simplificado de la Clasificacion Internacional de Crisis Epilépticas
de la ILAE de 2017 considera las crisis de inicio focal, las crisis de inicio generalizado,
las crisis de inicio desconocido y las no clasificables!**?

Segun la Clasificacion Internacional de Crisis Epilépticas de 2017 (Figura
4), las crisis de inicio focal se definen como aquellas en las que las primeras
manifestaciones clinicas y electroencefalograficas indican la activacion inicial
de un sistema neuronal limitado a una parte de un hemisferio cerebral 1213
Pueden progresar a crisis ténico-clonicas bilaterales 121
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Clasificacién de los Tipos de Crisis de la ILAE 2017*

Esquema expandido
1.Inicio focal 2. Inicio generalizado 3. Inicio desconocido

Perceptivas / Disperceptivas Motoras

Motoras
Ténico-clénicas Ténico-clénicas
Clénicas Espasmosepilépticos
Inicio motor

Automatismos

Ténicas
No motoras
(detencién del comportamiento)

Mioclénicas

Aténicas Mioclénico-ténico-clénicas

Clonicas Mioclénico-aténicas
Espasmos epilépticos?

Hipercinéticas

Atdnicas

Espasmos epilépticos?
Mioclénicas

tdnicas

No motoras (ausencias)

o Tipicas
Inicio no motor o

L Atipicas
Autonomicas

- : Mioclénicas
Detencion del comportamiento

Cognitivas Mioclonias palpebrales

Emocionales

sensoriales
Focal con evolucién
a ténico-clénica bilateral

! Las definiciones, otros tipos de crisis y descriptores se enumeran en el articulo y el glosario

4. No clasificables®

de términos. 1213
? Estas pueden ser focales o generalizadas, con o sin compromiso de la consciencia.

*Por informacién inadecuada o imposibilidad de incluir en otras categorias.

Figura 4. El esquema ampliado de la Clasificacion Internacional de Crisis Epilépticas de
la ILAE de 2017 considera las crisis de inicio focal perceptivas y disperceptivas (motoras
y no motoras), las crisis de inicio generalizado (motoras y no motoras), las crisis de inicio
desconocido (motoras y no motoras) y las no clasificables. Las crisis focales pueden, con
la propagacion de las descargas, transformarse en crisis tonico-clonicas bilaterales'?*
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Las crisis de inicio generalizado son aquellas que se originan en algun
punto de una red neuronal y rapidamente involucran y se propagan a redes
neuronales bilaterales.*3*

Las crisis focales se dividen en crisis perceptivas, cuando el sujeto tiene
percepcion de si mismo y del medio ambiente, y disperceptivas o con compro-
miso de la percepcion, cuando esta comprometida. Las crisis focales pueden
ser motoras (7 subtipos) o no motoras (5 subtipos), y ambos tipos pueden
progresar a crisis tonico-clonicas bilaterales.

Las crisis generalizadas también se subdividen en crisis motoras y no mo-
toras (ausencias). Hay 8 subtipos de crisis motoras generalizadas y 4 subtipos de
crisis de ausencias no motoras. La diferenciacion de estos subtipos de ausencias
es fundamental para establecer el diagnostico del sindrome y el pronéstico.

Las crisis de inicio desconocido porque no fueron presenciadas en su
totalidad, pero con indicios de que eran indiscutiblemente crisis de naturaleza
epiléptica, fueron denominadas en la Clasificacion de 1981, como “no clasi-
ficadas”.*> Ahora se les agrega en la descripcién caracteristicas adicionales,
incluyendo motoras y no motoras. Un tipo de crisis de inicio desconocido
puede clasificarse ulteriormente como de inicio focal o de inicio generalizado,
cuando se dispone de pruebas complementarias como EEG, neuroimagen o
pruebas genéticas.

Finalmente, puede ser imposible clasificar una crisis epiléptica, tanto por
la informacién incompleta como por la naturaleza inusual de la misma; en este
caso se denomina crisis epiléptica no clasificable. La categorizacién como no
clasificada, solo debe hacerse en situaciones excepcionales, cuando el médico
esta seguro de que el evento es una crisis epiléptica, pero no puede establecer
la clasificacion del evento.!243

Al presentar la semiologia de las crisis epilépticas, abordaremos inicial-
mente las crisis focales, por ser las mas frecuentes y tener caracteristicas
semioldgicas que permiten caracterizar la zona sintomatogénica y, programar
los examenes complementarios. Posteriormente presentaremos la semiologia
de las crisis generalizadas.

No consideraremos aqui la clasificacion de los diferentes tipos de estado
de mal epiléptico.

SECCION 2.

Semiologia de las crisis focales

En la Propuesta de Clasificacion de 2010, aceptada en 2017, las crisis epi-
[épticas focales son aquellas que se originan en redes neuronales limitadas a
un hemisferio cerebral, que pueden estar limitadas o disitribuirse mas amplia-
mente. Para cada tipo de crisis, el inicio ictal es consistente entre las diferentes
crisis que presenta cada paciente, con patrones de propagacion similares, y
la actividad ictal puede afectar en ocasiones el hemisferio contralateral. En
algunos casos, sin embargo, hay més de una red neuronal epileptégena, y mas
de un tipo de crisis, pero cada tipo de crisis individual tiene un sitio de inicio
consistente.

La clasificacion de 1981 sugeria una diferenciacion fundamental entre
crisis con y sin alteracion de la consciencia (crisis parciales simples y comple-
jas).*> Esta diferenciacion es fundamental, ya que tiene un impacto significativo
en la vida del paciente. Estos términos fueron eliminados de la Clasificacion
de 2017.2%% La mencion del término crisis parcial simple puede trivializar el
impacto de la crisis en un paciente que no piensa que las manifestaciones y
consecuencias de sus crisis puedan ser consideradas como simples; por otro
lado, mencionar que sus crisis son parciales complejas, puede significar para
ély su familia que este tipo de crisis son mas complicadas y resulta dificil de
entender (y tratar ....) que los otros tipos de crisis.*>**

La consciencia es un fenémeno complejo que involucra componentes
subjetivos y objetivos con cuatro componentes fundamentales: 1. autoper-
cepcion; 2. la percepcion del entorno; 3. capacidad de respuesta; 4. Memoria.
Cada uno de los cuales se compromete en forma variable durante las crisis epi-
|épticas. La Clasificacion de 2017 utilizé el deterioro o no de la percepcion de s
mismo y del entorno como los componentes fundamentales de la alteracion
que puede ocurrir durante las crisis focales, término sustitutivo de alteracion
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de la “consciencia” ya que no siempre se evalla la capacidad de respuesta
durante las crisis, y la memoria de los eventos que ocurrieron durante la crisis
se ve afectada de manera variable.!*!3

La Clasificacion de Crisis Epilépticas de 2017 considerd convulsion como un
término no cientifico, utilizado para describir las crisis epilépticas con manifes-
taciones motoras tonicas, cldnicas o tonico-cldnicas unilaterales o bilaterales.
Sin embargo, el aura, también considerado un término no cientifico, que es en
realidad la manifestacion inicial de una crisis focal, se lo ha considerado como
un sinénimo de crisis de inicio focal perceptiva no motora. Sin embargo, por
ser un término consagrado desde la antigliedad y conocido por todos *, es uti-
lizado durante la anamnesis y al establecer conductas en la préctica clinica.’>*3

Crisis de inicio focal cognitivas no motoras

Las ‘auras’ epilépticas (del lat. aura, ae ‘viento suave, brisa’) son sensa-
ciones referidas por el paciente, resultantes de la activacion por el ritmo ictal
de una regién cortical limitada. Tienen una duracion corta, generalmente
segundos, y ocurren al comienzo de las crisis. A menudo, el paciente podré
describirlos, pero a veces, con la propagacion de descargas ictales durante
el ataque epilépticoy la afectacion extensa de la corteza cerebral, habra am-
nesia de estos eventos tempranos. Son sintomas subjetivos que se dan en las
crisis focales, pero también se describen en las crisis generalizadas. Las auras
epilépticas deben diferenciarse de las que ocurren en eventos paroxisticos no
epilépticos, como la migrafia, el sincope vy las crisis disociativasé. En la Clasi-
ficacion de 2017 se incluyen en el grupo de crisis de inicio focal no motoras'y
se representan por crisis autonémica, cognitiva, emocional y sensorial (Figura
4). El término “crisis cognitivas” engloba muchas de ellas entre aquellas con
caracteristicas positivas, como el déja vu, el jamais vu, las alucinaciones, las
ilusiones o las distorsiones de la percepcion (Figura 5).143
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Figura 5. Los sintomas de las crisis de inicio focal no motoras cognitivas constituyen un
signo importante en la caracterizacion de la zona epileptogena de las crisis epilépticas,
ya que muchas de ellas tienen valor localizador

1. Los sintomas somatosensoriales son sensaciones somaticas especificas
descriptas como hormigueo, entumecimiento, sensacion de golpes, dolor,
sensacion de que la zona afectada se mueve o ganas de moverla. Mas
comuinmente, estan representados por sensaciones parestésicas que, al
igual que las crisis motoras, pueden migrar de un segmento del cuerpo a
otro, siguiendo un patrén somatotdpico (marcha jacksoniana). Pueden estar
muy localizados en un segmento del cuerpo, como la mano, el pie o la cara
contralateral. En estos casos, son un signo de localizacion muy fiable de la
proximidad de la ZE a la corteza sensorial primaria, o drea somatosensorial
primaria, situada en los l6bulos parietales (Figura 6). Los sintomas de dolor,
a menudo de gran intensidad, pueden originarse en el area somatosenso-
rial primaria. Las ilusiones somatosensoriales, como el agrandamiento o la
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reduccion de una parte del cuerpo o la ilusion cinestésica y las alteraciones
de la imagen corporal, se originan en las areas parietales, mas a menudo
en el hemisferio no dominante. (Figura 5)

(e

Figura 6. Representacion somatotdpica del area somatosensitiva primaria
del giro poscentral del l6bulo parietal

Sin embargo, estos fendmenos sensoriales pueden ser menos localizados o
incluso bilaterales, involucrando ambas manos o pies, cuando resultan de
la activacion del drea somatosensorial secundaria (situada en el opérculo
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frontoparietal, donde se representan ambos lados del cuerpo), o del &rea
motora suplementaria (Figura 6). Los sintomas maés difusos del area soma-
tosensorial secundaria son seguidos por fendmenos motores en la boca
o la cara debido a la proximidad a la region rolandica de estas partes del
cuerpo. A su vez, las auras del drea sensoriomotora suplementaria estan
mucho menos definidas, describiéndose como sensaciones corporales
generales, en las que las auras estdn muy poco localizadas, involucrando
ambos lados del cuerpo, como los dos extremos proximales de los miem-
bros superiores (Figura 7).

Cuerpo calloso

A

Area sensitivo-motora
suplementaria

Area motora
prlmarla Area somato-sensitiva

primaria
o ]
(J

Area somato-sensitiva
secundaria

Figura 7. Las tres areas sensitivas: el drea somato-sensitiva primaria, ubicada en la
circunvolucién poscentral (areas 3.1.2 de Brodmann), que muestra una representacion
somatotdpica muy bien definida; el area somato-sensitiva secundaria, ubicada en el
opérculo frontoparietal (drea 43 de Brodmann) y el area sensitivo-motora suplementaria,
ubicada en la superficie mesial de los l6bulos frontal y parietal (area 7 de Brodmann)
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Los sintomas visuales son, en general, alucinaciones visuales simples,
como destellos coloridos, no estaticos, se mueven en el campo visual,
culminando en ocasiones en amaurosis, por la afectacion de amplias areas
occipitales, cuando la actividad ictal involucra completamente las areas
posteriores de ambos hemisferios cerebrales

Los sintomas auditivos, son alucinaciones elementales representadas por
un sonido, generalmente repetitivo y simple. La estimulacion eléctrica de la
circunvolucion temporal transversa y la circunvolucién temporal superior
adyacente (opérculo) puede evocar fenémenos auditivos simples (zumbi-
dos, susurros, repique de campanas), lo que confiere valor de localizacion
para los sintomas auditivos. La combinacion de fenémenos auditivos sim-
ples con otros fendmenos experienciales indica la propagacion de descar-
gas epileptiformes a otras regiones del l6bulo temporal, pudiendo existir
ilusiones y alucinaciones auditivas representadas por alteraciones en la
percepcion, el timbre, la distancia o el tiempo constituidas por los sonidos
de las voces, musica o sonidos comprensibles, a menudo familiares, pero
no identificados con precision. Las alucinaciones auditivas, particularmente
si son complejas y especialmente si se imponen, no son fenémenos presen-
tes en las crisis epilépticas, y se observan cominmente en la esquizofrenia.
Los sintomas olfatorios, son alucinaciones olfatorias, generalmente
desagradables, que indican que la zona sintomatogénica esta ubicada
principalmente en la regién periamigdalina o frontal basal. Mencionada
por Areteo de Capadocia, esta aura tuvo su descripcion definitiva hecha
por John Hughlings Jackson!" (Cuadro 1), quien enfatizo los aspectos mas
importantes en este tipo de manifestaciones: 1) es un sintoma raro (solo
dos casos fueron descriptos por Jackson); 2) suele asociarse a otros tipos
de auras; 3) puede asociarse a procesos expansivos; y 4) las auras olfato-
rias pueden ser un sintoma transitorio en la evolucion de la epilepsia®®. Los
sintomas olfatorios rara vez se presentan de forma aislada, estando méas
frecuentemente asociados a fendmenos gustativos y otras manifestacio-
nes de la region medial del [6bulo temporal. Sin embargo, el término crisis
uncinadas ha sido cuestionado por Daly.
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Cuadro 1. John Hughlings Jackson (1835-1911)." Describi6 casos con aura olfatoria

John Hughlings Jackson describié dos casos de aura olfatoria y otras
sensaciones como manifestaciones iniciales de crisis epilépticas *'. El
primero fue el de una cocinera de 53 afios, que habia presentado el
inicio de los sintomas 13 meses antes de su consulta con Jackson. Las
crisis comenzaron con temblores en los miembros superiores. Ella
vela a una pequefia mujer de raza negra que siempre se involucraba
muy activamente en la tarea de cocinar. Luego se refirié a “un olor
horrible e indescriptible” que la asfixiaba. La paciente no perdio el
conocimiento, pero presento palidezy emision de orina. En la necrop-

sia se encontré un tumor en el [6bulo temporoesfenoidal derecho.

El segundo paciente descripto por Jackson era un médico de 51 afios que tenia crisis iniciadas

pornauseasy vértigo y un “sensacion de olor intenso”.

Sin embargo, el término crisis uncinadas ha sido cuestionado por Daly
tras saber que los centros corticales del gusto y del olfato estarian situa-
dos, respectivamente, en la insula y en el uncus, estructuras que sélo en
contadas ocasiones podrian verse afectadas simultdneamente por una
misma descarga epiléptica **. Descripciones frecuentes, desde la época de
Jackson (Cuadro 1), de la asociacion entre procesos tumorales del [6bulo
temporal y auras olfatorias generd una tendencia en asociar siempre estas
dos condiciones neurolégicas, aunque esto no es necesariamente la regla.”’
Ademas de la region medial del [6bulo temporal, el bulbo olfatorio es la
Unica estructura que puede producir una sensacién olfativa por estimula-
cién eléctrica, dando valor de localizacion a este tipo de aura.

Sintomas gustativos suelen ir acompafiados de sintomas olfatorios.
Generalmente no placenteros, tales manifestaciones se asocian con aluci-
naciones multisensoriales tipicas de los sintomas cognitivos. Los sintomas
gustativos pueden evocarse estimulando dos regiones: el opérculo parietal
y la region mesiobasal anterior del l6bulo temporal.*®



28

6.

| SILVIA KOCHEN - ELZA MARCIA TARGAS YACUBIAN

Sintomas autondmicos estdn representados por una sensacion que
indica compromiso del sistema nervioso auténomo, incluidas las funcio-
nes cardiovasculares, sudomotoras, vasomotoras, termorreguladoras y
gastrointestinales. Las auras abdominales constituyen un tipo de sintoma
autonémico muy frecuente, revela aumento de movimientos peristalticos
del tubo digestivo. Ajmone-Marsan y Ralston ?* pudieron evaluar, a través de
la medicién de balones insertados en él, que durante este sintoma, alrede-
dor del 50% de las veces, hay un aumento de los movimientos peristalticos.
Los fendbmenos que acompafian a esta manifestacion autonémica, gene-
ralmente referidos al epigastrio, incluyen nauseas, vomitos y taquicardia. El
aura epigéastrica se manifiesta como malestar abdominal e incluye nauseas,
sensacion de vacio, opresién, malestar estomacal o frio, dolor, hambre; la
sensacion puede subir al pecho o a la garganta. Las auras autonémicas (sin-
tomas subjetivos) son diferentes de las crisis autonémicas (manifestaciones
objetivas), como taquicardia, sudoracion de un hemicuerpo, salivacion, etc.
Los sintomas cefalicos/’auras’ cefalicas representan un grupo con carac-
teristicas subjetivas y extremadamente variables, con relatos de sensaciones
cefélicas de descargas eléctricas, presion, parestesias o sensacion de vacio,
ademas de vértigo subjetivo. Los sintomas de vértigo pueden ser producidos
por estimulacion eléctrica de la circunvolucion temporal superior que puede
evocar la sensacién de desplazamiento o movimiento, incluidas las sensacio-
nes de rotacion. Los sintomas de vértigo verdadero son raros y pueden estar
relacionados con descargas en la region posterior de la neocorteza temporal
superior. Las sensaciones inespecificas pueden confundirse con sintomas de
vértigo, sin verdadera correlacion electroclinica, lo que restringe su valor de
localizacién. La cefalea puede ser el sintoma inicial de una crisis epiléptica.

La relacion entre cefalea'y crisis epiléptica sigue siendo un punto de contro-
versia, y al respecto mientras que un gran nimero de pacientes describen
cefaleas prodromicas o postictales, hay casos en los que el inicio repentino
de la misma resulta en forma inequivoca el inicio de una crisis epiléptica.
En tal situacion, se puede definir como cefalea ictal. En otras situaciones,
la cefalea ictal puede no corresponder a un aura, sino a una alteracion
de la circulacién intracerebral, ya sea precediendo a la crisis epiléptica
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o coincidiendo con su aparicion. Las auras cefalicas no tienen valor de
localizacion y pueden estar relacionadas con crisis focales iniciadas en
practicamente cualquier region del cerebro. En una serie de pacientes con
cefalea peri-ictal, con caracteristicas de migrafia comun en el 60% de los
casos, fue ipsilateral a la ZE en 27 de 30 pacientes con epilepsia del [6bulo
temporal, y solo en dos de 17 pacientes con epilepsia focal extratemporal.
Esta diferencia fue estadisticamente significativa, lo que confiere valor de
localizacion al sintoma de cefalea en la epilepsia del [6bulo temporal %
Sintomas experienciales son crisis de inicio focal no motor cognitivas y se
presentan con sintomas que reviven experiencias vividas previamente por
el paciente, es decir, son fendmenos complejos que incluyen sentimientos
vividos a lo largo de la vida, aunque son reconocidos por el individuo como
una sensacion fuera de un contexto real. Estos eventos incluyen: 8.1 sensa-
ciones afectivas; 8.2 mnemaonicasy 8.3 alucinaciones e ilusiones.

8.1. Los sintomas afectivos estan constituidos por diferentes componentes,
como el miedo, la depresion, la felicidad y (raramente) la ira. La sensacion
de miedo es una manifestacién comdn de la activacion de la amigdala. El
miedo ictal suele comenzar cuando el paciente alin esta consciente, tiene
una duracion breve (0,5 a 2 minutos), se acompafia de otras auras cogniti-
vas como el déja vu y otros fendmenos alucinatorios, y no esté precedido
de ansiedad anticipatoria como ocurre en las crisis de panico.

8.2. Sintomas mnemonicos estan contituidos por diferentes modalidades,
fenomenos mnésicos como déja vu/jamais vu (ya visto/nunca visto),
déja vecu/jamais vecu (ya vivido/ nunca vivido), déja entendu/jamais en-
tendu (ya escuchado/nunca escuchado), entre otros. También pueden
incluir alucinaciones o ilusiones visuales o auditivas, que generalmente
son complejasy siempre tienen alguna connotacién emocional.

8.3. Sintomas alucinatorios o ilusorios. La alucinacion es la percepcion real de
un objeto inexistente, es decir, percepciones sin estimulo externo que in-
volucran fenémenos visuales, auditivos, somatosensoriales, olfativos y/o
gustativos. La ilusion es una alteracién de una percepcion real que invo-
lucra los sistemas visual, auditivo, somatosensorial, olfativo y gustativo.
Auras de éxtasis, similares a las descripciones clésicas de Dostoyevsky
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(Cuadro 2), han sido descritas en la literatura, con datos que sugieren que
se originarian en el l6bulo temporal no dominante. 225

Cuadro 2. El aura de éxtasis del Principe Michkin.
Fiodor Mikhailovitch Dostoievski (1821- 1881) 232

El aura de éxtasis del principe Michkin

En la novela Elidiota, Dostoievski (1821-1881) describi6 por primera
vez un breve estado de éxtasis de absoluta felicidad, seguido de una
acentuada melancoliay un profundo sentimiento de culpa. Este fue
el tipo de crisis descripta por el Principe Michkin; es una narracion
detallada de epilepsia del [6bulo temporal, que sélo serfa intepreta-
do de esta forma en el ambito médico, unos 20 afios después por el
neurélogo inglés John Hughlings Jackson.

“;Existiria realmente tal tienda con tales articulos exhibidos en tal vi-

trina? jOh! Indudablemente, hoy no se sentia bien, de hecho, estaba
casi en el estado en que se sinti6 cuando una de las crisis de su anterior enfermedad estaba
por venir. Sabia que en tales ocasiones solia sentirse excepcionalmente ‘ausente’ de todo, y
que entonces confundia cosasy personas, si no se esforzaba en prestarles mucha atencion...”
“..Recordaba, por ejemplo, que siempre un minuto antes de la crisis epiléptica (cuando estaba
despierto) su cerebro se iluminaba, en medio de la tristeza, el abatimientoy la oscuridad espi-
ritual, un rayo de luzy luego, con un impetu extraordinario, todas sus fuerzas vitales se ponian
atrabajar en una tension extremadamente alta. La sensacion de estar vivo, la consciencia del
yo se multiplicaba por diez en ese momento, era como un reldmpago. Su espiritu y su corazén
se inundaban con sus dudas, todas sus ansiedades se aliviaban de inmediato. Todo estaba
inmerso en una suave calma, llena de tierna y armoniosa alegria y esperanza. Ese momento,
ese reldmpago, era solo el preludio de ese Unico segundo (no era mds de un segundo) en el
que comenzaba la crisis...”
“..Eracomo si en tal fraccion de instante estuviera contemplando visiones irreales y deslum-
brantes como las que despiertan el hachis, el opio o el vino cuando destruyen la razén y desfi-
guran el alma. Podia reconocerlo completamente cuando terminaba la crisis. Tales fracciones

de instante, para definirlas en una palabra, se caracterizaban por un destello de consciencia
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y una suprema exaltacién de una emocién subjetiva. Si en ese segundo, o mejor dicho, en el
Gltimo momento consciente antes de la crisis, tuviera tiempo de decirse a si mismo, claray
[Gcidamente: ‘iSi, por este Unico momento daria mi vida enteral’, entonces ese momento, sin
duda, realmente valio la pena toda la vida”.

Crisis focales con manifestaciones motoras

El acto motor esté programado en dos dreas que trabajan juntas: la corte-
za somatomotora (area 4 de Brodmann - drea somatomotora primaria) y la cor-
teza premotora con sus componentes medial y lateral. El componente medial
es la corteza sensoriomotora suplementaria, ubicada en la superficie medial
del hemisferio cerebral, y el lateral es el drea premotora frontal (Figura 8).

Area somato-motora primaria Area pre-motora Area sensitivo-motora
suplementaria

Figura 7. Las tres areas motoras

Las crisis con expresion motora consisten en componentes motores
simples 0 mas elaborados. El cuadro 3 enumera las crisis con fenomenologia
motora.
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Cuadro 3. Ejemplos de manifestaciones motoras de las crisis de inicio focal

Manifestaciones motoras de crisis de inicio focal

1. Espasmos epilépticos

2. Crisis tonicas

3. Crisis clénicas

4. Crisis tonico-clonicas bilaterales

5. Crisis mioclonicas

6. Crisis focales motoras tonicas versivas

7. Crisis con automatismos

8. Crisis hipercinéticas

9. Crisis focales no motoras emocionales gelasticas

1. Espasmos epilépticos. Los espasmos epilépticos se definen como
una contraccion repentina en flexion, extension o predominio mixto de los
musculos proximales y del tronco, generalmente mas sostenida que un mo-
vimiento mioclénico pero no tan sostenida como una crisis tonica. Pueden
presentarse formas limitadas: gestos, pérdida de tono o movimientos oculares
repentinos. Suelen ocurrir en grupos. Los espasmos infantiles son la forma mas
conocida, pero pueden presentarse a cualquier edad »*2. El predominio de la
contraccion de los musculos proximales axiales provoca la flexion del tronco y
la abducciony elevacion de ambos miembros superiores en posicion de saludo
(tic de salaam). El movimiento inicial tiende a ser relativamente rapido, como
una contraccion mioclénica. El paciente permanece en actitud de saludo unos
segundos antes de cada relajacion. Estos espasmos tienden a ocurrir en salvas,
ya sea al dormirse o al despertarse. Clasicamente divididos en espasmos de
flexion y extensién, o espasmos mixtos, esta subdivision no tiene valor, ya que
depende de la posicion del eje del cuerpoy de la cabeza cuando se presenta.
Sin embargo, los espasmos constantemente asimétricos reflejan compromiso
asimétrico de la corteza cerebral.
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2. Crisis tonicas. Definidas simplemente como un aumento sostenido en
la contraccion muscular que dura desde unos pocos segundos hasta minutos
1213 |35 crisis tonicas consisten en una contraccidon muscular axial, axo-rizomélica
o global sostenida, que generalmente dura més de cinco a diez segundos. Las
crisis tonicas pueden ser muy breves, perceptivas o mas largas y disperceptivas.
En el primer caso, son manifestaciones del area motora suplementaria, mientras
que, en el segundo, son crisis generalizadas. Las crisis tonicas focales del area
sensorio-motora suplementaria suelen ser asimétricas. Es importante sefalar
que, en este caso, la lateralizacion de la cabeza y la asimetria de los miembros
superiores (postura de esgrimista) no tienen valor de lateralizacién (Figura 9).

Figura 9. Las manifestaciones motoras tdnicas asimétricas en
las crisis del area sensorio-motora suplementaria generalmente
carecen de valor lateralizador

3. Crisis cldnicas. Una crisis clonica consiste en la aparicion de espasmos
musculares que se repiten a intervalos regulares y ritmicos de menos de uno o
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dos segundos (es decir, son mioclonias ritmicas).**** Los movimientos clénicos
en el territorio inferior de la cara, mano y pie permiten una localizacién muy
fiable de la zona sintomatogénica en el giro precentral del hemisferio contra-
lateral (corteza somatomotora primaria) (Figura 10).

Figura 10. John Hughlings Jackson (1835-1911) investigd las crisis unilaterales que
comenzaban en la parte de un lado del cuerpo y progresaban sucesivamente a partes
adyacentes, con preservacién de la conciencia y que comenzaban con mayor frecuencia
en la cara, la mano o el pie (crisis jacksonianas), que se deben a la propagacion de la
descarga epiléptica en el drea motora. Homunculo de Penfield y Rasmussen, en el que la
representacion cortical es proporcional a la riqueza de movimientos voluntarios

4. Crisis tonico-cldnicas bilaterales. La crisis tonico-clonica consta de dos
fases bien definidas: la fase ténica y la fase clonica. En la fase inicial tonica, el
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paciente extiende los miembros superiores e inferiores, manteniendo los brazos
aducidosy cruzados frente al cuerpo. Ocasionalmente, también se puede obser-
var una fase en la que hay flexion a nivel de los codos. Todavia en esta fase, otro
signo de importancia lateralizadora en las crisis focales es la presencia del signo
del cuatro, en el cual el codo contralateral al hemisferio que originé la crisis se
extiendey el codo ipsilateral se flexiona hacia el pecho, produciendo una postura
de miembros superiores que se asemeja al nimero 4. En una serie en la que se
analizaron 39 pacientes con epilepsia focal, la correcta lateralizacion de la zona
epileptégena fue posible en el 90% de los casos®. Sin embargo, este signo, al
igual que la version oculocefalica, estuvo presente en una serie de 26 pacientes
que presentaban un sindrome epiléptico clasificado como generalizado, la
epilepsia mioclénica juvenil, en un nimero importante de casos, cinco (19%)
de los pacientes?’. La fase tonica tiene una duracion de cinco a diez segundos y
es seguida por un temblor sutil producido por pequefias y rapidas flexiones. a
la altura del codo (fendmeno vibratorio). Las flexiones de los brazos aumentan
gradualmente en amplitud y luego disminuyen (fase clénica). A esto le sigue un
coma post-ictal que dura varios minutos, seguido de una recuperacion lenta y
progresiva. El término coma, siempre presente, solo debe usarse para describir
la pérdida de conciencia que ocurre en las crisis tonico-clénicas.?

5. Crisis mioclénicas. Son contraccion (es) involuntaria(s) Gnica (s) stbita
(s), breve(s) de musculo(s) o grupos musculares de topografia variable (axial,
miembro proximal, distal). Las mioclonias se repiten con menor regularidad
y son menos sostenidas que las clonias y pueden afectar a diferentes grupos
musculares en un momento dado, por esta razén, son denominadas mioclo-
nias multirregionales, como las que ocurren en el sindrome de Rasmussen.®*3

6. Crisis focales motoras tonicas versivas. En las crisis versivas, el
fendmeno fundamental son las manifestaciones motoras clénicas sutiles sa-
cadicas y clénicas que culminan en la rotacion sostenida y antinatural de los
0jos y la cabeza hacia un lado. Por lo general, tanto los ojos como la cabeza
también se mueven ligeramente hacia arriba. Inicialmente, los globos oculares
se lateralizan en un movimiento entrecortado (sacadico) muy caracteristico y,
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enseguida se elevan, seguido de la elevacion y lateralizacion de la mandibula
y la cabeza, y después del hombro, llegando al movimiento de giro de todo el
cuerpo. Las crisis versivas pueden ser perceptivas o disperceptivas. En general,
las crisis originadas en las proximidades del area motora primaria presentan
consciencia preservada, mientras que las que se originan en las porciones
mas anteriores del [6bulo frontal cursan con alteracién de la consciencia. La
version oculo-cefélica que ocurre antes de la evolucion a crisis tonico-clonicas
bilaterales es un signo confiable de lateralizacién del origen de la crisis en el
hemisferio contralateral al lado de la version.?

7. Crisis de inicio focal con automatismos del l6bulo temporal [ante-
riormente crisis parciales complejas, crisis psicomotoras o crisis automoto-
ras].®° Con mas frecuencia precedida por aura autonémica o psiquica, la crisis
de inicio focal con automatismos del [6bulo temporal, antes denominadas
crisis parciales complejas del [6bulo temporal o crisis psicomotoras, se carac-
terizan por los siguientes signos: 1. Inmovilidad; 2. mirada fija, con un aspecto
ocular caracteristico resultante de la retraccion de los parpados; 3. automatis-
mos de varios tipos, mas cominmente orales y manuales; 4. postura distonica;
y 5. compromiso de la perceptividad en grados variables.

« Compromiso o pérdida de la consciencia. Como hemos visto, la Clasifica-
cion de las Crisis Epilépticas de 2017 utilizd compromiso o no de la percepcion
de si mismo y del entorno como términos sustitutivos a la alteracion de la
‘consciencia’, ya que sus otros dos componentes, la reactividad, no siempre
es evaluada durante las crisis, y la memoria de los hechos ocurridos durante
la crisis se ve afectada de forma variable.!?!* De hecho, la llamada ‘pérdida
de consciencia’ que se produce en algunas crisis epilépticas es muy diferente
del concepto de pérdida de consciencia neuroldgica. En neurologia, la pér-
dida de consciencia es equivalente al coma. En epileptologia, este concepto
implica la pérdida de la capacidad de reaccién al medio. Por ejemplo, en el
estado de mal de ausencia tipica, o estado de mal de ausencias acompa-
fiado de complejos punta-onda ritmicos a 3/s de proyeccion generalizada,
sincronica, simétrica, un tipo de crisis generalizada, el paciente ejecuta
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algunos comandos, camina, reacciona a los estimulos, pero lo hace de una
manera anormalmente lentay alterada. Al finalizar el estado de mal de au-
sencia tipica, no podra recordar qué pasoé o qué hizo durante la misma. Lo
mismo ocurre en algunas formas de status epiléptico no convulsivo como
‘aura’ continua, con sintomas autondmicos, sensoriales, visuales, olfativos,
gustativos, emocionales/psiquicos/experienciales o auditivos. El coma en
la epileptologia solo se observa en las crisis tonico-clonicas bilaterales o
generalizadas, después de las cuales el paciente permanece comatoso du-
rante varios minutos, muestra inicialmente una arreflexia profunda y luego
muestra reflejos patoldgicos, como el signo de Babinski.

En las crisis de inicio focal con automatismos del [ébulo temporal, el paciente
presenta un estado muy diferente al coma. Clasicamente verificado cuando hay
propagacion del ritmo ictal al l6bulo temporal contralateral, el compromiso
de la consciencia en este tipo de crisis probablemente se deba a dos hechos:
1. la incapacidad para formar cualquier trazo de memoria debido a la desor-
ganizacion funcional de las estructuras mesiales de los l0bulos temporales,
implicadas en el procesamiento de la memoria; 2. la desorganizacién, por el
ritmo ictal, de las areas del lenguaje en el hemisferio dominante, es decir, las
areas de Wernicke, Broca y también el area temporal basal, responsables de
la nominacion. Esta es la razon por la cual las crisis que comprometen inicial-
mente al hemisferio dominante se presentan con ‘dispercepcion” (un término
sustitutivo del compromiso de la “consciencia”) mucho mas pronunciado que
lo que se observa en las crisis del hemisferio no dominante, en las que este
compromiso puede ser muy sutil o incluso ausente. Por lo tanto, el compromiso
de la percepcién en las crisis del [6bulo temporal es el resultado de una dis-
funcién primaria de las estructuras corticales arquiy neocorticales. Asimismo,
en las crisis generalizadas de ausencias tipicas acompafiadas de complejos
punta-onda ritmicos a 3/s de proyeccién difusa, bilateral y sincrénica, existe
marcada desorganizacion de estructuras neocorticales en ambos hemisferios
cerebrales, y no pérdida de concienciay coma. La presencia de estas descargas
produciria disfuncién cortical en diferentes niveles con compromiso de algunas
funciones, produciendo un estado de ‘demencia momentdanea y transitoria’*
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Postura distonica (Figura 11) consiste en la postura antinatural de una
extremidad con componente rotatorio.”* Aunque puede afectarse todo
el miembro superior, el fenémeno fundamental es la postura tonica de
la mano con su rotacién, es decir, un componente de torsién, con una
duracion de al menos cinco segundos. Cuando se asocia a automatismos
en el miembro superior contralateral, este signo es altamente sugestivo
de epilepsia de las estructuras mesiales del l6bulo temporal.** La zona
sintomatogénica de este signo lateralizador es probablemente los ganglios
basales ipsilaterales a la ZE.

Figura 11. Postura distonica de la mano izquierda. Postura antinatural de una
extremidad con un componente giratorio; hombro en abduccién/rotacién, codo
en extension/flexion, mufiecay articulaciones metacarpo-falangicas en flexion,
extensidn de los dedos, con o sin componente coreo-atetdsico. La asociacién
de la postura disténica con automatismos manuales contralaterales sugiere
fuertemente un origen en estructuras mesiales del l6bulo temporal 2%:3
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8. Crisis hipercinéticas. Son crisis con fenémenos motores importantes y
aumatismos que afectan principalmente a los segmentos proximales del cuerpo.
Este hecho resulta en movimientos amplios, que, cuando se ejecutan rapida-
mente, parecen violentos. Las crisis hipercinéticas ocurren predominantemente
durante el suefio, tienen un inicio abrupto y una duracién breve, ocurren varias
veces en la misma nochevy, la caracteristica mas importante es que son extrema-
damente estereotipadas en contraste con las crisis funcionales o no epilépticas
psicogénicas, que muestran, en general, una considerable variabilidad de la
semiologia ictal de un evento a otro (Cuadro 4). El principal diagnostico diferen-
cial de las crisis hipercinéticas son eventos paroxisticos no epilépticos, como los
psicogénicos. La principal diferencia es que, como se menciond anteriormente,
las manifestaciones motoras o su duracién no son estereotipadas.

Cuadro 4. Crisis hipercinéticas

Crisis hipercinéticas

Movimientos repetitivos complejos que involucran la porcion proximal de los miembros y el
tronco, los cuales resultan en movimientos rapidos, amplios y violentos

« Simulan movimientos normales inapropiados para la situacién

« Vocalizacion, automatismos sexuales, risa, agitacion

Mas frecuentes en la epilepsia del [6bulo frontal, pero pueden ocurrir en crisis del [6bulo
temporal e insulares

Los signos motores frecuentemente no tienen valor localizador

Pueden ser erroneamente diagnosticadas como de naturaleza no epiléptica

9. Crisis focales no motoras emocionales gelasticas. Constituyen un
ejemplo de crisis con manifestaciones motoras con automatismos complejos
llamados automatismos mimicos, que se refieren a la mimica o comportamien-
to estereotipado que se parece a la forma habitual de expresarse para reflejar
afecto, pero que no va acompafiada por la emocion correspondiente. El térmi-
no gelastico proviene de la palabra griega gelos, que significa alegria, expresion
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relacionada con la manifestacion de la risa durante la crisis. Son crisis en las
que el sintoma principal es la risa. Es importante reconocer la crisis gelastica,
ya que se relaciona con hamartoma hipotaldmico en el 50% de los casos. Por
lo tanto, su reconocimiento es importante no sélo para localizar la ZE en una
estructura subcortical, sino también para el diagnéstico etiolégico (Cuadro 5).

Cuadro 5. Un ejemplo de crisis focales iniciadas en estructuras subcorticales

son aquellas originadas en el hamartoma hipotalamico

El hamartoma hipotalamico es el sello patologico de un amplio espectro amplio de afeccio-
nes epilépticas, que van desde formas muy leves de epilepsia en individuos intelectualmente
normales, en las que las crisis se caracterizan por una necesidad imperiosa de reir, hasta
un sindrome grave que comienza precozmente con crisis geldsticas y pubertad precoz que
progresa a encefalopatia epiléptica. Estudios neurofisiolégicos y de neuroimagen funcional
han demostrado que el tejido en el hamartoma es responsable de la generacion de las crisis
y del proceso de epileptogénesis secundaria, y constituye un ejemplo de que las crisis focales
pueden originarse en estructuras subcorticales. El término gelastico tiene su origen en el vo-
cablo griego gelos, que significa alegria, expresion relacionada con la manifestacion de la risa

o carcajada, generalmente sin el tono afectivo adecuado, durante la crisis.?»13:%
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Crisis focales especiales
Crisis epilépticas con fendomenos negativos

Estas crisis son manifestaciones de disfunciones en tres areas corticales
que generan crisis motoras negativas: el drea somatomotora negativa primaria,
el area motora negativa suplementaria y el drea sensomotora negativa suple-
mentaria, como demuestran los trabajos de Liders et al.*° (Figura 12).

Los fenémenos epilépticos negativos son relativamente frecuentes e in-
cluyen cuatro tipos principales de crisis (Cuadro 6):

AMNP: Area motora negativa
primaria

AMNS: Area motora negativa
suplementaria

ASMS: Area sensitivo motora
negativa suplementaria

M1: Area somatomotora
primaria

S1:  Area somatosensitiva
primaria

Figura 12. Areas motoras negativas

Cuadro 6. Crisis epilépticas con fendmenos negativos

1. Crisis atonicas

2. Crisis de detencién del comportamiento

3. Crisis afasicas
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1. Crisis atdnica. Es la pérdida del tono postural, provocando una caida.
En la mayoria de los casos, la crisis aténica va precedida de una mioclonia
masiva que lanza al paciente al suelo.

2. Crisis de detencion del movimiento. Se trata de un tipo de crisis no
motora, focal o de inicio desconocido, caracterizada por inmovilidad o inca-
pacidad para moverse. Suelen observarse en nifios pequefios o en pacientes
con una marcada discapacidad intelectual. En estos pacientes no se puede
estar seguro del compromiso de consciencia, imposibilidad de movimiento,
distraccion debido a la ocurrencia de aura, etc. Constituye alrededor del 30%
de las crisis observadas en los nifios y lo mas frecuente es que el conductual
sea un sintoma de crisis originadas en la regién temporo-parieto-occipital.
** El término acinético define un fendémeno epiléptico caracterizado por la
imposibilidad de moverse sin paralisis. Durante los episodios acinéticos, el
paciente es incapaz de realizar movimientos voluntarios, principalmente con
los musculos mas distales. La preservacion de la consciencia durante esta
crisis es esencial para clasificar esta crisis como acinéticas. Lo méas probable
es que se produzcan por la activacion del drea motora negativa primaria o
del area motora negativa suplementaria. No es infrecuente que la actividad
epileptiforme active también el area motora primaria, como el area de la cara
y de la mano. Esto dara lugar a la aparicion simultanea de una crisis motora
negativa (que afecta, por ejemplo, a la zona contralateral de la mano) y una
crisis clénica (que afecta a la caray la lengua contralaterales). Estas crisis sue-
len durar 30 segundos o mas.

3. Crisis afasicas. Existen varias modalidades de crisis afasicas, en fun-
cién de las areas corticales implicadas. La afectacion del &rea de Broca, en la
circunvolucion frontal inferior, incluida en el drea motora negativa frontal, favo-
rece la afasia motora. La afectacion del &rea receptiva localizada en la porcion
posterior de la primeray segunda circunvolucién temporal, la circunvolucion
supramarginal y la circunvolucion angular, promueve déficits de comprension.
El area superior del lenguaje, situada en el area motora suplementaria, favo-
rece el bloqueo del habla mediante la inhibicién de los movimientos de los
6rganos fonoarticulatorios o, con menor frecuencia, de la vocalizacion. Por
ultimo, la estimulacion del area temporal basal favorece el bloqueo del habla

CRISIS Y SINDROMES EPILEPTICOS | 43

y el déficit de comprension, y su reseccién provoca déficits de denominacion.
Para medir estos déficits es necesario que la consciencia esté totalmente
preservada (Figura 13).

Areas del lenguaje

[ Anterior

<> Posterior
@ superior
A Basal temporal

Figura 13. Areas del lenguaje definidas por estimulacién eléctrica: drea anterior del
habla, drea de Broca; area posterior del habla, area de Wernicke; drea superior del
habla, en el area sensorial-motora suplementaria; y area temporal basal del habla

La semiologia de los l6bulos cerebrales
1. Crisis epilépticas frontales

La epilepsia del [6bulo frontal (ELF) sigue representando un reto, tanto en
términos de la comprension de la organizacion de las crisis como en relacion
al tratamiento. Esto es alin mas evidente si lo comparamos con el sindrome
bien definido de la epilepsia del [6bulo temporal mesial con esclerosis del
hipocampo.
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Ademds de ser dificil determinar el lugar de origen de las crisis en el 6-
bulo frontal, en muchas ocasiones también es dificil establecer el diagnostico
de epilepsia. A menudo, la ELF es errbneamente mal diagnosticada, inter-
pretdndose como crisis funcionales o crisis psicdgenas no epilépticas.>>*
Debido a sintomas extrafios o atipicos, sumado al hecho de que el EEG
de scalp no muestra anomalias interictales y la actividad ictal permanece
oscurecida por artefactos.’” Otra dificultad diagndstica en la ELF es la dife-
renciacion con trastornos del suefio, particularmente porque la mayoria de
las crisis en la ELF ocurren durante el suefio. El [6bulo frontal es el mayor de
los l&bulos cerebrales y representa aproximadamente el 40% de la corteza
cerebral (Figura 14).

De manera caracteristica, las crisis frontales son breves y tienen un inicio y
un final stbitos. Pueden ocurrir en clustery tienen tendencia a ser répidamente
tonico-clonicas bilaterales. Se observa una confusion postictal minima.*® La
actividad clonicay la postura tonica asimétrica son tipicas, y entre los signos
y sintomas de las crisis frontales, las manifestaciones motoras son las méas
frecuentes, presentes en el 90% de los pacientes.® En la ELF, las manifesta-
ciones gestuales complejas también son caracteristicas de las crisis.®3* Los
automatismos gestuales incluyen movimientos desordenados o exploratorios
con las manos dirigidos a uno mismo o al entorno, como golpear o agarrar
repetidamente objetos o ropa de cama; pueden producirse conductas méas
complejas que pueden incluir flexion y extension de los dedos, cruzar y o
incluso movimientos mas intensos como pedalear o realizar golpes no diri-
gidos. Algunas de estas conductas pueden estar relativamente adaptadas al
entorno, lo que indica cierto grado de consciencia y autonomia. El término
“crisis hipermotoras” fue propuesto por el grupo de Cleveland para caracteri-
zar la agitacién motora asociada a una actividad emocional, pero no ha sido
ampliamente aceptado para su clasificacion (So, 1998).

La division anatémica funcional en cortez pre-central, pre-motor y pre-
frontal representa un modelo para la organizacion de la semiologia de las
crisis, como se describird a continuacion.
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Area pre-central (4rea
somatomotora primaria-
area 4 de Brodmann):
contracciones clénicas,
en algunas ocasiones
postura clénica o
mioclonias corticales

Areas premotoras,
incluyendo el drea sensitivo
-motora suplementaria
(4rea 6 de Brodmann):
postura ténica asimétrica

y en algunas ocasiones
fenémenos motores mas
complejos

Area frontal de los ojos
(4rea 8 de Brodmann):
rotacién sostenida de
los ojos y/o de la cabeza
hacia un lado

P

e
PALS

Opérculo frontal:
contraccién facial,
hipersalivacién

Regi6n prefrontal
dorsolateral: automatismos
complejos, comportamiento
semiadecuado, actitudes
forzadas y ausencias
frontales.

Area de expresién del
habla (dreas 44 y 45 de
Brodmann) - hemisferio
dominante

Area frontal de los ojos
(drea 8 de Brodmann):
rotacién de los ojos y/o
de la cabeza

Region premotora:

area sensitivo motora
suplementaria (area 6 de
Brodmann): postura tdnica
asimétrica y en ocasiones
fenémenos motores mas
complejos

Area precentral (4rea
somatomotora primaria)
(representacién de la
pierna): movimientos
clénicos, en ocasiones
postura ténica o mioclonia
cortical

Regién prefrontal
ventromesial:
conducta motora
hipercinética,
expresion ictal
emocional de
miedo

45

Figura 14. Division anatémica del lobulo frontal con elementos semioldgicos de
las crisis frontales en relacidén con las regiones precentral, premotora y prefrontal:
A.vista dorsolateral; B. vista medial. Modificado de McGonigal y Chauvel #
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La region precentral incluye la corteza motora primaria (area 4 de Brod-
mann). La corteza premotora incluye los componentes lateral y medial, el &rea
6, el area motora suplementaria (AMS) y la representacion del lenguaje (incluye
la region conocida como area de Broca) en el hemisferio dominante (érea 44).
El &rea frontal de los ojos, que contribuye a la desviacion ictal de la cabeza
y de los 0jos, se localiza en el cortex dorsolateral (area 8) en la regién donde
confluyen el cértex premotory precentral.

Chauvel et al.*> propusieron una clasificacion de la ELF, dividiendo las
crisis en aquellas de origen central, premotor y prefrontal, distinguiendo entre
predominantemente dorsolateral y medioventral en cada una de las categorias
descritas. Este modelo es clinicamente Util porque refleja la tendencia a la
actividad motora ténica y postural en la mayoria de los subtipos posteriores
(central, precentral) y la conducta motora compleja con manifestaciones au-
tondmicas y emocionales asociada a la region prefrontal. También es posible
distinguir entre patrones dorsales y mesiales, especialmente en las crisis del
area motora.

Crisis pre-centrales

La descripcién que hizo Jackson hace méas de 100 afios sigue siendo
valida en la actualidad. Definio las crisis que se originan en la region precentral
(&rea motora primaria) como crisis focales con movimientos clénicos contra-
laterales a la ZE. Una de sus caracteristicas es la lenta progresién de una parte
del cuerpo a otro segmento adyacente, la llamada «marcha jacksoniana». La
parte del cuerpo afectada durante la crisis indica la region de la corteza moto-
ra que tiene representacion somatotépica, lo que permite distinguir las crisis
originadas en la region dorsal de las de la region pre-central medial.

Otra forma de epilepsia que se origina en esta zona y en la region parietal
postcentral es la epilepsia refleja. Se trata de un fenémeno critico poco fre-
cuente, que corresponde aproximadamente al 1% de las epilepsias focales,
caracterizado por crisis desencadenadas por estimulos tactiles o por movi-
mientos de una parte del cuerpo. Se manifiesta por posturas tonicas, a menu-
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do asimétricas, y por sacudidas clénicas. La etiologia esta relacionada con la
hiperexcitabilidad de la corteza roldndica sensitivo-motora.

Otro tipo de crisis que puede originarse en esta zona es la epilepsia par-
cial continua. En este caso, las crisis duran horas, dias, semanas o meses. El
proceso subyacente de esta forma de epilepsia es un proceso autoinmune,
denominado encefalitis de Rasmussen, o lesiones vasculares, malformativas
y/o tumorales.

Crisis premotoras

Las crisis originadas en el AMS se caracterizan por signos posturales toni-
cos, con predominio proximal bilateral y asimétrico. Los miembros superiores
estan frecuentemente implicados, siendo observada la clésica “postura del
esgrimista” o una variedad de posturas ténicas. Hay version (desviacion) cefa-
licay ocular (por afectacién del area frontal de los ojos). La desviacion puede
ser ipsilateral o contralateral a la ZE. También puede producirse detencion del
habla o ‘speech arrest’ o vocalizacion (caracteristica de la palilalia) cuando
esta implicada el area opercular del lenguaje. Si la descarga se propaga al
area operculary a la region central inferior, pueden observarse contracciones
clénicas faciales y salivacion. Posteriormente pueden producirse movimientos
complejos de las cuatro extremidades. Las sensaciones subjetivas o auras son
infrecuentes en este tipo de crisis, pero algunos pacientes describen sintomas
sensoriales, como malestar, sensacion de opresion u hormigueo, que pueden
ser generalizados o localizados.*®

Crisis prefrontales
La semiologia de las crisis prefrontales es variable y alin debe caracterizar-

se por completo. Es posible distinguir las crisis que se originan a nivel dorsal
de las que se originan a nivel ventral.}+#
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Crisis prefrontal dorsolateral

A menudo hay una desviacién tonica de los ojos que precede a la desvia-
cién cefélica, acompafiada de automatismos gestuales dirigidos hacia donde
se produce la desviacién de los ojos. Estos movimientos pueden parecer pro-
positivos, cuando, por ejemplo, el paciente parece buscar algo en el campo
visual al que se dirige la desviacion ocular. Se observan también movimientos
distales de la mano y palmares, que parecen compulsivos, llamados “actitudes
forzadas” o pseudocompulsivas. Pueden asociarse a posturas tonicas o disto-
nicas asimétricas de los miembros superiores o inferiores.

Pueden aparecer automatismos no verbales, como vocalizacién o ecolalia,
o verbales, como palilalia, uso de jerga, canto (especialmente en el hemisferio
derecho). También se han descrito alucinaciones visuales en las crisis de esta
region que, en general, se caracterizan por una vision difusa o borrosa y, méas
raramente, alucinaciones reales. Ademas puede haber “pensamiento forzado”,
que consiste en pensamientos intrusivos recurrentes o en forma de impulso
para realizar una determinada accién, como abrir los ojos o agarrar un objeto.

Existe un tipo de crisis originada en esta zona, asociada en el EEG a pa-
roxismos de punta- onda, que se presenta como «ausencia» con interrupcion
de la actividad.® Este tipo de crisis es similar a las ausencias incluidas entre las
epilepsias generalizadas. Sin embargo, las “ausencias” de la ELF suelen tener
una expresion clinica méas variable, una duracién mas prolongada y suelen
asociarse a automatismos.

Crisis prefrontales mesioventrales

Conducta motora hipercinética, movimientos proximales, comporta-
miento complejo, con actividad gestual aparentemente intencionada como
patadas o pufietazos, movimientos de pedaleo o apariencia de que el paciente
intenta escapar. Estos episodios, a menudo violentos, se han denominado
“crisis hipermotoras”. Algunas crisis comienzan con una reaccion dramatica de
miedo, acompafiada de expresion de terror, gritos y agitacion. Esta conducta
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de miedo es diferente de la observada en las epilepsias temporales en las que
la sensacion de miedo es subjetiva. Es frecuente la observacion de signos
autonémicos como midriasis, taquicardia y rubor facial, asi como relajacién
del esfinter urinario. En algunas crisis originadas en la regién anterior del giro
cingulado, es posible observar actividades motoras estereotipadas asociadas
a modificaciones emocionales.**

2. Crisis epilépticas temporales
Epilepsia del lobulo temporal mesial con esclerosis del hipocampo
Definicion

En junio de 2004 se publicaron las conclusiones de un consenso de
expertos que, por primera vez en la actualidad, caracterizé el sindrome
consistente en el conjunto de caracteristicas clinicas, electrofisiolégicas,
anatomopatolégicas y de imagen que definen la epilepsia temporal mesial
con esclerosis del hipocampo.* En 2022, el sindrome se incluy6 en la no-
sologia de sindromes epilépticos de inicio variable.*® describio la presencia
de crisis no motoras de inicio focal con sintomas caracteristicos (malestar
epigastrico ascendente, miedo, cefalea, sintomas vivenciales y neurovegetati-
vos) seguidos de inmovilidad y de automatismos simples.*” Estos fendmenos
consisten en conductas motoras involuntarias coordinadas y adaptadas
que se producen durante una crisis y se acompafian de alteraciones de la
percepcion. Tales caracteristicas clinicas se asocian a frecuentes altera-
ciones electroencefalograficas (enlentecimiento temporal, ondas agudas
localizadas en la regién frontotemporal y, especificamente la presencia de
atrofia hipocampal uni o bilateral).*® El diagnéstico de atrofia hipocampal o
esclerosis hipocampal (mas concretamente esclerosis temporal mesial) en
la RM se basa en la presencia de cambios de sefial, reduccién de tamafioy
desorganizacién de la estructura interna en el hipocampo y otras estructuras
mesiales de la regién temporal mesial.*
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La epilepsia del l6bulo temporal (ELT) constituye el 65% de las epilepsias
focales.®® Las crisis se originan en una o varias estructuras anatéomicas del 16-
bulo temporal y se propagan dentro y/o fuera de este [6bulo a través de redes
neuronales interconectadas.

Pueden manifestarse como crisis focales perceptivas, crisis focales
disperceptivas, crisis focales perceptivas que evolucionan a crisis focales
disperceptivas y alrededor del 60% de los pacientes también presentan crisis
tonico-clonicas bilaterales.

La ELT se clasifica en dos subtipos principales:” epilepsia temporal mesial
y epilepsia temporal lateral o neocortical.

En la epilepsia temporal mesial, las crisis focales no motoras autonémicas
y/o cognitivas se asocian o no a fendmenos sensoriales (incluidas las ilusiones).
La presencia de sensacion epigastrica ascendente es frecuente. Las crisis fo-
cales disperceptivas suelen comenzar con interrupcion de la actividad motora
seguida de automatismos oroalimentarios. Otros automatismos pueden seguir
a este. La duracién de la crisis es de aproximadamente un minuto. A menudo
hay confusién post-ictal seguida de amnesia; la recuperacién es progresiva.

En la epilepsia lateral temporal o neocortical, hay crisis focales perceptivas
que se manifiestan porilusiones o alucinaciones auditivas, estados de suefio,
ilusiones visuales o deterioro del lenguaje si la ZE esta ubicada en el hemisferio
dominante. Secundariamente, pueden transformarse en crisis focales disper-
ceptivas, cuando hay propagacion a estructuras temporales contralaterales
mesiales o extratemporales.

Bartolomei et al.** clasificaron las redes epileptégenas de la ELT en cuatro
subtipos: mesial; mesio-lateral; latero-mesial y lateral. En las Ultimas décadas,
los subtipos temporo-polar y temporal plus se afiadieron a los cuatro recono-
cidos inicialmente® (Figura 15). En los subtipos mesio-lateral y latero-mesial,
las estructuras mesiales y el neocértex temporal anterior se coactivan al inicio
de las crisis.

Wieser>® realiz6 un anélisis de los sintomas y la secuencia de presenta-
cién de 213 crisis focales disperceptivas, identificando cinco subtipos segln
elinicio y las descargas eléctricas registradas con electrodos de profundidad
insertados en los [6bulos frontal y temporal. Se definieron como crisis con ini-
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cio: limbico basal temporal, amigdala o temporal polar, cingular frontobasal,
operculary neocortical temporal posterior.>

La epilepsia mesial del l6bulo temporal con esclerosis del hipocampo
es la forma mesial de la ELT y afecta a redes epileptdégenas localizadas en las
estructuras medial y basal (de ahi el nombre de mesial) del [6bulo temporal,
y esta representada por los subtipos limbico temporobasal y amigdaliano o
temporal polar (Cuadro 7).

Subtipo
temporal
plus

Subtipo
lateral

Subtipo

mesial Subtipo

Subtipo mesio-lateral
temporopolar

Figura 15. Subtipos de redes epileptogénicas de la epilepsia del l6bulo temporal
con esclerosis del hipocampo (modificado de Kahane e Bartolomei)®?
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Region del Cuerno de Amon (CA). Hipocampo normal y patologico. Obsérvese la pérdida de

neuronas en cantidades variables con preservacion relativa de neuronas en el sector CA2.

Cuadro 7. Evolucion y posibles hipdtesis fisiopatogénicas de la esclerosis hipocampal

Aunqgue desde los inicios de la medicina ha habido reportes sobre la exis-
tencia de un tipo de epilepsia no convulsiva caracterizada por la presencia de
manifestaciones psicosensoriales y automatismos autonémicos y somaticos,
el primero en sugerir que tales crisis se originaban en neuronas localizadas
en los [6bulos temporales fue John Hughlings Jackson (1835-1911). En 1875,
Jackson denomind automatismos mentales a los “trastornos mentales tem-
porales que siguen a los paroxismos epilépticos”. Erroneamente pensé que
estos automatismos serian siempre post-ictales, consecuencia de una “para-
lisis de los centros mentales superiores”. Su descripcion incluia una forma de
epilepsia a la que llamé «estado de suefio» caracterizado por la presencia de
delirios y alucinaciones que a menudo iban acompafadas de automatismos
motores, siendo precedida por sensaciones olfativas.>* Ademas, esta variedad
de epilepsia presentd lo que Jackson llamo “auras intelectuales”, que, a veces,
se asemejaba a “ese sentimiento de reminiscencia experimentado por muchas
personas saludables” (déja vu) y sensaciones intensas en el epigastrio. Otra
de sus primeras descripciones de la epilepsia del [6bulo temporal inclufa las
auras experimentadas por sus pacientes como sintomas “digestivos”, olfativos,
epigastricos o gustativos, acompafiados de automatismos masticatorios.
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En 1937, Gibbs denominé a esta variedad de epilepsia ataques psicomo-
tores. En 1941, Penfield y Erickson prefirieron utilizar el término automatismos
ictales. También cabe sefialar que estos investigadores localizaron el origen de
este tipo particular de crisis en las porciones anteriores del [6bulo temporal,
gracias a sus observaciones quirlrgicas y electrofisiologicas. Asi, a mediados
del siglo XX se reconocié que las crisis epilépticas més prevalentes en adultos
tenfan origen en estructuras del l6bulo temporal, especialmente en sus porcio-
nes mas profundas. Por Ultimo, es necesario reconocer la importancia que el
desarrollo de las imé&genes por resonancia magnética ejercio en el diagndstico
y la investigacién clinica de este sindrome.

Finalmente, la epilepsia del [6bulo temporal mesial con esclerosis del
hipocampo se incluyé en la clasificacion de la ILAE de 1989°%y en 2022, en la
Clasificacion y Definicion de Sindromes Epilépticos de la ILAE.*

Existen diferentes hipdtesis para explicar la esclerosis del hipocampo:
a) un trastorno del desarrollo haria que el individuo fuera susceptible a pre-
sentar crisis a una edad temprana ante una injuria ambiental, como el que
representan las crisis febriles; b) este factor precipitante inicial perpetuariay
magnificaria los mecanismos fisiopatologicos implicados el trastorno del de-
sarrollo subyacente; ¢) durante el periodo “latente” se producirian alteraciones
progresivas en la estructura y conectividad del hipocampo, que facilitarian la
aparicion de redes neuronales epileptogénicas y cambios histopatologicos y de
resonancia magnética en la esclerosis del hipocampo; d) durante varios afios
se alcanzaria un umbral que se manifestaria clinicamente como crisis tempo-
rales mesiales recurrentes que constituyen el diagnostico clinico de epilepsia
temporal mesial; ) los fenédmenos iniciados con el factor precipitante inicial
progresarian lentamente a lo largo de la vida del individuo, manifestandose
como alteraciones clinicas y de memoria progresivas (frecuencia de las crisis,
respuesta al tratamiento); f) una susceptibilidad genética influiria tanto en el
desarrollo de la posible malformacién del desarrollo subyacente como en la
respuesta patogénica al factor desencadenante inicial y la modulaciéon del
curso progresivo y clinico de la patologia.
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Semiologia clinica

Los sintomas mas frecuentemente observados son la sensacidn epigas-
trica ascendente, sintomas autonémicos y cognitivos. Algunas crisis suelen
comenzar con ruptura de contacto, automatismos oromasticatorios (succion,
masticacion) y posturas disténicas asimétricas. Con frecuencia, hay desorien-
tacion y amnesia del episodio en el periodo post-ictal.

Estas crisis pueden ir precedidas de sintomas tipicos, denominados
“sensacion retroesternal ascendente “ hasta la faringe. Este tipo de aura tam-
bién puede observarse cuando hay afectacion insular. Cuando hay afectacion
de la amigdala y parahipocampal, se producen sentimientos de despersona-
lizacion, miedo y panico. El aura puede presentarse aislada o transformarse
en una crisis disperceptiva focal después de 5 a 30 segundos. En caso de
progresion, hay falta de respuesta al entorno, mirada fija, automatismos
(simples o complejos) como masticar, movimientos de la lengua 'y otros més
complejos, como frotarse las manos, manipular la ropa, desvestirse, caminar,
frotarse la nariz con la mano ipsilateral a la ZE, etc. Los eventos clinicos que
siguen a este cuadro inicial, dependen de las estructuras implicadas en la
propagacion de las descargas. En el caso de propagacion al giro cingulado,
habrd movimientos de pedaleo. La postura distonica de la mano contralate-
ral a la ZE indica la participacion de los ganglios basales ipsilaterales.>® Puede
haber emisién de palabras inteligibles (habla ictal), lo que hace suponer la
participacion del hemisferio no dominante. La aparicion de disfasia posictal
sugiere la participacion del l6bulo temporal dominante. Si, en su propaga-
cion, ocurre compromiso de estructuras suprasilvianas alcanzando el [6bulo
frontal, el paciente presentara desviaciones 6culo-cefélicas forzadas con-
tralaterales al foco que descarga. En resumen, una crisis que comienza con
sensacion epigastrica, automatismos, postura distonica y desviacién ocular
forzada presupone un origen en el ld6bulo temporal; por el contrario, si hay
desviacion cefélica contralateral al inicio, es probable que la crisis comience
en el l6bulo frontal. Posteriormente puede culminar en una crisis tonico-
clénica bilateral. Hay confusién post-ictal (post-crisis) que dura minutos y
puede haber afasia durante al menos unos 30 minutos si el [6bulo temporal
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dominante esta principalmente implicado. A veces hay un predominio de
sintomas psiquiatricos en el periodo post-ictal como ansiedad, irritabilidad
depresién, inmediatamente o hasta 72 horas después de una crisis.>

Segln el trabajo realizado por Giagante et al*’, el 80% de los pacientes
presentaron auras (Cuadro 8). Los sintomas mas frecuentes y con mayor valor
predictivo positivo (p <0,05) para lateralizar la EZ observados durante las crisis
del l6bulo temporal fueron: 1. automatismos manuales repetitivos unilaterales,
de al menos tres segundos de duracion, realizados por el 54,3% de los casos
con la mano ipsilateral a la ZE; 2. vocalizacién ictal comprensible y lingdisti-
camente correcta, observada en el 35,8% de los pacientes. Este sintoma se
lateralizd frecuentemente al hemisferio cerebral derecho; 3. Frote de la nariz
durante el periodo ictal o post-ictal con la mano unilateral a la ZE en 32% de
los casos; postura distonica unilateral, en 29,6% de los casos, con el miembro
superior contralateral al hemisferio izquierdo; 4. Afasia postictal, observada
en 27% de los casos, localizé en el hemisferio izquierdo; 5. Desviacién cefélica
precoz no forzada (durante los primeros diez segundos de la crisis) se observé
en el 23,4% de los casos v la orientacion de la desviacion cefélica fue realizada
ipsilateral a la ZE; 6. Se observo la presentacion simulténea de una postura
disténica de un miembro superior con automatismos manuales realizados
con el otro miembro superior en el 18,5% de las crisis (la postura distonica del
miembro superior era contralateral a la ZE y los automatismos se realizaban
con la mano ipsilateral a la ZE); 7. Se observaron clonias hemicorporales en el
16% y en todos los casos el hemicuerpo afectado era contralateral al ZE; 8. Au-
tomatismos orales 0 manuales, realizados con preservacion de la consciencia,
se observé en el 13,5%. En la mayoria de los casos, la ZE estaba localizada en
el hemisferio cerebral derecho.
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Cuadro 8. Manifestaciones clinicas, frecuencia y lateralizacion hemisférica en
pacientes con epilepsia del [6bulo temporal mesial con esclerosis hipocampal®”

Manifestaciones clinicas Frecuencia Valor predictivo

o) (lateralidad en relacién a ZE)

Automatismos de MS unilateral 44 (54,3) Ipsilateral a ZE (88%) 0,04
Aura 41 (50,6) Hemisferio derecho (67%) 0,05
Desvio cefélico no forzado tardio 30(37) Ipsilateral a ZE (66%) N/S
Inmediata recuperacion postictal 30 (37) Hemisferio derecho (75%) 0,05
Vocalizacién ictal comprensible 29 (35,8) Hemisferio derecho (80%) 0,00
Rascado de nariz (ictal o postctal) 27(32) Ipsilateral a ZE (95%) 0,00
Afasia postictal 22 (27,1) Hemisferio izquierdo (91%) 0,00
Postura disténica unilateral 24(29,6) Contralateral a ZE (87%) 0,05
Desvio ocular no forzado precoz 21(25,9) Ipsilateral a ZE (62%) N/S
Desvio cefalico no forzado precoz 19 (23,4) Ipsilateral a ZE (95%) 0,00
Automatismos de MS ipsilateral y 15(18,5) Ipsilateral e contralateral a ZE, 0,00
postura distonica contralateral respectivamente (93%)

Clonias hemicorporales 13 (16) Contralateral a ZE (100%) 0,00
Automatismos con preservacion 11(13,5) Hemisferio derecho (90%) 0,05
de la consciencia

Desviacion ocular forzada antes 7(8,6) Contralateral a ZE (100%) 0,00
delaCTCB

Desviacion cefélica forzada antes 5(6,1) Contralateral a ZE (100%) N/S
delaCTCB

Urgencia miccional 4(4,8) Hemisferio derecho (100%) N/S
Ruptura de contacto 76 (93,8) No lateralizador -
Automatismos masticatorios 50 (61,7) No lateralizador -
y de deglucion

Fijacion de la mirada 15(18,5) No lateralizador -
Alteracion de la expresion facial 10 (12,3) No lateralizador -

ZE: zona epileptégena; MS: miembro superior; N/S: no significativo; CTCB: crisis tonico-clénica
bilateral.
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En este trabajo, fue posible reconocer la existencia de un patrén elec-
troclinico en las epilepsias temporales. En cuanto a la semiologia ictal, se ca-
racterizaron por orden de mayor frecuencia: automatismos oro-alimentarios,
68%; automatismos manuales unilaterales, 65%; inmovilidad, 39%; mirada
alrededor, 35%; mirada fija, 25%. En cuanto al EEG ictal, en la mayoria de las
crisis, se observo una actividad ritmica de 5a 9 Hz en el [6bulo temporal.®’

Epilepsias de la region perisilviana

Entre los pacientes candidatos a la cirugia de la epilepsia, hay un grupo
que presenta un reto particular para el establecimiento de la EZ. Se trata de
pacientes con epilepsias localizadas en la region perisilviana®® o también lla-
madas epilepsias frontotemporales,® o crisis parciales complejas tipo 11,%° o
crisis psicomotoras® o crisis de la corteza insular.5-¢?

Existe una estrecha relacion entre la ELT, la region perisilviana y la epi-
leptogénesis de la ELT que implica a todo el sistema, la amigdala y el polo
temporal (red insulo-orbito-polar), asi como conexiones con la corteza audi-
tiva y las &reas operculares en la organizacion de las crisis en esta region. Las
caracteristicas de la semiologia ictal a menudo no la distinguen de las crisis
originadas de estructuras del l6bulo temporal mesial, lo que, si no se aclara,
puede causar errores en el diagnéstico de la ZE; llevando a malos resultados
en el tratamiento quirlrgico de la epilepsia.

Los signos y sintomas observados con mayor frecuencia y las estructuras
afectadas en estos pacientes, pueden dividirse en cuatro grupos: 1. crisis de
la regién temporal anterior perisilviana; 2. crisis de la region temporal medial
perisilviana; 3. crisis de la region lateral perisilviana; 4. crisis de la region pos-
terior perisilviana.
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1. Crisis originadas en la region temporal anterior perisilviana

Las crisis originadas en la regién perisilviana anterior se caracterizan por
una alteracion de la percepcion desde el inicio, gritos, expresion motora de
miedo, ausencia de asimetria facial, hipercinesia y taquicardia importantes,
midriasis vy relajacion del esfinter urinario. Los sintomas mas caracteristicos
son las auras abdominales y el miedo ictal. Se ha observado una sensacion
abdominal ascendente o por retroesternal, asociada a una sensacion de miedo
o0 ansiedad, automatismos oro-alimentarios, vocalizacién o llanto, sin hiperci-
nesias ni signos autonémicos. La consciencia esta preservada, dependiendo
de la frecuencia de los paroxismos epileptiformes.

Pueden originarse en las estructuras temporales mesiales y propagarse
rapida o lentamente a la region perisilviana anterior, u originarse directamente
en esta zona. Bartolomei et al.*® describieron la implicacion de las &reas ana-
tomicas descritas a continuacion, a partir de estimulacién cortical o registro
intracerebral: estructuras limbicas temporales mesiales (amigdala, hipocam-
po, giro parahipocampal), polo temporal, corteza insular y corteza prefrontal
mesial. La figura 16 muestra la propagacion de las descargas en las crisis
perisilvianas temporales anteriores.
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Perissilviana temporal anterior

Perissilviana lateral

Perissilviana posterior

Figura 16. Subtipos de crisis perisilvianas
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2. Crisis que se originan en la regidn perisilviana temporal medial

Las estructuras involucradas son el polo temporal, el giro temporal supe-
rior, la region de la insula anterior, el opérculo frontal, la corteza orbitofrontal y
la region del pre cingulo o cingulo anterior. La crisis inicia en la regién temporal
y se propaga hacia la region frontal o viceversa, o puede ocurrir simultanea-
mente en ambas areas.

La semiologia ictal se caracteriza por alteraciones de la conducta manifes-
tadas por gritos, y para el observador, el paciente adopta una postura similar
a la actitud “defensiva de un animal”. Generalmente, el paciente describe una
sensacién como si estuviera siendo “amenazado” o en el “fin del mundo”. En
ocasiones, estos pacientes suelen presentar conductas impulsivas, violencia
verbaly ansiedad generalizada en las fases interictales.

Hoistad & Barbas®® propusieron un modelo para explicar el sustrato ana-
tomico de las “emociones” durante las crisis observadas en esa poblacion de
pacientes y postularon el compromiso de una red con relaciones especificas
entre la amigdala, areas temporales e insulares, y el cortex orbitofrontal pos-
terior (Figura 16).

3. Crisis que se originan en la region perisilviana lateral

En ellas estan involucradas las siguientes estructuras: polo temporal,
giro temporal superior, anterior, giro frontal inferior, opérculo frontal e insula
anterior (Figura 16).

4. Crisis que se originan en la regidn perisilviana posterior

En general, inician en las estructuras temporales mesiales, y luego se
propagan rapida o lentamente hacia la region perisilviana posterior; a veces
pueden originarse en la regién perisilviana posterior. La descarga se organiza
involucrando las siguientes estructuras: giro temporal superior, opérculos tem-
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poraly parietal, y regiones anterior y posterior de la insula. Pueden presentarse
con alucinaciones auditivas, crisis somatomotoras tonicas o clénicas de la
cara, parestesias en la cara, lengua y garganta, ademas de signos y sintomas
autondmicos.

En las crisis que se originan en la regién temporal perisilviana posterior,
se pueden observar cambios en la expresion facial, generalmente asimétrica,
con caracteristica de desagrado, arresto del lenguaje, mas frecuente en el
hemisferio dominante o cambios en la entonacién de la palabra (prosodia),
alteracién de conciencia, dependiendo de la frecuencia de las descargas, clo-
nias hemifaciales, seguidos de una crisis tonico-clénica bilateral. Puede haber
epigastralgia, de caracter no ascendente, alteraciones del ritmo cardiaco o de
la respiracion, hipersalivacion, alucinaciones gustativas, hipo, nduseas, vomi-
tos, hipotonia o hipercinesiay, en la fase postictal, tos (Figura 16).

3. Crisis epilépticas del cortex posterior

Crisis epilépticas del l6bulo occipital

Los sintomas fundamentales de las crisis occipitales son visuales y ocu-
lomotoras. Los sintomas visuales incluyen alucinaciones visuales simples y
complejas, ceguera, ilusiones visuales y palinopsia. Los sintomas oculomotores
incluyen desviacién ténica de los ojos, desviacion oculoclénica, nistagmo y
parpadeo repetitivo o clonias palpebrales. El vémito ictal y la cefalea ictal o
posictal se asocian frecuentemente con las crisis occipitales.

Crisis con manifestaciones visuales simples y complejas

Las crisis visuales fueron descritas por William Richard Gowers (1845-1915)
(Cuadro9).
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Cuadro 9. Caracterizacion de las crisis occipitales segun Willian Richard Gowers %

Gowers® refirio que de 1000 pacientes con epilepsia, 119 tenian
“aura sensorial especial”, y en 81 de ellos estaba involucrado el
“sentido de la vision”. Dividié a los pacientes con signos ocularesy
visuales en aquellos con: 1. sensacion en el propio globo ocular;
2. diplopia; 3. aumento o disminucion del tamafio de los objetos;
4. pérdida de vision; 5. Sensaciones visuales distintas.

La pérdida de vision precedié a la pérdida de conciencia en 26

pacientes, uno de los cuales quedé ciego durante una hora. Luces,

colores, una bola de luz, un flash o un destello fueron mencionados
por 46 pacientes. En uno, las crisis comenzaron con estrellas rojas y blancas que lo encandila-
rony progresaron hasta la vision de una anciana. Otro paciente vié luces de colores brillantes
seguidas de laimagen de una nifia.

Gowers también relaté la primera evidencia cientifica de epilepsia fotosensible al referirse a
las crisis occipitales inducidas por la luz brillante. Este paciente era un hombre que refirié que
la sensacion de “luces azules brillantes, como si fueran estrellas, siempre iguales” precedia
a las crisis tonico-clénicas bilaterales que ocurrian “en cualquier momento al mirar una luz
brillante, incluso fuego”. La relacion era comprensible, ya que aparentemente las descargas

comenzaron en el centro visual”.

Manifestaciones visuales positivas

Los fendmenos visuales amorfos constituyen la manifestacion mas fre-
cuente de la epilepsia occipital y se manifiestan como chispas, destellos o
luces brillantes, colores, estrellas, ruedas, discos coloreados, luces en circulos,
manchas grisaceas radiadas, lineas y sombras. Estos objetos pueden permane-
cer estacionarios o moverse en cualquier direccién, centripeta o centrifuga. Los
fendmenos unilaterales son descritos por el paciente como si ocurrieran en un
solo ojo. Los pacientes frecuentemente informan visién borrosa como el Ginico
sintoma sugestivo de crisis occipital. Las ilusiones perceptivas también pue-
den ocurrir en forma de objetos distorsionados. A su vez se puede presentar
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macropsia, micropsia, inclinacion y distorsion de los objetos, alteracién en la
forma de los objetos (metamorfopsia), perseveracién, persistencia o recurren-
cia de una imagen visual después de la remocion del objeto real (palinopsia),
asi como alucinaciones complejas, como animales, personas o colores, fijos o
moviles. Estos fendmenos visuales van seguidos de una versién contralateral
ocular tonica o clénica, aunque se ha descrito version ipsilateral en la minoria
de pacientes descritos por Williamson et al.® La version ocular es el sintoma no
visual mas comun en las epilepsias del [6bulo occipital. Los parpados también
pueden verse afectados por contracciones y cierre forzado. Puede ocurrir una
sensacion de encandilamiento o sensaciones de movimientos oculares, sin
que se detecte ninglin movimiento.

Manifestaciones visuales negativas

Escotoma, hemianopsia y amaurosis pueden ocurrir por separado o en
asociacioén con sintomas positivos. La vision borrosa o amaurosis ictal se
considera el segundo sintoma visual mas comun en las crisis occipitales. Los
fendmenos unilaterales son descritos por el paciente como si se produjeran
en un solo o0jo, aunque pueden ocupar desde el principio todo el campo por
propagacion a través de las abundantes conexiones interhemisféricas.

Otros signos

Los signos de compromiso de la corteza occipital son seguidos por hemi-
convulsién o signos de compromiso de las estructuras del [6bulo temporal. La
cefalea de caracter pulsétil, a veces indistinguible de la que se observa en la
migrafia, puede observarse luego de crisis del [6bulo occipital. La diferencia-
cién entre auras de migrafa y ataques epilépticos occipitales se muestra en
el Cuadro 10y la Figura 17.
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Cuadro 10. Diferencias entre los sintomas visuales occipitales
en las crisis epilépticas y en la migrafia
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Crisis occipitales Migraiia

Patrén circular, colorido, usualmente multicolor

Duracion: larga, mayor a 4 minutos hasta 30
minutos

Rojo brillante, amarillo, azul, verde

Linear-espectro de fortificacion, teicopsia (teico:
muralla de una ciudad + psia: visién; zig-zag)

Circulos, formas circulares, circulos pequefios,
puntos.

Localizacion: centro del campo visual

Duracién: corta; segundos, raramente 1-3
minutos, diarios

Patrones acromaticos o en blanco y negro

Localizacion contralateral; campo temporal

Amaurosis: propagacion bi-occipital?
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Ceguerablanca

Dolor orbitario durante fase ictal y vomito ictal-
[6bulo temporal no dominante e insula

Cefalea postictal: uni o bilateral, generalmente
contralateral al lado de la alucinacion visual-
mecanismo trigeminovascular o del tronco
encefalico- 3-15 minutos (intervalo asintomatico)-
mecanismo serotoninérgico?

=

o0

Figura 17. Representaciones de alucinaciones visuales elementales
realizadas por pacientes con epilepsia occipital (A) y migraiia con aura (B)
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En las crisis occipitales, el paciente puede tener sintomas visuales ca-
racterizados por un patrén circular, generalmente multicolor, rojo brillante,
amarillo, azuly verde, con pequefias formas circulares o puntos. Su duracién es
de segundos, rara vez de uno a tres minutos, y se localizan contralateralmente
a la ZE. La amaurosis o la ceguera blanca pueden ocurrir por diseminacién
bioccipital. El dolor orbitario y los vémitos pueden estar presentes durante la
crisis, especialmente debido a la propagacion al [6bulo temporal no dominante
y la insula. Puede presentarse cefalea postictal uni o bilateral, generalmente
contralateral a la alucinacion visual por un mecanismo trigémino-vascular o
troncoencefalico, con una duracién de 3 a 15 minutos, con un intervalo asinto-
matico, por un posible mecanismo serotoninérgico. En la migrafa, el paciente
refiere sintomas visuales con un patrén lineal denominado espectro de fortifi-
cacion o teicopsia (teico: murallas de una ciudad + psia: vision, zigzag), con una
duracion mayor, de 4 a 30 minutos. La localizacion es referida en el centro del
campo visual y tales alucinaciones son acromaticas o en blanco y negro.

4, Crisis epilépticas del l6bulo parietal
Crisis focales no motoras sensoriales
Fenémenos positivos

Consisten en parestesias o sensacion de electricidad restringida a una
extremidad o con marcha “Jacksoniana”. En general, estos fendmenos sen-
soriales involucran las areas de mayor representacion cortical (mano, cara o
brazo). También sugieren ZE parietal, el deseo de mover una parte del cuerpo
o la sensacion de que se esta moviendo; rigidez o enfriamiento de la lengua y
alucinaciones gustativas que son signos de afectacion del opérculo parietal,
asi como rotacion del cuerpo (crisis giratorias). Reynolds y Gowers® reconocie-
ron al dolor como un fendmeno ictal subjetivo. La disestesia con ardor en las
extremidades, el dolor abdominal y la cefalea son modalidades de dolor como
manifestacion critica del l6bulo parietal. Es un fendmeno facial bilateral con
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sensacion intraabdominal. La metamorfopsia, la distorsién y la asomatognosia
indican afectacién del l6bulo parietal no dominante. Las alucinaciones visuales
elementales o amaurosis ictal representan la manifestacién de propagacion a
la corteza occipital desde el l6bulo parietal posterior.

Fenomenos negativos

La debilidad, la sensacion de ausencia de una parte del cuerpo (asoma-
tognosia), el vértigo intenso o la desorientacién espacial pueden ser indicativos
de crisis del [6bulo parietal inferior. Las crisis del [6bulo parietal dominante dan
como resultado diversos trastornos de la recepcién o conduccion del lenguaje.

Otros signos
Asi como las crisis del [6bulo occipital, las crisis del [6bulo parietal tam-

bién se propagan a la corteza frontal o temporal, provocando sintomas rela-
cionados con estas areas.



SECCION 3.

Semiologia de las crisis de inicio generalizado

Las manifestaciones clinicas de las crisis generalizadas, como se men-
ciond antes, indican la participacion de ambos hemisferios cerebrales. Las
crisis epilépticas generalizadas son aquellas que se originan en algin punto
de la red neuronal y rdpidamente involucran y se propagan a través de redes
neuronales distribuidas bilateralmente. Estas redes bilaterales pueden incluir
estructuras corticales y subcorticales, pero no necesariamente incluyen toda
la corteza. Aunque algunas crisis parecen estar localizadas cuando se analizan
individualmente, la lateralizacién no es consistente de una crisis a la otra. Las
crisis generalizadas pueden ser asimétricas'?*,

La consciencia suele estar alterada, excepto en las crisis mioclénicas,
que son eventos epilépticos muy breves que duran algunos segundos, y la
consciencia durante estos periodos suele estar conservada. A continuacion,
se describe la semiologia de los diferentes tipos de crisis generalizadas, de
acuerdo a la propuesta de la Comisién de Clasificacion de la ILAE de 201742,
En los registros electroencefalogréficos, las descargas interictales suelen ob-
servarse de forma bilateral.

Crisis tonico-cldnicas generalizadas

Las crisis tonico-clonicas generalizadas (TCG) (también llamadas crisis de
“gran mal”) constituyen la forma mas frecuente de todas las demas crisis epilép-
ticas. En un estudio epidemiologico, Hauser y Kurland demostraron que més del
50% de todas las personas con epilepsia tenian una o mas crisis tonico-clénicas®.
Estas se caracterizan por la pérdida abrupta de la consciencia, contraccion ténicay
luego clénica de las cuatro extremidades, apnea, liberacion de esfinteres, sialorrea
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y mordedura de lengua, con una duracion aproximada de un minuto. Las crisis
TCG son aquellas primariamente generalizadas, mientras que las resultantes de la
propagacion de crisis focales se denominan crisis tonico-clonicas bilaterales, que,
en adultos, constituyen la mayoria de las crisis tonico-clénicas.

Las crisis TCG son infrecuentes antes de los 3 afios de edad y no ocurren
en ninos menores de 6 meses, posiblemente debido a la inmadurez neuronal
y la mielinizacion incompleta de las fibras nerviosas y las comisuras, incluido
el cuerpo calloso.®

Descripcion clinica

Las manifestaciones clinicas de las crisis de TCG se pueden dividir en cinco
fases: 1) signos y sintomas premonitorios; 2) fase preictal inmediata; 3) fase
ictal; 4) fase postictal inmediata; 5) periodo de recuperacion post-ictal. Existen
variaciones entre distintos individuos en cuanto a la duracién de las distintas
fases, que también pueden variar dentro de un mismo individuo. Gastaut y
Broughton® proporcionaron descripciones detalladas de la fenomenologia
critica, al estudiar las crisis de TCG en pacientes curarizados, lo que permitio
elaborar el siguiente esquema, en el que se basaréa la descripcion de la feno-
menologia de las crisis de TCG.

Sintomas premonitorios

Los sintomas y signos premonitorios pueden preceder a las crisis de TCG
por horas o dias e incluyen cefalea, cambios de humor, inestabilidad emocio-
nal, ansiedad, irritabilidad, letargo, dificultad para concentrarse, trastornos
del suefio, cambios en el apetito, mioclonias y mareos.® En 2022, se definieron
como una constelacion de sintomas subjetivos de “advertencia” no especifi-
cosy de amplio espectro (como sensaciones mal localizadas o agitacién) que
anuncian una crisis epiléptica pero no forman parte de ella. Duran hasta 30-60
minutosy persisten durante varios dias antes del inicio de una crisis epiléptica.®
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Fase preictal inmediata

Las crisis TCG enlas epilepsias generalizadas genéticas pueden surgir
de crisis de ausencia, crisis mioclonicas, cldnicas o tonicas. La sucesién de
sacudidas mioclénicas es la manifestacion mas comin y se acompafian de
paroxismos de polipuntas en el EEG (constituyen las crisis mioclénicas-tonico-
clénicas).

Fase ictal

La fase ictal consta de dos periodos distintos: la fase ténica, que dura
aproximadamente 10 a 20 segundos, y la fase clonica, que dura aproximada-
mente 40 segundos.

Fase tonica

Hay una contraccion ténica de la musculatura axial, acompafiada de des-
viacién ocular hacia arriba (sursumvergens) y dilatacion pupilar. La contraccion
de los musculos masticatorios, responsables de la elevacion y depresién de la
mandibula, hace que la boca permanezca rigida y ligeramente abierta. La con-
traccion muscular tonica se extiende hasta la raiz de los miembros superiores,
que son elevados y abducidos; los codos estan semiflexionados, con flexion
de las mufiecas y pronacién de las manos. Los miembros inferiores, asumen
simultaneamente una posicién en flexién, abduccion y rotacion externa. A este
breve espasmo flexor (fase de emprostétono) (Figura 18) le sigue un periodo
mas prolongado de extension tonica (fase de opistotono), caracterizado por
el cierre forzado de la boca, que puede producir traumatismo oral. La contrac-
cion de la musculatura toracica fuerza el aire a través de la glotis cerrada, lo
que resulta en el “grito epiléptico”.
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Figura 18. Crisis tonico-clonico generalizada. Fase de emprostétono

Los miembros superiores se semiflexionan y abducen con los antebrazos
parcialmente cruzados frente al torax, mientras que los miembros inferiores
permanecen aducidos, extendidos y fijos en rotacion externa, con los pies'y
los dedos extendidos.

Aesto le sigue una extension de los antebrazos y pronacion de codos con
las manos cerradas y la mufieca en extension o flexion y con los dedos exten-
didos (mano de matrona) (Figura 19).

Figura 19. Crisis tonico-clénico generalizada. Fase de opistdtono
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Como puede verse en la figura 20, la fase tonica se acompafia de una “tormen-
ta neurovegetativa”, caracterizada por una duplicacion de la frecuencia cardiaca
y de la presion arterial, mientras que la presion intravesical se eleva hasta cinco
veces el valor habitual. Hay apnea, probablemente central, a lo largo de la fase
tonicay sudoracion, lo que provoca una disminucion de la resistencia cutanea.
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Figura 20. Variaciones de EEG, actividad electromiografica, tamafio pupilar, resistencia

cutanea, presion intravesical (PV), frecuencia cardiaca (FC), respiracion (R) y presion

arterial sistdlica (PA). Todas las variaciones autondmicas, con excepcién de la apnea,

alcanzan su maximo al final de la fase tdnica y, por lo tanto, presentan atenuacion
progresiva. EDG indica electrodermograma®®

Fase clonica

La transicion a la fase clonica es gradual y esta anunciada por el “periodo vi-
bratorio intermedio”, un temblor difuso a 8 Hz, que disminuye gradualmente a 4 Hz.
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Luego ocurren espasmos flexores violentos, seguidos de atonia, lo que caracteriza la
fase clonica. Los periodos de atonia se vuelven progresivamente mas prolongados e
irregulares hasta el Gltimo espasmo flexor. Los movimientos clonicos generalmente
(pero no siempre) ocurren en esta fase, en ambos lados del cuerpo al comienzo de
la fase clonica y fuera de fase hacia el final del evento cuando, ocasionalmente, los
pacientes presentan desviacion ipsilateral de la cabeza y los ojos.

Hay una reduccion gradual de la frecuencia cardiaca, la presion arterial y vesical,
aunque la apnea se mantiene durante toda la fase clonica. Las pupilas, midriéticas en
la fase tdnica, ahora estén afectadas por el hippus, mientras que la contraccién de los
musculos del esfinter previene la enuresis hasta el final de la fase clonica.

Fase post-ictal inmediata

Después dela Ultima sacudida clonica, se restablece la respiracién y, como
resultado de la extincion electrografica cortical, que permite la liberacion de
las estructuras tonigenas del tronco encefalico, se presenta nuevamente un
espasmo extensor similar a la rigidez de descerebracién con opistétonos y
trismus, que puede, nuevamente, promover la laceracién de la lengua. Puede
observarse el signo de Babinski'y, en las crisis focales que evolucionan a crisis
tonico-clénicas bilaterales, contralateralmente a la EZ.

Fase de recuperacion post-ictal

El final de la crisis estd marcado por el suefio post-ictal o el despertar con
confusién mental, comportamiento automatico acompafiado de cansancio, do-
lor musculary dolor de cabeza. Se pueden observar petequias. Hay un aumento
en los niveles de prolactina, que alcanzan su valor maximo en 20 minutos y se
mantienen elevados hasta por una hora. Este pardmetro, presente en mas del
90% de las crisis TCG, puede utilizarse para certificar la naturaleza epiléptica de
los eventos paroxisticos. En esta situacion, la medicién de prolactina debe rea-
lizarse dentro de la hora posterior a la crisis y repetirse dentro de las 24 horas™.
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Complicaciones

Después del final de una crisis TCG, se debe prestar atencion a la aparicion
de posibles complicaciones, como traumatismo craneoencefalico, laceracién
de la lengua, fracturas (mas comunes en las vértebras toracicas), luxacién de
hombro y caderay neumonia por aspiracion.

Las fracturas vertebrales en las crisis TCG se han encontrado en el 5% al
15% de los pacientes no seleccionados,™ y tienden a ocurrir en la regién to-
racica media, en contraste con las fracturas vertebrales causadas por trauma
externo, que generalmente ocurren en la unién toracolumbar.

Aunque se recomienda que durante una crisis de TCG el paciente se co-
loque en declbito lateral izquierdo para evitar la aspiracion, algunos estudios
muestran que la aparicion de neumonia por aspiracién en adultos con crisis
TCG no es frecuente™.

En la fase inicial delacrisis TCG, no hay aumento de la secrecion orotraqueal
ni de la salivacion, que se intensifican en la fase final o en el periodo post-ictal.

Sin embargo, el 0,6% de los pacientes presentan luxacion del hombro
izquierdo cuando se colocan en decUbito lateral izquierdo durante la fase
de movimiento. La luxacién de hombro puede ser muy incapacitante y re-
currente, requiriendo la fijacion quirirgica del tendén subescapular cuando
el intento de reduccién cerrada no da como resultado una respuesta satis-
factoria.”>™"

Dado que el riesgo de aspiracion es bajo en comparacion con la lesion de
la articulacion del hombro, se propone que la posicion mas adecuada seria
colocar al paciente en decuibito lateral izquierdo solo después de la fase en la
que los movimientos han cesado’.

El edema pulmonar vy la arritmia cardiaca también ocurren ocasional-
mente y se han implicado como posibles mecanismos de muerte sibita en
pacientes con epilepsia.

Las crisis TCG suelen producir laceraciones orales que afectan la lengua,
los labios y la mucosa oral. El estudio de Kotagal™ demostré que el 7,5% de
los pacientes con crisis ténico-clénicas tenian laceracion de la lengua, habi-
tualmente homolateral a la ZE en las bilaterales. El mecanismo propuesto es
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la contraccion del musculo geniogloso, lo que provoca su desplazamiento
contralateral, resultando en una laceracion ipsilateral.

Aunque se recomienda, no hay estudios que demuestren la eficacia de la
oxigenacion durante un ataque epiléptico.

Descripcion electroencefalogrdfica
El analisis de EEG muestra un inicio focal, regional o lateralizado en las

crisis tonico-clonicas bilaterales, mientras que en las crisis TCG, los hallazgos
del EEG ictal se generalizan desde el inicio (Figura 21).
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Figura 21. Crisis tonico-cldnico generalizada. La fase tonica se inicia después de la salva
de mioclonias representada en el EEG por descargas de polipunta-onda. El ritmo ictal
de baja amplitud estd oscurecido por artefactos de contraccién muscular
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El inicio electroencefalografico de las crisis TCG estd marcado por una
atenuacion difusa de la amplitud (desincronizacion) y por el registro de un
ritmo de bajo voltaje, difuso, con una frecuencia de 20 a 40 Hz. A esto le sigue
una actividad monoritmica sincronizada, que aumenta progresivamente en
amplitud y disminuye en frecuencia hasta aproximadamente 10 Hz, deno-
minada por Gastaut y Fischer-Williams™ ritmo de reclutamiento epiléptico,
debido a su similitud con el ritmo de reclutamiento talamico descrito por
Dempsey y Morison’” en 1942. Después de unos diez segundos, un ritmo mas
lento, con una frecuencia inicial de 8 Hz, reducida progresivamente a 1 Hz, se
mezcla con el ritmo de reclutamiento. Hay interposicion de ondas lentas con
fragmentos de ritmo de reclutamiento y espigas de gran amplitud, constitu-
yendo complejos poliespigas-onda que se ralentizan hasta 1 Hz, coincidiendo
con la fase clonica™.

Al final de la fase clénica, el EEG puede estar isoeléctrico (fase extincion
electrografica cortical) o presentar actividad delta de baja amplitud (< 20 pv).
La duracion de la supresion del EEG varia entre varios segundos y aproxima-
damente dos minutos.

Las crisis tonico-clénicas bilaterales pueden mostrar un enlentecimiento
postictal. En general, la actividad inicial vuelve al patréon preictal en 30 minu-
tos. En la préactica, el enlentecimiento leve de los ritmos es mas comln como
efecto postictal después de una Unica crisis TCG sin complicaciones. El EEG
postictal inmediato puede presentar, con menor frecuencia, otras alteraciones,
como un patréon de brote-supresion’ o la presencia de ondas trifasicas®.

El retorno del EEG al patron basal coincide con la recuperacién del pa-
ciente, caracterizandose por una aumento de la frecuencia y amplitud de los
ritmos.

Crisis clonicas
Al igual que las crisis TCG, las crisis clonicas pueden ser primariamente

generalizadas u ocurrir después de una crisis focal (llamada bilateral). Se defi-
nen como contracciones cortasy repetidas de varios grupos muscularesy se
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caracterizan por sacudidas que ocurren a intervalos regulares de 0.2 a 5 veces
por segundo. Los movimientos pueden afectar cualquier parte del cuerpo. Las
crisis clonicas unilaterales tipicamente involucran la cara y la mano o todo el
miembro superior y, con menor frecuencia, el miembro inferior y el tronco, y
pueden afectar a todo el cuerpo en su evolucion, reflejando la representacion
somatotopica de la corteza somatomotora.® Las crisis clonicas se describieron
por primera vez por Bravais, en 1827, quien distinguio las crisis clonicas con
inicio braquiofacial y crural y describi¢ la tipica marcha de crisis que mas tarde
se asoci6 con el nombre de John Hughlings Jackson y se denominé la marcha
“Jacksoniana” (Noachtary Arnold)®*

Cuando la manifestacion inicial de la crisis clénica es unilateral, por lo
general se conserva la consciencia; sin embargo, si una crisis focal con compro-
miso de la consciencia precede a la crisis clonica, la consciencia obviamente
se verd afectada durante la crisis®.

Las crisis generalizadas clénicas aisladas son raras en adultos y, méas
frecuentemente constituyen la fase clonica de una crisis TCG, pero pueden,
cuando ocurren mioclonias en salvas, ocurrir en pacientes con epilepsias
mioclénicas progresivas.®* En los recién nacidos, las crisis clonicas son méas
frecuentes, acompafidndose de un inicio electroencefalogréfico focal.®

El EEG de las crisis clonicas generalizadas muestra descargas epileptifor-
mes generalizadas similares a las descritas en la fase clonica de la crisis TCG.
Por lo general, existe una relacién de 1:1 entre la contraccién muscular y la
descarga epiléptica (Figura 22).
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Figura 22. Fase clonica de una crisis tonico-clénica generalizada. Los paroxismos

de polispunta ocurren simultaneamente a espasmos flexores, en cuanto las ondas

lentas coinciden con la fase de atonia. Los periodos de atonia vdo se van tornando
progresivamente mas prolongados

Crisis tonicas

Las crisis tonicas generalizadas son frecuentes en las epilepsias generali-
zadas de etiologia estructural, en las que se presentan en un nimero variable
de 1 a 50 crisis por dia®. Son frecuentes en el sindrome de Lennox-Gastaut,
con predominio durante el suefio.
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Descripcion clinica

Las crisis ténicas pueden comenzar de manera abrupta o gradual.®®
Dependiendo de la rapidez del inicio, el episodio puede ser un movimiento
gradual o una sacudida mioclénica masiva bilateral, seguida de una contrac-
cién tonica residual. En general, estas crisis duran de 10 a 15 segundos, pero
pueden persistir hasta por un minuto. La pérdida de consciencia es frecuente y
su recuperacion coincide con el final de la descarga electrografica. A diferencia
de la crisis TCG, el periodo de confusion postictal es muy corto.®’

El grado de compromiso motor en las crisis tonicas es variable y se pue-
den observar crisis de diferente intensidad en un mismo paciente. De acuerdo
con los grupos musculares involucrados, las crisis ténicas se clasifican en
axiales, axorrizomélicas y globales®. Las crisis tonicas axiales involucran los
musculos axiales, particularmente el grupo flexor del cuello y los musculos
faciales, incluidos los musculos masticatorios. La afectacion de los masculos
respiratorios y/o abdominales se asocia a una breve alteracion respiratoria'y,
en ocasiones, a un sonido fuerte, similar al llanto. Estas crisis varian en intensi-
dady, en general, son clinicamente discretas, limitadas a un pequefio grado de
apertura de los parpados y desviacién ocular hacia arriba. Cuando se producen
con el paciente de pie, pueden provocar una caida hacia delante o hacia atras.
La crisis tonica axorrizomélica comienza como un episodio ténico axial, pero
evoluciona con la contraccion de los musculos de la cintura escapulary, en
ocasiones, de la cintura pélvica.

Las crisis tonicas que duran mas de 20 segundos se acompafan de un
componente vibratorio, caracterizado por discretos y breves espasmos clé-
nicos hasta su final (crisis tonica vibratoria). Estos episodios se confunden
facilmente con crisis TCG, pero pueden diferenciarse y reconocerse por la ab-
duccion inicial de las extremidades superiores al comienzo de la crisis tonica.
En la crisis tonica global, los cambios anteriores se acompafian de extension de
la contraccién a los segmentos mas distales de las extremidades®®,
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Descripcion electroencefalografica
Las crisis tonicas se pueden asociar con diferentes patrones ictales:

1. Atenuacion marcada (desincronizacion) de la actividad inicial, es decir,
patrén electrodecremental.

2. Actividad ritmica de 10 a 25 Hz, generalizada, bilateral y sincronica,
inicialmente de baja amplitud, con aumento progresivo, alcanzando 50
a 100 pV. Las descargas son mas prominentes en las regiones anterio-
res y se pueden observar ligeras asimetrias.®® Las descargas de ondas
agudas-ondas lentas y polipuntas y ondas lentas pueden precedery
seguir a la actividad de 10 a 25 Hz, especialmente en la nifiez tardia, la
adolescenciay la nifiez temprana o en la edad adulta joven.?

3. Actividad ritmica de gran amplitud de 10-13 Hz desde el inicio.

4. Actividades theta o delta difusas, que suelen observarse durante el
status de tipo tonico®.

El patronictal 1 puede evolucionar al patron ictal 2 y este al 3 (Figura 23),
pero alin no se ha comprobado la evolucion en orden inverso. % Durante el sue-
fio, paroxismos de uno a dos segundos, bilaterales y sincrénicos, compuestos
de polipuntas, pueden preceder al patrén ictal.**
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Figura 23. Crisis tonica. Ritmo ictal de 10Hz de proyeccién generalizada, amplitud elevada
y predominio frontal precedido por periodo corto de atenuacion de la actividad de base

Las crisis ténicas asociadas a automatismos se caracterizan por una acti-
vidad ritmica de alta amplitud de 15 a 25 Hz durante la fase tonica y un patrén
de onda aguda-onda lenta en la fase de automatismo®®

Crisis de ausencia tipicas

Seglin Temkin (1971), la primera descripcion de las crisis de ausencia fue
realizada por Poupart, en 1705. La crisis de ausencia tipica (“ausencias de petit
mal”) es la forma de crisis méas estudiada en la literatura y se caracteriza por la
presencia de paroxismos ritmicos de punta-onda a 3/s. En cambio, su asocia-
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cién con paroxismos ritmicos generalizados de 2 a 2,5/s de la variante petit mal
(ausencias atipicas) se reconoce desde los inicios de la electroencefalografia.
La manifestacion clinica estereotipada, la frecuencia de aparicién, la facilidad
de registro en el laboratorio y la expresion electrografica constante hicieron
posible estudios clinicos y electroencefalograficos detallados®.

Las crisis de ausencia tipicas suelen manifestarse en la infancia, aunque
pueden persistir en la edad adulta. Ocurren en sindromes epilépticos infantiles,
como la epilepsia de ausencia infantil y otras epilepsias generalizadas idiopa-
ticas, como la epilepsia de ausencia juvenil y la epilepsia mioclonica juvenil.

Consisten en breves episodios de alteracion de la consciencia, que comienzan
y terminan de forma abrupta, acompafiados de manifestaciones motoras muy dis-
cretas, como automatismos orales y manuales, parpadeo, aumento o disminucion
deltono musculary signos autonémicos. Las crisis de ausencia tipicas suelen durar
alrededor de diez segundos, aunque varian entre 4 y 20 segundos.*

La clasificacion de crisis epilépticas de la ILAE de 1981 reconoce siete
subtipos de crisis de ausencia tipicas:*®

1. Ausencia con alteracion de la consciencia. Hay un cese abrupto de la
actividad, la mirada permanece fija y los ojos pueden moverse répida-
mente hacia arriba. El paciente no es consciente del episodio, aunque
percibe el paso del tiempo cuando termina abruptamente.

2. Ausencia con componentes clonicos discretos. Sutil actividad clénica,
por lo general a 3/seg, que afecta a los parpados, la cavidad bucal y, en
ocasiones, a las extremidades superiores.

3. Ausencia con componente atonico. La hipotonia repentina puede llevar
la cabeza o el tronco hacia adelante y los objetos pueden caerse de las
manos. La caida al suelo es rara durante estas crisis.

4. Ausencia con componente ténico. Existe un aumento del tonoen los
musculos flexores o extensores, de forma simétrica o asimétrica. La con-
traccion de los musculos extensores puede causar hiperextension de la
cabezay arqueamiento del tronco (“ausencia retropulsiva”); el aumento
asimétrico del tono también puede provocar la desviacion de la cabeza
o del tronco hacia un lado. El componente ténico siempre es menos
intensoy no debe confundirse con las crisis tonicas generalizadas.
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5. Ausencia con automatismos. Cuando una crisis de ausencia es relati-
vamente prolongada, los movimientos casi intencionales pueden ser
similares a los de una crisis focal con compromiso de la consciencia.
Pueden evolucionar en direccion craneocaudal con elevacion de los par-
pados, movimientos de deglucién y frotamiento de los labios, ademas
de automatismos manuales.

6. Ausencia con fenémenos autonémicos. La palidez perioral, la dilatacion
pupilar, el enrojecimiento, la taquicardia, la piloereccion, la salivacion o
la incontinencia urinaria pueden ocurrir concomitantemente con la crisis
de ausencia.

7. Formas mixtas. Diversas combinaciones de los tipos descritos anterior-
mente.

Las ausencias que cursan sélo con alteracion de la consciencia y aquellas
con componentes clénicos leves son las mas frecuentes, seguidas de las au-
sencias con automatismos y aquellas con disminucion del tono postural. Los
estudios que utilizan video-EEG muestran una mayor incidencia de formas
menos frecuentes y mixtas; obviamente, la frecuencia de cada tipo depende
de la observacion cuidadosa de los fenédmenos clinicos.”

Las ausencias tipicas se desencadenan por hiperventilacién en practica-
mente todos los pacientes no tratados. La activacion es tan importante que
la falta de observacion de la crisis clasica durante la hiperventilacion durante
tres a cinco minutos debe hacer dudar del diagnostico. Las variaciones del
ritmo circadiano (despertar o comenzar el suefio) pueden desencadenar crisis.

Descripcion electroencefalogrdfica

La actividad de base casi siempre es normal, pero algunos nifios pueden
presentar un ritmo delta en las &reas occipital y parietooccipital, generalmente
en forma de brotes largos de gran amplitud, sinusoidales, con una frecuencia
de alrededor de 3 Hz, simétricos o, mas a menudo, asimétricas. Estas son las
OIRDA (ondas delta ritmicas intermitentes occipitales). Este ritmo lento se
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bloguea al abrir los ojos, aumenta con la hiperventilacién y persiste incluso
después de que han desaparecido las crisis de ausencia.

El EEG ictal revela paroxismos generalizados en forma de complejos pun-
ta-onda ritmicos a 3/s, habitualmente de predominio en las regiones frontales,
asociados a signos clinicos de crisis de ausencia (Figura 24).

Por regla general, el comienzo y el final son abruptos. En ausencias mas
prolongadas, los complejos punta-onda pueden volverse méas lentos hacia
el final de la crisis.”* Cuando las ausencias persisten hasta la edad adulta, las
descargas pueden eventualmente volverse mas irregulares.

En las epilepsias generalizadas idiopaticas de la adolescencia, los com-
plejos punta-onda son méas rapidos que 3/s (3,5 a 4/s) y mas irregulares. A
menudo, la onda lenta esta precedida por dos o tres picos (Figura 25). Las
descargas se precipitan facilmente por la falta de suefio y la hiperventilacion.
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Figura 24: Crisis de ausencia en la epilepsia de ausencias infantil. Complejos de punta-
onda de proyeccion generalizada, ritmicos a 3/s, ocurren concomitantes al compromiso
de la consciencia
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Figura 25. Crisis de ausencia en la epilepsia de ausencias juvenil. Complejos de punta-
onda ritmicos a 4/s de proyeccidn generalizada. Observar la ocurrencia de polipunta

Crisis de ausencia atipicas

Estas crisis no han sido tan extensamente estudiadas como las crisis de
ausencia tipicas. Como en ellas el principio y el final son graduales, puede ser
dificil identificarlos.

El compromiso de la consciencia puede ser total o parcial, tomando la
forma de un estado de confusidn, con continuacion automéatica de la actividad
en curso. Las mioclonias faciales, principalmente peribucales, pueden acom-
pafiar a los episodios. La duracion casi siempre supera los diez segundos, y en
algunas situaciones puede prolongarse por mas de 20 segundos. A menudo se
asocian con pérdida de tono muscular, restringida a los musculos de la cara
y el cuello o generalizada, lo que resulta en una caida progresiva. Debido a la
hipotonia de los musculos faciales, la boca permanece entreabierta con sia-
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lorrea debido a la incapacidad para tragar. La mayoria de los pacientes tienen
discapacidad intelectual, lo que dificulta aln mas la percepcion de las crisis
de ausencia, pero un analisis cuidadoso muestra un cambio en el comporta-
miento al final de la crisis. A diferencia de las crisis de ausencia tipicas, las crisis
atipicas no suelen desencadenarse por hiperventilaciéon o fotoestimulacion
intermitente.”

En el EEG hay rafagas generalizadas y prolongadas de complejos de onda
aguda-onda lenta, generalmente de morfologia menos regular y de menor
amplitud, con una frecuencia de aproximadamente 1,5/s (entre 0,5y 2,5/5)
(Figura 26).

F3-C3 4 AT

C9-p3 o .-_-.__.;_..._.._ e i T _-..\ . Lt 3™
g / i gt )

PI-M1 Y TAT A . Wy "t VAT RYVANY Aidin,

FE-TE vl A0 b 0 o e,

TE-PE o fefi romuae) feutmndoin LA P e 5 ot

Figura 26. Crisis de ausencia atipica en el Sindrome de Lennox-Gastaut. Complejos de
onda aguda-onda lenta, de proyeccién difusa y bilateral, con frecuencia entre 1.5y 2 Hz
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Mioclonias palpebrales con o sin ausencia

Algunos pacientes con ausencia y fotosensibilidad presentan también
contracciones rapidas de los parpados al cerrar los ojos, lo que provoca un
parpadeo rapido, acompafiado de desviacion hacia arriba de los globos
oculares. Jeavons reconocié estas crisis como un tipo especial, llamandolas
“ausencia con mioclonias palpebrales.”*

Para Panayiotopoulos® estas se manifiestan como crisis frecuentes de
ausencia tipica, con un inicio méas precoz que el de la epilepsia de ausencia
de la infancia, entre dos y cinco afios. Las ausencias son breves, con una du-
racion de 3 a 6 segundos, y ocurren al cerrar los 0jos, y siempre se asocian a
mioclonias palpebrales ritmicas, acentuadas y frecuentes. Se caracterizan por
contracciones palpebrales rapidas asociadas a retropulsion del globo ocular,
con un componente ténico de los musculos implicados (Figura 27).
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Figura 27. Retroversion ocular y mioclonias palpebrales al cerrar los ojos

Este tipo de crisis de ausencia fue reconocido por el Comité de Clasifica-
cién de la ILAE>**y las mioclonias palpebrales de este sindrome debe distin-
guirse de las de otras crisis de ausencia, que son mioclonias aleatorias y raras,
con movimientos menos ritmicos y sostenidos.

Por otro lado, la pérdida de conciencia es sutil y menos marcada que en
otras ausencias tipicas.

Algunos autores® creen que estas crisis pueden ser autoinducidas por
un parpadeo vigoroso, voluntario o inconsciente, ya que estos pacientes pre-
sentan fotosensibilidad. De manera caracteristica, el cierre voluntario de los
0jos es seguido por un movimiento lento hacia arriba de los ojos y un aleteo
palpebral. Algunos pacientes seguiran presentando mioclonias palpebrales sin
pérdida del conocimiento incluso cuando las descargas epileptiformes hayan
sido suprimidas con farmacos anticonvulsivantes. Asi, el mantenimiento de la
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mioclonia palpebral no debe interpretarse como evidencia de ausencias no
controladas sin que sea realizado un analisis méas detallado del cuadro clinico.
En el EEG, se registran paroxismos de 3-5 Hz asociadas con ondas lentas,
que se inducen facilmente al cerrar los ojos en una habitacion iluminada (la os-
curidad completa suprime las anomalias evocadas al cerrar los ojos) (Figura 27).
Este sindrome fue reconocido por la ILAE en 2022 entre las epilepsias ge-
néticas generalizadas como la Epilepsia con Mioclonias Palpebrales®.

Crisis de ausencia miocldnicas

Las primeras descripciones de este sindrome fueron realizadas por Tas-
sinari et al.10%:101

La epilepsia con crisis de ausencia mioclonicas es un tipo raro de epilepsia
generalizada, con una incidencia del 0,5% al 1%. La edad de inicio es alrededor
de los 7 afios y el 20% de los casos tienen antecedentes familiares de epilepsia.
El grado de compromiso de la conciencia es variable, desde la pérdida total
hasta una ligera ruptura de contacto.!®

Generalmente, las mioclonias, exuberantes en este sindrome, avergiien-
zan al paciente y no es raro observarlo tratando de contenerse, pues, de esa
forma, tiene la impresién de controlar la intensidad de las contracciones. Las
mioclonias, que constituyen un signo caracteristico y constante del sindrome,
se asocian cominmente a un mayor o menor grado de contraccion ténica de
los musculos de los hombros, miembros superiores e inferiores. Los musculos
faciales estan menos afectados, y cuando lo estan, la afectacion de la region
perioral es méas evidente, mientras que los parpados no suelen estarlo. De-
bido a la contraccidn tonica concomitante, la contraccion de los miembros
superiores se acompafia de una elevacién progresiva de estos, lo que le da el
aspecto tipico de estas crisis. Si el paciente esta de pie, suele caer, aunque sim-
plemente puede balancearse hacia atras o hacia adelante. En algunos casos
se puede observar desviacién de la cabezay el tronco (sin desviacidén ocular u
oculoclénica concomitante).
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Ocasionalmente, puede haber un cambio en el patrén respiratorio, pau-
sa respiratoria o liberacion del esfinter urinario. Las crisis pueden comenzar
y terminar abruptamente y durar entre 10 y 60 segundos. La frecuencia es
alta, pudiendo repetirse varias o incluso decenas de veces al dia. Pueden ser
causados por hiperventilacion o despertary, en el 14% de los casos, por fo-
toestimulacion intermitente. También pueden ocurrir durante el suefio ligero,
promoviendo el despertar.

Este sindrome fue reconocido por la ILAE en 2022 entre las epilepsias
genéticas generalizadas como Epilepsia con Ausencias Mioclonicas®.

Espasmos epilépticos

Los espasmos epilépticos se encuentran de forma caracteristica, pero
no exclusiva, en el sindrome de Espasmos Epilépticos Infantiles, la causa més
comun de retraso psicomotor en la infancia.

Este sindrome inicia entre 1y 24 meses, pero el tipo de crisis de los espas-
mos epilépticos puede ocurrir desde el nacimiento hasta los 5 afios 0 mas.
El retraso psicomotor, que se manifiesta como pérdida del contacto visual e
hipotonia axial u otros tipos de crisis, pueden preceder a los espasmos. Tam-
bién llamados espasmos epilépticos, consisten en movimientos agrupados y
sostenidos de la musculatura axial, caracterizados por breves movimientos
axiales que duran de 0.2 -2 segundos, en flexion o extension, aunque las formas
de flexion o mixtas son las mas frecuentes.

Los espasmos epilépticos en flexion consisten en una flexion repentina del
cuelloy las cuatro extremidades, con aduccién de las extremidades superiores
similar a un movimiento de abrazo. Los espasmos epilépticos en extension
provocan un estiramiento brusco del cuello y las extremidades inferiores, con
extension y abduccion de las extremidades superiores simulando el reflejo de
Moro. La frecuencia de estos dos tipos de espasmo es de alrededor del 40%
para la variedad de flexién y del 20% para el tipo extensor.' Los estudios elec-
tromiograficos muestran que los musculos flexores y extensores axiales estan
involucrados simultaneamente. Alrededor del 40% de los pacientes presentan
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espasmos epilépticos mixtos, en los que hay flexion del cuello, tronco y miem-
bros superiores y extensién de los miembros inferiores.

Los espasmos epilépticos generalmente ocurren en salvas en el 90% de
los pacientes.’** La intensidad de cada espasmo varia, incluso dentro del mis-
mo grupo. Pueden afectar el cuello, con un ligero movimiento de cabeceo,
o provocar elevacion de los hombros; a veces pueden ser extremadamente
sutiles y se caracterizan por un breve desvio ocular hacia arriba. Clinica-
mente, la contraccién es subita y frecuentemente seguida de llanto; rara
vez puede ser seguido por la risa. En los espasmos ténicos, una contraccion
tonica sigue a la contraccién axial sUbita inicial, extendiendo la duracién
hasta diez segundos.

La intensidad tiene poco significado prondstico. Al inicio del cuadro cli-
nico, los espasmos suelen ser leves y, con el paso de los dias, afectan a gran
parte de la musculatura. Con el tratamiento, disminuyen en intensidad, lo que
dificulta su reconocimiento sin registro electroencefalografico.

Los espasmos epilépticos asimétricos o unilaterales son poco frecuen-
tes. El hallazgo semioldgico mas frecuente durante la monitorizacién por
video-EEG es la presencia de desviacién oculary, en ocasiones, desviacion
de la cabeza'®. Pueden producirse movimientos oculares mas complejos,
como rotacion ocular o nistagmo, aleteo palpebral o fenémenos auto-
nomicos, especialmente si los espasmos se deben a lesiones focales o
multifocales.'*®

El nimero de espasmos epilépticos por salva varia de unos pocos a méas
de 100 (en promedio, entre 20y 40). Se repiten a intervalos de 5 a 30 segundos
y, por lo general, disminuyen en frecuencia e intensidad a medida que avanza
el nimero.1%*

Por lo general, hay de uno a mas de diez salvas por dia, que no son pre-
cipitados por estimulos externos, a excepcién de la somnolencia, el tacto, la
comida o la fiebre. Raramente ocurren durante el suefio, aunque son comunes
al despertar.

El monitoreo por video-EEG de pacientes no tratados mostré que el 60 %
de los eventos ictales ocurrieron al inicio de la somnolencia, el 27 % durante
el suefio no REM y el 13 % al despertar, pero no se registraron eventos durante
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el suefio REM.1% Pueden ocurrir diferentes comportamientos durante los epi-
sodios de espasmos. El nifio puede permanecer quieto o mostrar agitacion y
llanto, que cesan durante la aparicion de los espasmos. Después de una salva,
puede haber somnolencia o mayor estado de alerta con una mejora en la ac-
tividad del EEG de referencia.'®®

La principal caracteristica electroencefalografica del sindrome de Espas-
mos Epilépticos Infantiles es la hipsarritmia, término derivado de la palabra
griega hupselos, que significa “elevado”.

En el registro electroencefalografico predominan los paroxismos de on-
das lentas, con amplitudes superiores a 200 uV, que se presentan de manera
irregular, mostrando grados variables de sincronia entre los dos hemisferios
cerebrales. Se registran largos periodos de ondas lentas entre puntas y ondas
agudas, que pueden presentarse aisladas o en breves secuencias de poli-
puntas, estas de menor amplitud. Estos paroxismos de puntas casi siempre
presentan una acentuacion posterior, pero varian de un momento a otro en
ubicacién y duracion. A veces pueden parecer focales y segundos después
parecen originarse en multiples areas'y, si estan en proyeccion difusa, nunca
tendran un patron organizado y repetitivo.

El periodo maés favorable para registrar la hipsarritmia es el inicio del
suefio no-REM. El suefio tiende a aumentar la sincronia entre los hemisferios,
y puede haber, en esta fase, cortos tramos de atenuacion del registro, que
interrumpen la continuidad de la hipsarritmia, constituyendo el patrén de
hipsarritmia fragmentada (Figura 28).
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2. Hipsarritmia asimétrica. Se refiere a patrones en los que existe asimetria 3. Hipsarritmia con anormalidad focal constante. Hipsarritmia asociada
de voltaje persistente entre los dos lados, que puede ser regional o unilateral con un campo de descarga consistente de punta-onda o de onda aguda, cla-
(Figura 30). ramente distinguible de las descargas multifocales (Figura 31).
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4. Hipsarritmia con episodios de atenuacién de voltaje generalizada,
regional o localizada. En este grupo hay atenuacién de voltaje de dos a diez
segundos (Figura 32).
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Figura 32. Hipsarritmia generalizada con periodos de atenuacion de votaje'®®

5. Hipsarritmia con actividad lenta de gran amplitud, bilateral y asincro-
nica. En este tipo predominan las ondas lentas de gran amplitud, con pocas
descargas de puntas u ondas agudas.

La variante rapida de la hipsarritmia comprende una actividad de gran
amplitud asociada a paroxismos difusos y répidos'®.

Los espasmos epilépticos se asocian a varios patrones ictales, que pue-
den presentarse solos o en combinacion: ondas lentas generalizadas de gran
amplitud, atenuacién difusa, actividad répida y ritmica denominada spindle-
like, debido a su similitud con los husos del suefio y complejos de punta-onda.
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En la practica, durante los espasmos epilépticos, puede ser dificil distin-
guir la actividad cerebral del artefacto de movimiento, aunque al principio
y al final de los espasmos, la naturaleza cerebral de la onda lenta suele ser
clara.®*’

Fusco y Vigevano'® describieron un detalle interesante de la correlacion
entre patrones clinicos y electroencefalogréficos. El patrén de EEG maés con-
sistentemente relacionado con los espasmos clinicos es la aparicion de una
onda lenta que los inicia. Los paroxismos de actividad ritmica rapida tienden
a ocurrir cerca del comienzo o el final de un grupo de espasmos. En el grupo
de pacientes con epilepsia sintomaética, los espasmos fueron asimétricos
en el 40% de los casos. La desviacion de la cabeza y los ojos se asocié méas
frecuentemente con los espasmos asimétricos, pero también ocurrié con los
simétricos. Se observaron signos focales o espasmos asimétricos, o ambos,
en el 63% de los casos de esta serie. En casos sintomaticos, la actividad ictal
también puede ser asimétrica o asincronica.

Crisis mioclonicas

La palabra myoclonus deriva del griego myo (musculo) y clonus (problema,
inquietud). Las convulsiones mioclénicas son contracciones musculares bre-
ves, repentinasy similares a un shock.

Patrones electromiogrdficos

La Figura 33 ilustra los patrones electromiogréficos en tres situaciones
clinicas diferentes: mioclonia, contraccion ténicay atonia.

La mioclonia se caracteriza por un potencial fasico amplio y de corta
duracién, seguido de un silencio muscular que dura hasta 200 milisegundos,
llamado silencio posmioclénico. En él, hay una asociacion de dos elementos
opuestos: uno positivo (activacion hipersincronica) y otro negativo (inhibicién
post-mioclénica)*e.
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A Mioclonia

B Contraccion
ténica
C Atonia

Figura 33. Representacion grafica del patron electromiografico en la mioclonia,

contraccion ténica y atonia. A. Mioclonia: potencial amplio y bifasico seguido por

silencio posmiocldnico. B. Contraccion tdnica: aumento progresivo y reclutante de

actividad muscular de duracién mas prolongada. C. Atonia: subita depresion de la
actividad mucular

Las contracciones musculares pueden ser generalizadas o focales, invo-
lucrando musculos o grupos musculares. Las mioclonias pueden ocurrir de
forma aislada o en salvas, de caracter ritmicos o no. La amplitud de las con-
tracciones es variable, pudiendo observarse pequefias contracciones que no
son capaces de provocar un movimiento visible o contracciones intensas que
mueven las extremidades, la cabeza o el tronco. También pueden ocurrir de
forma bilateral o unilateral, simétrica o asimétrica.

El EEG es indispensable para la evaluacién de mioclonias. En aquellas de
origen epiléptico existen descargas epileptiformes asociadas a la contraccién
miocldnica. Sin embargo, la simple presencia de mioclonias y cambios epilep-
tiformes no siempre significa epilepsia, y puede ocurrir, por ejemplo, asociada
con ondas agudas periédicas a 1/s en la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob,
en la que las contracciones musculares pueden coincidir con laonda aguda,
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aunque estos pacientes rara vez presentan crisis epilépticas y no siempre se
benefician del tratamiento con farmacos anticonvulsivantes.

Las mioclonias epilépticas pueden ser subdivididas en mioclonias reflejas
corticales, reflejas reticulares y mioclonias epilépticas generalizadas primarias
(Hallet et al., 1979).

Mioclonia cortical refleja. Se considera un “fragmento” de la epilepsia
focal. Las sacudidas mioclénicas pueden ser espontaneas, inducidas por movi-
mientos voluntarios (mioclonia de acciéon) o por estimulacién somatosensorial
(mioclonia refleja). La sacudida mioclénica se debe a la hiperexcitabilidad de
la corteza sensoriomotora y cada sacudida es consecuencia de una descarga
de una pequefia area cortical que afecta a unos pocos musculos contiguos.
La alteracion electroencefalogréfica precede a la sacudida mioclénica. Los
potenciales evocados somatosensoriales gigantes se pueden encontrar con
la estimulacién del nervio mediano.

Mioclonia reticular refleja. Se considera un “fragmento” de una de las for-
mas de epilepsia generalizada sintomética y resulta de la hiperexcitabilidad de
la formacion reticular del tronco encefalico, de donde parten impulsos que se
propagan a los musculos. La descarga epileptiforme en puntas o polipuntasa
menudo se asocia con la contraccion muscular, aungue no se relaciona tem-
poralmente con ella. De hecho, se produce tras el registro electromiogréafico
de la mioclonia, lo que sugiere su proyecciéon desde el tronco encefélico. El
potencial evocado somatosensorial no estd aumentado, lo que indica ausencia
de hiperexcitabilidad cortical.

Mioclonia epiléptica generalizada primaria. Es un “fragmento” de la epi-
lepsia generalizada primaria. Las mioclonias, discretas o masivas, se originan
de forma difusa en la corteza desde donde se propagan a través del tronco del
encéfalo, induciendo contracciones musculares bilaterales y sincronicas. Las
sacudidas mioclénicas se asocian con descargas difusas de polipuntas o com-
plejos de puntas-ondas o polipuntas-ondas, que preceden a las mioclonias.
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Se sugirié una clasificacion de los sindromes y enfermedades que coexis-
ten con las mioclonias, utilizado la misma dicotomia de la clasificacion de las
crisis epilépticas, es decir, considerando los grupos de sindromes mioclonicos
focalesy generalizados. (Cuadro 11).1

Cuadro 11. Clasificacién de sindromes epilépticos y trastornos mioclénicos!t

FOCAL INDETERMINADA GENERALIZADA

Epilepsia parcial continua. Epilepsia miocldnica progresiva. | Encefalopatias epilépticas y del
desarrollo infantil precoz.

Encefalopatia epiléptica del Sindrome de Lance-Adams. Epilepsia mioclénica del
desarrollo con activacion de lactante.
punta-onda en suefio.

Sindrome de Lennox-Gastaut.

Epilepsia con crisis mioclonico-
atonicas.

Epilepsia ausencia mioclénica.

Epilepsia mioclénica juvenil.

Entre los sindromes que cursan con mioclonias epilépticas focales se
encuentran la epilepsia parcial continua y la encefalopatia epiléptica y del
desarrollo con activacion de punta-onda durante el suefio. En el grupo de las
generalizadas se encuentran muchas encefalopatias epilépticas y del desarro-
lloy las epilepsias generalizadas idiopéticas. Enfermedades especificas, como
las epilepsias mioclénicas progresivas y el sindrome de Lance-Adams, que
tipicamente producen mioclonias multifocales, fragmentadas y generalizadas,
ocupan una posicién intermedia entre las focales y las generalizadas.

Las mioclonias globales vy bilaterales en diferentes formas de epilepsias
generalizadas idiopaticas se acompafian de paroxismos de complejos de
polipunta-onda generalizadas. No es rara la presencia de multiples puntas,

CRISIS Y SINDROMES EPILEPTICOS | 103

cierto grado de asimetria o multifocalidad. También puede darse la presencia
de descargas que clinicamente no se acompafian de mioclonias. En general,
las asociadas a mioclonias son aquellas con mdltiples puntas, de mayor am-
plitud y duracion (Figura 34).
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Figura 34. Registro de polipunta generalizada durante una crisis mioclénica

Una modalidad de crisis mioclénica generalizada reconocida por la ILAE en
2017 es la crisis mioclénica-tonico-clonica.'»** Estas crisis comienzan con algunas
sacudidas mioclénicas seguidas de actividad tonico-clonica. Se ven cominmente
en pacientes con epilepsia mioclénica juvenil y ocasionalmente en otras epilepsias
generalizadas. Se puede discutir si las sacudidas iniciales son mioclénicas o clé-
nicas, pero rara vez se mantienen lo suficiente como para considerarlas clonicas.
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Crisis mioclonico-atonicas

Estas crisis, que se encuentran principalmente en las epilepsias infantiles,
se caracterizan por sacudidas mioclonicas en las extremidades superiores,
generalmente en flexion, seguidas de pérdida del tono muscular con caida de
la cabeza y flexion de la rodilla. Anteriormente denominadas crisis miocléni-
cas-astaticas, esta denominacién ha sido abandonada porque el “dropattack
epiléptico” simplemente se refiere a la pérdida de la postura erguida. La caida
no identifica el mecanismo subyacente (aténico, mioclénico o ténico) v, en
general, no puede definirse en ausencia de registro poligréafico.

Clinicamente, la fase mioclonica es breve y puede ser generalizada, aislada o
repetida en series cortas de dos o tres eventos. Los musculos proximales son los
mas afectados, produciéndose una flexion brusca de la cabeza y el tronco con
caida al suelo™?. La duracion de estos episodios es muy breve (0,3 a 1 segundo). La
caida puede ser consecuencia de la sacudida mioclonicaglobal o el resultado del
periodosilente post-mioclénico, que puede ser muy prominente.** Los traumatis-
mos, observados con frecuencia en este tipo de crisis, pueden ocurrir debido a la
naturaleza muy rapida de los eventos o por alteracién discreta de la consciencia.

Elregistro electroencefalografico se caracteriza por complejos ritmicos de
polipunta-onda de 2 a 3 Hz, generalmente de morfologia irregulary, en general,
agrupados en secuencias ritmicas regulares, interrumpidas por ondas lentas
de gran amplitud.

Mioclonias negativas

Las mioclonias negativas, también denominadas atonia focal breve!'?,
consisten en una interrupcion breve de la actividad ténica muscular, que se
traduce en una pérdida momentanea del tono provocada por un mecanismo
epiléptico. La distincion entre naturaleza epiléptica y no epiléptica dependera
del contexto clinico. Habria que verificar, por ejemplo, si las mioclonfas negati-
vas forman parte o no de un sindrome epiléptico, ya que clinicamente no existe
diferencia entre ambas formas.
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Las mioclonias negativas epilépticas se pueden encontrar en varios tipos
de epilepsia. Clinicamente se manifiestan por una pérdida breve del tono, que
interfiere en la coordinacién y el control postural. Solo se pueden notar cuando
el paciente ejerce una actividad ténica en la parte del cuerpo afectada por la
mioclonia y pueden ser unilaterales o bilaterales e incluso afectar musculos
distales, proximales o axiales, como el cervical y el cefalico. La manifestacion
clinica puede ser muy discreta, en forma de ligera inestabilidad, pero al realizar
algunos movimientos, la cabeza u objetos sostenidos en las manos pueden
caer. La frecuencia también es variable, ocurriendo casi continuamente, du-
rante dias o semanas, provocando un deterioro motor severo.!'®

Las mioclonias negativas pueden iniciar un sindrome epiléptico o, alin
mas comuinmente, aparecer mas tarde, después de que ya se haya iniciado
otro tipo de crisis, como las crisis focales clonicas de la cara o del hemicuerpo,
las crisis atonicas generalizadas o tonico-clonicas, o las crisis de ausencia.

Las mioclonias negativas no son especificas de ningin sindrome. Sin
embargo, hay tres categorias principales de sindromes epilépticos en los que
se describen con mayor frecuencia: 1) epilepsias focales idiopéticas; 2) focales
sintomaticas; 3)sindromes generalizados sintométicos. El EEG durante el feno-
meno puede ser focal o generalizado.

Crisis atonicas

Las crisis aténicas se encuentran dentro de las epilepsias generalizadas sinto-
maticas, pero también pueden ocurrir en epilepsias generalizadas idiopaticas.*®

Las crisis aténicas en las epilepsias generalizadas sintomaticas se carac-
terizan por una pérdida subita e intensa del tono muscular postural y pueden
estar precedidas por una o mas sacudidas mioclénicas.®® Estas suelen durar
uno o dos segundos y pueden variar en intensidad, desde una ligera caida de la
cabeza (como una ola) hasta caer repentinamente al suelo. Las crisis atonicas
pueden ser dificiles de reconocer clinicamente si el paciente esta sentado o
acostado. Durante el ataque, hay una breve pérdida de consciencia, pero la
confusion posictal es rara.!'f
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El hecho de que las crisis atonicas sean muy breves dificulta la observa-
ciéon detallada. Los estudios en los que no se realizan registros de video-EEG
ni poligraficos tienen un valor limitado. Estos demuestran que las crisis de
caida son generalmente ténicas, siendo las crisis atonicas relativamente poco
comunes, que las crisis atonicas puras son raras y que muchas crisis con un
componente atonico se asocian con espasmos mioclonicos.'® También se
puede observar pérdida de tono en pacientes con crisis de ausencia, especial-
mente en aquellos con ausencias atipicas.

Gastaut y Régis*® distinguieron las ausencias con componente aténico
de las crisis atonicas, a las que llamaron dropattacks para enfatizar su corta
duracion. Estos autores definieron las crisis aténicas como un evento en el que
hay una reduccién o ausencia del tono postural, de muy corta duracién, que
puede involucrar a todos los musculos posturales (lo que provoca una caida al
suelo) o solo a los musculos cervicales (con una caidade la cabeza).

También se estudiaron las crisis aténicas desde el punto de vista electro-
clinico, comprobandose en el mismo paciente una asociacion habitual de crisis
aténicas y crisis mioclonico-atonicas!?.

ELEEG ictal en las crisis atonicas breves puede mostrar descargas similares
a polipunta-onda o, con menos frecuencia, uno 0 mas paroxismos de punta-
onda generalizadas, que pueden estar asociadas con espasmos mioclonicos.®®
Estas descargas son seguidas réapidamente por ondas lentas, principalmente
en la region central y en el vértice, que clinicamente y en los registros electro-
miogréaficos se acompafian de hipotonia intensa y generalizada.

Durante una crisis aténica prolongada, el EEG muestra ondas lentas difu-
sas bilaterales intercaladas con ondas agudas repetitivas a 10 Hz, bilaterales,
sincronicas y simétricas (Gastaut y Broughton, 1974).

Crisis reflejas

Aligual que en las crisis focales, los estimulos simples y complejos pueden
desencadenar crisis reflejas generalizadas.
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SECCION 4.

Epilepsias y sindromes epilépticos

La Clasificacién de Epilepsias de 2017 (Figura 35) ofrece la posibilidad de
diagndstico en multiples niveles, dependiendo de la informacion y los recursos
disponibles.!??

1. Tipos de crisis — ETIOLOGIA

l Genética

2. Clasificacién de Epilepsias segun el tipo de crisis

q Generalizadas :
Focales Generalizadas Desconocida

3. Sindromes epilépticos

!

4. Epilepsia con etiologia +—

Estructural

Metabdlica

Inmune

COMORBILIDADES

Infecciosa

Desconocida

El primer paso (Nivel 1) consiste en establecer si un determinado evento
paroxistico es una crisis epiléptica. Una vez establecido este diagnostico clini-
camente (o mediante pruebas auxiliares como el EEG, el video-EEG 0 ambos),
el siguiente paso sera clasificar el tipo o tipos de crisis. En ocasiones sera
necesario interrumpir el diagndstico en este nivel, ya que en determinadas
situaciones, como cuando estamos ante una primera crisis epiléptica, no seré
posible pasar a los siguientes niveles.'??
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El nivel 2 considera la epilepsia segln el tipo o tipos de crisis. En este, las
epilepsias deben clasificarse en focales, generalizadas, focales y generalizadas
(cuando ambos tipos de crisis estan presentes) o desconocidas (cuando es
imposible clasificar las crisis como focales o generalizadas).!??

El nivel 3 establece el diagnéstico de un sindrome epiléptico. Un sindrome
epiléptico es un conjunto de caracteristicas clinicas, electroencefalogréficas,
imagenoldgicas y etiologicas. Este diagndstico sera muy importante para el
tratamiento y establecimiento del pronéstico. Si bien el Esquema de Diagnésti-
co enfatiza en sus tres niveles que es fundamental establecer la etiologia de las
epilepsias, incluso observando, una barra vertical a la derecha, enumerando
los seis grupos etiologicos, es el cuarto nivel (Nivel 4) el que define el Diag-
nostico de la epilepsia y su etiologia. En algunas circunstancias, incluso sin el
reconocimiento del sindrome epiléptico, es posible establecer el diagndstico
etiologico. Un ejemplo de una de estas condiciones es la definicion de que la
etiologia de la epilepsia de un paciente dado es una mutacion en la subunidad
alfa 1 del canal de sodio (SCN1A), que se encuentra en un espectro de manifes-
taciones clinicas, de gravedad creciente, desde simples crisis febriles hasta el
sindrome de Dravet, en el extremo més grave de este espectro.'??

Si bien en todos los niveles nuestra atencién debe estar enfocada en es-
tablecer la etiologia de la epilepsia, lamentablemente en varios de ellos esta
no puede ser definida a pesar de todos los esfuerzos. En otros casos, puede
haber méas de una etiologia para la misma epilepsia. Asi, la epilepsia puede
tener dos etiologfas, por ejemplo, una estructural y otra genética, como ocurre
en la esclerosis tuberosa. Finalmente, cerrando el Esquema de Diagnostico, los
pacientes con epilepsia pueden presentar una amplia gama de comorbilidades
(representadas a la izquierda), que se pueden encontrar en cualquier forma de
enfermedades epilépticas y también pueden contribuir al diagndstico etiolégi-
co. Asi, por ejemplo, las nifias con mutaciones en el gen PCDH-19 que produce
la proteina protocadherina 19 (PCDH-19) muestran alteraciones conductuales
con caracteristicas del espectro autista y episodios de terror, que son, con
diferencia, mas graves que las crisis epilépticas.!??

CRISIS Y SINDROMES EPILEPTICOS | 109

Para una mejor comprension de la terminologia utilizada en este Esquema
Diagnostico, también se definieron algunos términos importantes utilizados o
frecuentemente utilizados en la caracterizacion de las epilepsias, tales como:

Encefalopatias epilépticas y/o del desarrollo: Epilepsia asociada a un
deterioro del desarrollo que debe estar relacionado con la etiologia subyacen-
te (encefalopatia del desarrollo) y/o con la actividad epileptiforme (encefalo-
patia epiléptica).’??

Epilepsias autolimitadas, o que implica que se resuelven con el tiempo'y
no siempre son benignas, ya que pueden dar lugar a diversas comorbilidades.'*

Considera a las epilepsias generalizadas idiopaticas como un subgrupo
de herencia compleja entre las epilepsias generalizadas genéticas.'??

Finalmente, algunas epilepsias configuran sindromes epilépticos, de-
finidos simplemente como “un conjunto caracteristico de manifestaciones
clinicasy electroencefalogréficas, frecuentemente respaldadas por hallazgos
etiolégicos especificos (estructurales, genéticos, metabdlicos, inmunologicos e
infecciosos)”. El diagnostico de un sindrome en un paciente con epilepsia tiene
implicancias terapéuticas y pronosticas.®

Como los sindromes epilépticos a menudo tienen presentaciones tipicas
y dependientes de la edad, el Comité de Terminologia de la ILAE los ha consi-
derado en cuatro grupos:®

1. La clasificacion y definicién de los sindromes epilépticos de inicio neo-
natal y en lactantes;'?®

2. Laclasificacion y definicion de los sindromes epilépticos de inicio en la
infancia;*®

3. Laclasificaciény definicion de los sindromes epilépticos de inicio a dis-
tintas edades, entre los que se encuentran las epilepsias generalizadas
idiopaticas;*

4. Lasepilepsias generalizadas idiopaticas, cuyos cuatro sindromes mere-
cian un analisis especifico.'*

Los criterios diagnosticos esenciales para cada uno de los 39 sindromes
reconocidos por la ILAE se exponen en grupos. Los criterios obligatorios deben
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estar presentes para diagnosticar el sindrome. Si un criterio obligatorio no esté
presente, el sindrome no puede ser diagnosticado. Los criterios de exclusién
deben estar ausentes para el diagndstico del sindrome. Si un criterio de exclu-
sion esta presente, el sindrome no puede ser diagnosticado. Finalmente, los
criterios de alerta estan ausentes en la mayoria de los pacientes que tienen el
sindrome, pero rara vez se encuentran. Las alertas por si solas no descartan el
sindrome, pero deben hacer que el médico reconsidere el diagndstico y utilice
investigaciones adicionales para descartar otras afecciones. A mayor nimero
de alertas, menor posibilidad diagndstica de un sindrome especifico.?
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SECCION 5.

Sindromes epilépticos de inicio en neonatos
y lactantes

Epilepsia
sutolimitada del sutolimitada del
Fecien nacido lactante (familiar)
(Familiar) Epilepsis
miociinica
autclimitadas P Espectro de del lactants

EED-KCHQZ
EED dependients de piridoodnal

PCDH19
del transportador de glucosa 1

drome de Sturge Weber
i 55 con hamartoma hinotal&mico

Figura 36. Los sindromes epilépticos de inicio en neonatos y lactantes. La mayoria
cursan con tipos de crisis multiformes y constituyen epilepsias graves de dificil
diagndstico, muchas veces dependientes de estudios genéticos'??
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Crisis epilépticas

Tabla 1. Epilepsias autolimitadas -

Epilepsia autolimitada del recién nacido (familiar)

Mandatorio

Las crisis se caracterizan por
manifestaciones tonicas focales
alinicio, que afectan la cabeza, la
caray las extremidades. Las crisis
focales clénicas o tonicas pueden
cambiar de lado de una convulsién
alasiguiente y pueden progresar a
tonica bilateral o clénica bilateral.

Alerta

Historia clinica
sugestiva de crisis
intrauterinas.

Exclusién

Espasmos
epilépticos Crisis
mioclénicas
Crisis tonicas
generalizadas
Crisis tonico-
clénicas
generalizadas
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Otros estudios
(genética, etc)

Falta de variante
patogena en los

genes asociados con
este sindrome, mas
comunmente KCNQ2 o
KCNQ3.

Ausencia de
antecedentes
familiares que sugieran
herencia autosémica
dominante con
penetrancia
incompleta.

Otras causas
de crisis
sintomaticas
agudas que
incluyen infeccion
intracraneal,
accidente
cerebrovascular
isquémico o
hemorragico,
lesion cerebral
hipéxico-
isquémica,
alteraciones
metabdlicas
significativas.

Cursodela
enfermedad

Retraso leve del
desarrollo neurolégico
alargo plazo

Falta de remision de la
epilepsia después de
los 6 meses de edad
Epilepsia resistente a
los medicamentos.

Retraso
moderado
aseveroen
el desarrollo
neurolégico.

iSon necesarios IRM y EEG ictal para el diagnéstico?

Se requiere resonancia magnética no lesional para el diagnéstico.

No se requiere EEG ictal para el diagnédstico

EEG Interictal: Interictal:
Desaceleraciéon Moderado o
discreta dela marcado no
actividad delinea limitado al
de base Interictal: periodo postictal
enlentecimiento Patron de brote-
focal persistente o supresion.
enlentecimiento Hipsarritmia

Ictal: falta de
correlacion de
EEG con sintomas
clinicos

Edad de inicio Comenzar

después de 1 mes
de edad

Desarrollo al Cualquier grado

momento de la
instauracion

de encefalopatia.

Examen
neurolégico

Anomalfas
significativas en el
examen neurolégico,
excluyendo hallazgos
incidentales.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: en regiones con recursos limitados, la epilepsia
autolimitada del recién nacido (familia) se puede diagnosticar sin EEG ni resonancia magnética en un
recién nacido con antecedentes familiares que sugieran este sindrome y que cumpla con todos los
criterios clinicos y de exclusién obligatorios y no con los de alerta. Sin embargo, la historia clinica de
los familiares afectados debe ser consistente con el curso esperado de este sindrome y se requiere
un seguimiento cuidadoso del paciente para asegurar que el curso también sea consistente con este

sindrome.

Imagen

Neuroimagen que
documenta la
lesion causal de
las crisis.
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Tabla 2. Epilepsias autolimitadas -

Epilepsia autolimitada en recién nacidos y lactantes (familiar)

Crisis epilépticas

Mandatorio

Crisis ténicas focales con
desviacion de la cabeza y los ojos
seguidas de manifestaciones
tonicas o clonicas que pueden
progresar a crisis tonico-clénicas

bilaterales

Alerta

Crisis secuenciales

Exclusion
Espasmos
epilépticos Crisis
mioclénicas

CRISIS Y SINDROMES EPILEPTICOS | 115

Imagen

Anomalias
significativas en el
examen neurolégico,
excluyendo hallazgos
incidentales

Otros estudios
(genética, etc)

Ausencia de variante
patogénica en genes
asociados con

este sindrome
(generalmente SCN2A).

EEG

Interictal:
Desaceleracion
discreta de la actividad
delinea de base

Interictal:
enlentecimiento
focal persistente
oenlentecimiento
moderado o
marcado no
limitado al
periodo postictal
Patron de
brote-supresion
Hipsarritmia
Ictal: falta de
correlacion de
EEG con sintomas
clinicos.

Cursodela Retraso discreto del Retraso

enfermedad desarrollo neurolégico | moderado
alargo plazo aseveroen
Falta de remision de el desarrollo

la epilepsia hasta los2 | neurologico
afios de edad
Epilepsia resistente a
medicamentos.

iSon necesarios IRM y EEG ictal para el diagnéstico?
Se requiere resonancia magnética no lesional para el diagnéstico de este sindrome.
No se requiere EEG ictal para el diagnéstico.

Edad de inicio

1diaa23 meses

Desarrollo al
inicio

Historia previa de
crisis sintomaticas
agudas que incluyen
infeccion intracraneal,
eventos isquémicos o
hemorragicos, lesiones
paralisis cerebral
hipdxico-isquémica,
trastornos
metabolicos
significativos.

Encefalopatia

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: en regiones con recursos limitados, la epilepsia
autolimitada de recién nacidos y lactantes (familia) se puede diagnosticar sin EEG ni resonancia
magnética en un recién nacido con antecedentes familiares que sugieran este sindrome que cumpla
con todos los criterios clinicos obligatorios y de exclusion y no no los alerta. Sin embargo, la historia
clinica de los familiares afectados debe ser consistente con el curso esperado de este sindrome y es
necesario un seguimiento cuidadoso del paciente para certificar que el curso también es consistente
con el de este sindrome.

Examen
neuroldgico

Anomalias
significativas en el
examen neurolégico,
excluyendo hallazgos
incidentales.
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Crisis epilépticas

Tabla 3. Epilepsias autolimitadas -

Epilepsia autolimitada en lactantes (familiar)

Mandatorio

Crisis focales con

detencion del comportamiento,
automatismos, deterioro de la
percepcion, version cabeza/

0jo y movimientos clénicos (a
menudo alternando de lado a lado,
progresando a crisis hemiclénicas
o focales que progresan a crisis
tonico-clonicas bilaterales). Las
crisis suelen ser breves (<3 min)

Alerta

Crisis clonicas
(hemiclénicas)
prolongadas o focales
(>10 min)

Exclusién

Espasmos
epilépticos Crisis
mioclénicas Crisis
secuenciales
Crisis tonicas
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Otros estudios
(genética, etc)

Ausencia de variantes
patogénicas como
PRRT2, SCN2A, KCNQ2
0 KCNQ3 0

Ausencia de
antecedentes
familiares que sugieran
herencia autosémica
dominante con
penetrancia
incompleta.

EEG

Interictal:
Desaceleraciéon
discreta de la actividad
de linea de base

Interictal:
Enlentecimiento
focal persistente
oenlentecimiento
moderado o
marcado no
limitado al
periodo postictal
Patron de brote-
supresion.
Hipsarritmia
Ictal: falta de
correlacion de
EEG con sintomas
clinicos.

Cursodela
enfermedad

Ausencia de remision
hasta la nifiez tardia

Regresion
neurocognitiva
con crisis
mioclonicas,
ataxia,
espasticidad.

;Son necesarios IRMy EEG ictal para el diagnéstico?

Se requiere resonancia magnética no lesional para el diagnostico de este sindrome. No se requiere EEG

ictal para el diagnostico.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: en regiones con recursos limitados, la epilepsia
autolimitada del lactante (familiar) se puede diagnosticar sin EEG ni resonancia magnética en un
bebé con antecedentes familiares que sugieran este sindrome y que cumpla con todos los criterios
obligatoriosy de exclusion en lugar de sefiales de alerta. Sin embargo, la historia clinica de los familiares
afectados debe ser consistente con el curso esperado de este sindrome y es necesario un seguimiento
cuidadoso del paciente para certificar que el curso también es consistente con el de este sindrome.

Edad deinicio

Inicio 18-36 meses de edad

Inicio<1 meso
> 36 meses

Examen
neuroldgico

Anomalias
significativas en el
examen neuroldgico,
excluyendo hallazgos
incidentales.

Imagen

Neuroimagen que
documenta la
lesién causal de
las convulsiones
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Tabla 4. Epilepsias autolimitadas -
Espectro de epilepsia genética con convulsiones febriles plus (GEFSH)*

Crisis epiléptica Espectro de diferentes fenotipos de epilepsias
familiares

Fenotipo mas comun: convulsiones febriles
generalizadas o focales que continian més alla
de los 6 afios

Otros tipos de convulsiones generalizadas y
focales afebriles

Fenotipos familiares heterogéneos: epilepsia con
crisis mioclénicas-atonicas, sindrome de Dravet,
sindromes epilépticos generalizados genéticos,
incluidas epilepsias generalizadas idiopaticas y
epilepsias focales

Contexto Clinico En las familias afectadas, las crisis febriles
pueden comenzar antes de los 6 meses de edad y
persistir después de los 6 afios.

Crisis febriles plus (CF+) es un término que se
utiliza para describir las convulsiones febriles
que persisten después de los 6 afios de edad y/o
progresan a convulsiones afebriles.

Otros tipos de crisis afebriles pueden
desarrollarse a distintas edades.

Crisis epilépticas
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Tabla 5. Epilepsias autolimitadas -

Epilepsia mioclénica en lactantes

Mandatorio

Crisis mioclonicas

Alerta

Crisis tonico-clénicas
generalizadas o
clénicas generalizadas
afebriles en la
epilepsia temprana

Exclusién

Cualquiera de los
siguientes tipos
de crisis:

« Crisis de
ausencia

« Crisis atonicas

« Espasmos
epilépticos

« Crisis focales
con alteracién de
la percepcién

« Crisis focales
clénicas
(hemiclénicas)

« Crisis de
ausencia
mioclénicas

« Crisis tonicas

Examen neurolégico y cognitivo Normal

Imagen Generalmente normales

Otros estudios (genético, etc) Alrededor del 10% de las familias GEFS+: variantes
patogénicas SCN1A

Otras variantes genéticas: SCN1By variantes
patogénicas en los canales de sodio, calcio,
potasioy subunidades del receptor colinérgico
nicotinicoy GABAA, STX1B

Curso de la enfermedad Las crisis suelen responder a los FAC y no todos
los pacientes requieren tratamiento profilactico
Los pacientes con FQ+ suelen tener una epilepsia
autolimitada con resolucién de las convulsiones
en la pubertad.

El curso de la enfermedad en personas que tienen
otros tipos de epilepsia o sindromes de epilepsia
dentro del espectro GEFS+ depende del tipo de
epilepsia o sindrome.

EEG Actividad de referencia normal Interictal: Ictal: registro
Falta de complejos de evento
pico-onda duranteel | mioclénico sin
suefio. correlacion EEG
Respuesta Interictal:
fotoparoxistica con hipsarritmia
estimulacion de baja | Puntade
frecuencia (sugiere onda lenta
CLN2 ceroide) generalizado

(<2,5Hz)
Edad deinicio Inicio de las crisis

mioclénicas <4
meses 0 >3 afios

Desarrollo al

Retraso en el habla

* Los criterios de diagndstico se recopilaron del texto ya que la tabla que los enumera no se insert6 en

Zuberi et al. Epilepsia 2022; 63(6):1349-97.

inicio almomento del
diagndstico
Discapacidad intelectual
moderada a profunda.

Examen

neuroldgico
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Imagen

Anomalias
significativas en el
examen neurolégico,
excluyendo hallazgos
incidentales

Dismorfismos u
otras anomalias
congénitas
(sugiere
trastornos

Tabla 6. Encefalopatias epilépticas y del desarrollo -
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Encefalopatia epiléptica y del desarrollo de la primera infancia

cromosomicos)

Otros estudios Baja glucosa en
(genética, etc) LCR o variantes
patogénicas
SLC2A1
(Deficiencia del
transportador de
glucosa 1)

Mandatorio Alerta Exclusién

Crisis epilépticas | Crisis tonicas y/o mioclénicas

EEG Interictal:

Patron de brote-supresion o
descargas multifocales
Desaceleracion difusa

Cursodela Regresion
enfermedad neurocognitiva.

¢Son necesarios IRM y EEG ictal para el diagnéstico?

ElEEG ictal no es necesario para el diagnéstico, pero debe considerarse seriamente si los registros del
suefio interictal no muestran complejos de punta-onda generalizados para confirmar que el mioclono
es epiléptico.

Edad deinicio Nacimiento a 3 meses (ajustado
por prematuridad)
Desarrollo al principio

Sindrome sin confirmacion de laboratorio:

Se requiere resonancia magnética no lesional para el diagndstico de este sindrome.

Sindrome sin confirmacion de laboratorio: en regiones con recursos limitados, el diagndstico de
epilepsia mioclonica en bebés requiere al menos un EEG de suefio que muestre complejos de punta-
onda generalizados.

Desarrollo al Desarrollo normal
inicio al principio, aunque
es un reto acceder con
precision en la historia

Examen Exploracién
neurolégico al neurolégica normal,
incio aunque es un reto

valorar con precision
en laanamnesis o en
lactantes con crisis
muy frecuentes y/o
bajo la influencia de
muchos FACs que
pueden alterar la
exploracion.

Comorbilidades El deterioro del desarrollo esta
tempranas presente antes o poco después del
inicio de las crisis.

Cursodela Neurodesarrollo anormal, incluida
enfermedad la discapacidad intelectual

;Son necesarios IRM y EEG ictal para el diagnéstico?

No se requiere resonancia magnética para el diagndstico, pero se recomienda enfaticamente para
excluir causas estructurales.

El EEG ictal no es necesario para el diagnéstico en un lactante con caracteristicas clinicas en las que el EEG
interictal muestra un patrén de brote-supresion, descargas multifocales con enlentecimiento difuso.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: en regiones con recursos limitados, este sindrome no se
puede diagnosticar sin un EEG interictal.




122 | SILVIAKOCHEN - ELZA MARCIA TARGAS YACUBIAN

Tabla 7. Encefalopatias epilépticas y del desarrollo -
Sindrome de epilepsia del lactante con crisis focales migratorias

Mandatorios Alertas Exclusién

Crisis epilépticas | Crisis focales/multifocales tonicas Crisis mioclonicas
o clénicas, con o sin detencion del
comportamiento sutil o caracteristicas
autonémicas prominentes

Crisis migran de un hemisferio o de
un lébulo para otro clinicamente
La frecuencia de las crisis

aumenta rapidamente en las
primeras semanas 0 meses,
frecuentemente progresando

hacia status epilepticus
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Tabla 8. Encefalopatias epilépticas y del desarrollo -
Sindrome de espasmos epilépticos infantil

Mandatorios Alertas Exclusién

Crisis epilépticas | Espasmos epilépticos en flexion,
en extension o mixtos que
frecuentemente ocurren en salvas

EEG Interictal: Interictal: Ictal:
Hipsarritmia, o multifocales, EEG normal EEG normal
o descargas epileptiformes Patrén de brote- durante los
focales (que pueden ser vistas supresion eventos con
rapidamente luego del inicio de los sospecha de
espasmos) espasmos
Edad de inicio 1-24 meses (cuando los espasmos | Edad de inicio: 1-2

epilépticos comienzan mas tarde, | meses
no sera Sindrome de Espasmos
Epilépticos Infantil)

Comorbilidades Enlentecimiento en el
neurodesarrollo luego delinicio
de los espasmos, aunque puede
estar ausente al principio (dificil
si el nifio ya tiene retraso en el
neurodesarrollo)

¢RM e EEG ictal son nnecesarios para el diagndstico?

La RM no es necesaria para el diagnéstico, aunque es altamente recomendada para la evaluacién de
una causa subyacente.

El EEG ictal no es necesario para el diagndstico, siempre que el EEG interictal muestre hipsarritmia
o anormalidades epileptiformes o retraso en el neurodesarrollo. En ausencia de hipsarritmia o
anormalidades epileptiformes, es necesario el registro ictal.

EEG Registro ictal muestra un patrén EEG: Interictal:
migratorio (este puede perderse Patron brote-supresion
sino serealiza un video EEG antes de la medicacion
extendido) Foco epiléptico Unico
persistente
Hipsarritmia
Edad de inicio <12 meses Inicio 6-12 meses
Desarrollo al Retraso del desarrollo
inicio grave antes del inicio
de las crisis
Examen Hallazgos neurolégicos
neuroldgico significativos antes del
inicio de las crisis
Comorbilidades Interrupcion o regresion del
desarrollo con crisis frecuentes
Imagen RM muestra
una lesion focal
causal
Cursodela Retraso del neurodesarrollo Control de las crisis
enfermedad Falta de atrofia

cerebralenlaRM

RM e EEG ictal son necesarios para el diagnéstico

La RM es necesaria para el diagndstico, para excluir etiologfa estructural causal

El EEG ictal puede no ser necesario si la migracion clinica es observada. Sin embargo, se recomienda
fuertemente un EEG ictal para documentar el patron migratorio.

Sindrome posiblemente evolucionado: lactantes con lesion cerebral previa, malformaciones del
desarrollo cerebral, o condiciones genéticas especificas, incluyendo Encefalopatia Epiléptica y del
Desarrollo Infantil Precoz, que muestra anormalidades en el EEG interictal significativas (amplitud
elevada, enlentecimento de la actividad de base, y/o descargas multifocales) deben ser acompafiados
cuidadosamente, pues pueden evolucionar hacia un sindrome clinico de espasmos epilépticos. Sin
embargo, el Sindrome de Espasmos Epilépticos Infantil no puede ser diagnosticado antes del inicio del
tipo de crisis obligatorio.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, el Sindrome de
Epilepsia del Lactante con Crisis Focales Migratorias puede ser diagnosticado con la observacién
clinica de las crisis migratorias sin EEG o RM, siempre que todos los criterios clinicos obligatorios y de
exclusion se hayan cumplido.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, un EEG interictal es
altamente recomendado. Sin embargo, si no estuviera disponible, si salvas de espasmos epilépticos
tipicos fueran observados por un médico experto (personalmente o en registro de video) con
otros criterios clinicos obligatorios y de exclusién, se puede diagnosticar el Sindrome de Espasmos
Epilépticos Infantil.
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Tabla 9. Encefalopatias epilépticas y/o del desarrollo -

Crisis epilépticas

Sindrome de Dravet

Mandatorios

Crisis focales (hemiclénicas) febriles
o afebriles recurrentes (que alternan
de un lado a otro de una crisis a
otra), crisis focales que evolucionan
a ténico-clénicas bilaterales y/o
crisis clonicas generalizadas

Alertas

Ausencia de historia de
crisis prolongadas (>
10 minutos)

Falta de sensibilidad

a fiebre como factor
precipitante de crisis

Exclusién

Espasmos
epilépticos
Encefalopatia
epilépticay del
desarrollo infantil
precoz SCN1A
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Sindrome posible evolucionado: en un infante < 12 meses con crisis hemiclénicas o ténico-clénicas
bilaterales prolongadas con fiebre sin otra causa subyacente, la posibilidad de sindrome de Dravet
debe ser considerada. Otras crisis convulsivas ulteriores (frecuentemente con fiebre y si es prolongada
o hemiclénicas) permitiran el diagnoéstico mas definitivo de Sindrome de Dravet. El diagndstico sera
apoyado posteriormente por el hallazgo de una variante SCN1A patogénica.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, el Sindrome de Dravet
puede ser diagnosticado sin EEG, RM o tests genéticos en infantes sin criterios alertas que presenten
todos los otros criterios clinicos mandatorios y de exclusion.

EEG Atividad de fondo
normal sin descargas
interictales después de
los 2 afios

Edad de inicio 1-20 meses Edad deinicio: 1-2

meses 0 15-20 meses

Desarrollo al
inicio

Retraso del desarrollo
con elinicio de las crisis

Examen
neuroldgico

Hallazgos neurolégicos
focales (otros que
paralisis de Todd)

Imagen

RM mostrando una
lesion focal causal

Otros tests, como
genética

Falta de SCN1A
patogénica u otra
variante causal

Cursodela
enfermedad

Epilepsia farmacorresistente
Deficiencia intelectual

Buena eficacia con
FAEs bloqueadores
de canales de
sodio, incluyendo
carbamazepina,
oxcarbazepinay
fenitoina

RM e EEG ictal son necesarios para el diagndstico

RM no es necesaria para el diagnéstico, pero es fuertemente recomendada para excluir otras causas.

EEG ictal no es necesario para diagnostico.
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Tabla 10. Sindromes de etiologia especifica -
Encefalopatia epiléptica y del desarrollo KCNQ2

Mandatorios Alertas Exclusién

Crisis epilépticas | Crisis tonicas, mioclénicas y/o
focales

EEG Patron brote-supresion o
descargas multifocales;
enlentecimento difuso

Edad de inicio <3 meses Inicio luego de la
primera semana de
vida (corregida la edad
gestacional)

Examen Examen neurolégico

neuroldgico normal

Comorbilidades Enlentecimento del desarrollo/
encefalopatia evidente al inicio de
las crisis

Crisis epilépticas
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Tabla 11. Sindromes de etiologia especifica -

Encefalopatia epiléptica y del desarrollo dependiente

de piridoxina y de piridoxal fosfato

Mandatorios

Tipos de crises variables que
pueden incluir:

« Crisis focales/multifocales

« Espasmos epilépticos

- Crises tonicas generalizadas

« Crises clénicas generalizadas
Crisis farmacorresistentes y
frecuentes (evolcionando hacia
status epilepticus) pero que
responden rrapidamente a la
suplementacion con piridoxina
(EED dependiente de piridoxina)
o piridoxal-5-fosfato (EED
piridoxamina 5-fosfato)

Alertas

Otros estudios - Variante patogénica en KCNQ2
genética, etc.

Neurodesarrollo anormal,
con compromiso moderado a
profundo

Cursodela
enfermedad

¢RM e EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM no es necesaria para el diagnostico pero es fuertemente recomendada para excluir otras causas.
El EEG ictal no es necesario para el diagnéstico.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, la Encefalopatia
Epilépticay del Desarrollo KCNQ2 no puede ser diagnosticada sin el test genético.

EEG Interictal: Anormal con
enlentecimento o descargas
focales/multifocales o patrén
brote-supresion
Edad de inicio Edad deinicio > 3 afios
(existen formas raras
de dependencia ala
piridoxina de inicio
tardio)
Examen Falta de encefalopatia

neurolégico

eirritabilidad




128 | SILVIAKOCHEN - ELZA MARCIA TARGAS YACUBIAN

Otros estudios - Examenes de laboratorio que
genética, etc. confirman el diagndstico pueden
incluir:

1. Caracteristicas metabdlicas:
Aumento de semialdehido
a-aminoadipico y/o acido
pipecdlico en orina, plasma,

y/o LCR (EED dependiente de
piridoxina) o baja piridoxal-5-
fosfato en LCR (EED piridoxamina
5-fosfato)

0]

2. Caracteristicas genéticas:
Variantes patogénicas en los
genes ALDH7A1 ouPLBP (EED
dependiente de piridoxina) o PNPO
(EED piridoxamina 5-fosfato).

Crisis epilépticas
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Tabla 12. Sindromes de etiologia especifica -

Encefalopatia epiléptica y del desarrollo CDKL-5

Mandatorios

Crisis, las cuales pueden
incluir crisis tonicas, espasmos
epilépticos, crises tonico- clonicas

Alertas

Ausencia de espasmos
epilépticos en el
primer afio de vida.

Exclusién

generalizadas y/o crisis focales
Crisis secuenciales hipercinéticas-
ténicas-espasmos son
caracteristicas pero no seven en
todos los casos.

Cursodela Crises que muestran marcada Neurodesarrollo
enfermedad reduccion o desaparicion con normalen la
el uso de piridoxina o piridoxal- evolucion.

fosfato para toda la vida.

EEG Actividad de base
normal en el EEG sin
descargas interictales
luego de los 4 meses

¢RM e EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM no es necesaria para el diagnéstico aunque es fuertemente recomendada para excluir otras causas.
El EEG ictal no es necesario para el diagnéstico.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, la Encefalopatia
Epiléptica y del Desarrollo Dependiente de Piridoxina o Piridoxal-fosfato puede ser diagnosticada en
nifios sin criterios de alerta, que presenten todos los otros criterios clinicos mandatorios y de exclusion,
cuyas crisis desaparece con la suplementacion de piridoxina o piridoxal fosfato, recurren cuando la
suplementacion es interrumpida, y cesan nuevamente con la reintroduccion de la suplementacion.

de edad.

Edad de inicio Inicio de la epilepsia >3
meses

Desarrollo al Desarrollo normal

inicio antes delinicio de las
crisis.

Examen Tono normal

neuroldgico Ausencia de
encefalopatia.

Otros estudios- Variante patogénica en el gen

genética, etc. CDKL5 (ligado al X, predominio en

mujeres 4: hombres 1).
Cursodela Déficit intelectual moderado a
enfermedad profundo.

Epilepsia farmacorresistente.

¢RM e EEG ictal son nnecesarios para el diagndstico?
La RM no es necesaria para el diagndstico, aunque es fuertemente recomendada para excluir otras causas.
ElEEG ictal no es necesario para el diagnostico.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, la Encefalopatia
Epilépticay del Desarrollo CDKL5 no puede ser diagnosticada sin el test genético confirmatério.
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Tabla 13. Sindromes de etiologia especifica -
Epilepsia en salvas PCDH19

Mandatérios Alertas Exclusion
Crisis epilépticas | Crisis focales (gritos de Crisis focales clonicas

medo tipicos) y crisis tonico- (hemiclénicas) en

clonicas en salvas; pueden ser lactantes (considere

desencadenadas por fiebre. sindrome de Dravet)

Ausencia de salvas.
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Tabla 14. Sindromes de etiologia especifica -
Sindrome de deficiencia del transportador de glucosa 1

Mandatorios Alertas Exclusién

Crisis epilépticas | Crisis focales o generalizadas,
incluyendo crisis de ausencia
(frecuentemente de inicio antes de
los 3 afios de edad).

EEG Ausencia de descargas
epileptiformes (las
cuales usualmente
son focales, aunque
raramente pueden ser
generalizadas).

Edad deinicio 1,5-60 meses en mujeres; 5-96
meses en hombres.

Otros estudios - Variante patogénica en el gen

genética, etc. PCDH109.

Examen Hallazgos neurolégicos
neuroldgico focales (distintos que
paresia de Todd).
Otros estudios - Variante patogénica en el gen Otra etiologia
genética, etc. SLC2A1. documentada o
0 hipoglucorraquia.

Glucosa bajaen el LCRen ayunasy
relacién glucosa en LCR / glucosa
plasmatica baja.

¢RM e EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM no es necesaria para diagnostico, aunque es fuertemente recomendada para excluir otras causas.
El EEG ictal no es necesario para el diagnéstico.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, la Epilepsia en
Salvas PCDH19 podria ser tentativamente diagnosticada, sin evaluacion genética confirmatoria,
especificamente ante una historia familiar sugestiva de herencia dominante ligada al X que no afecta a
individuos del sexo masculino.

Cursodela Deficiencia intelectual. Crisis controladas con
enfermedad farmacos.

Ausencia de mejoria
de las crisis con dieta
cetogénica.

Ausencia de trastornos
de movimiento como
ataxia, discinesia
inducida por ejercicio,
distonia.

¢RM e EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM no es necesaria para el diagnéstico, aunque es fuertemente recomendada para excluir otras causas.
El EEG ictal no es necesario para el diagnostico.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, el Sindrome de
Deficienciadel Transportador de Glucose 1 puede serdiagnosticado sin el EEG, RMy estudios genéticos
en nifios sin criterios de alerta que presenten todos los criterios clinicos mandatorios y de exclusion.
Los estudios de LCR son necesarios para el diagnostico.

*La glucosa en el LCR puede no ser tan baja tardiamente en el Sindrome de Deficiencia del Transportador

de Glucosa 1
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Tabla 15. Sindromes de etiologia especifica -
Sindrome de Sturge-Weber

Mandatorios Alertas Exclusién

Crisis epilépticas | Crisis focales motoras o
autonémicas con o sin
compromiso de la percepcion,
que pueden evolucionar a ténico-
clénicas bilaterales.
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Tabla 16. Sindromes de etiologia especifica -
Crises gelasticas con hamartoma hipotaldmico

EEG Interictal:

Falta de asimetria dela
actividad de base con
disminucion de voltaje
y enlentecimento
sobre el hemisferio

Mandatorios Alertas Exclusién
Crisis epilépticas | Crises gelasticas, con risa Frecuencia de crisis

mecanica, sin proposito, menor que diarias

inapropiado al contexto
EEG Interictal:

Enlentecimento

focal o generalizado
(excluyendo el periodo
posictal inmediato)
Ictal:

Crisis gelasticas
pueden ocurrirsin
correlato EEG ictal.

afectado.
Examen Ausencia de
neuroldgico hemangioma capilar

facial afectando el
dermatoma V1.

Imagen RM muestra realce leptomeningeo
sugestivo de angioma
leptomeningeo, con calcificacion
corticaly atrofia cerebral focal
progresiva.

Edad de inicio Inicio >5 afios de edad

Desarrollo al Retrasoen el

inicio desarrollo evidente
con elinicio delas
crisis.

Examen Hallazgos neurolégicos

neurolégico focales (distintos que

paralisis de Todd) o
hipotonia generalizada

Cursodela Ausencia de
enfermedad anormalidad en el
examen neuroldgico-
puede ser limitada a
un déficit del campo
visual.

Ausencia de
deficiencia intelectual
de leve a profunda.

Imagen Hamartoma hipotaléamico (puede
requerir cortes finos a través del
hipotalamo para la confirmacion)

Cursodela Epilepsia farmacorresistente Ausencia de problemas
enfermedad del comportamiento
incluyendo agresion,
impulsividad e
hiperatividad

¢RM e EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?

La RM es necesaria para el diagnéstico. Las alteraciones pueden ser muy sutiles o ausentes en las RM
obtenidas antes de los 2 meses de edad.

EIEEG ictal no es necesario para el diagnostico.

¢RM e EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?

La RM es necesaria para el diagnéstico.

El EEG ictal no es necesario para el diagnodstico. Ademas las crisis gelasticas pueden ocurrir sin
alteraciones correlacionadas en el EEG

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, el Sindrome de
Sturge-Weber puede ser tentativamente diagnosticada sin EEG 0 RM en personas sin criterios de alerta
que presenten todos los otros criterios clinicos mandatorios.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, el Sindrome de Crisis
Gelasticas con Hamartoma Hipotaldmico no puede ser diagnosticada sin RM, debido a que las crisis
gelasticas pueden ocurrir en otras regiones cerebrales
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SECCION 6.

Sindromes epilépticos con inicio en la infancia

SINDROMES EPILEPTICOS CON INICIO EN LA INFANCIA

Epilepsia Epilepsia
_ autolimitada autolimitada

con descargas con crisis
centrotemporales autonémicas

Epilepsias focales i
autolimitadas
Epilepsia visual Epilepsia del
— occipital dela l6bulo occipital

infancia fotosensible

Epilepsia co Sindrome de
mioclénico-aténicas ennox-Gastaut
Encefa
Encefalopatias epilépticay del
epilépticasy del desarrollo con
desarrollo activacién de punta-
Sindrome onda en el suefio

de Epilepsia
relac

Sindrome de epilepsia
hemiconvulsién-
hemiplejia (EHH)

* Los criterios diagnésticos del sindrome de Epilepsia de ausencias de la infancia estan entre las Epilepsias

Generalizadas Idiopéticas

Figura 37. Los sindromes epilépticos con inicio en la infancia.
Entre ellos, hay pocos sindromes etiologia-especificos ®
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Crisis epilépticas

Tabla 17. Epilepsias focales autolimitadas -

Mandatorio

Crisis focales con disartria,
sialorrea, disfasia, movimientos
unilaterales clonicos o tonico-
clénicos de la boca durante la
vigilia o el suefio y/o crisis focales
nocturnas que progresan a crisis
ténico-clénicas bilaterales solo
durante el suefio.

Siocurren durante el suefio, las
crisis se observan 1 hora después
de quedarse dormido o0 1-2 horas
antes de despertarse.

Epilepsia autolimitada con descargas centrotemporal

Alerta*

Estado epiléptico
convulsivo focal motor
o generalizado (>30
min); frecuencia de
crisis habitual mas de
una vez al dia.

Crisis solo durante

el dia.

Exclusién

Crisis tonico-
clénicas
generalizadas en
vigilia.

Ausencias
atipicas

Crisis con
alucinaciones
gustativas, miedo
o0 autonémicas.
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EEG

Descargas epileptiformes
centrotemporales bifasicas de
gran amplitud

Enlentecimiento focal
persistente no limitado
a la fase postictal.
Descargas
centrotemporales
focales
persistentemente
unilaterales en EEG
seriados.

Falta de activacion
de las descargas
centrotemporales en
suefio.

Ausencia de regresion en el
neurodesarrollo.

Examen Hemiparesia o

neuroldgico hallazgos neurolégicos
focales distintos de la
paresia de Todd.

Imagen Neuroimagen que
documenta la
lesion causal de
las crisis.

Cursodela Remision hasta la adolescencia La regresion

enfermedad media o en su fase tardia. neurocognitiva

con patron de
punta-onda en
el suefio sugiere
evolucion a
encefalopatia
epiléptica con
activacion de
punta-onda en
suefio.

iSon necesarios IRMy EEG ictal para el diagnéstico?
No se requiere resonancia magnética pero debe ser considerada fuertemente en casos de alerta.
No se requiere EEG ictal para el diagnéstico.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones con recursos limitados, la epilepsia
autolimitada con descargas centrotemporales se puede diagnosticar sin EEG ni resonancia magnética
en nifos, sin datos de alerta, que cumplen con todos los criterios obligatorios y de exclusion.

Edad deinicio

>12 afios

<3 afios 0>14 afios

Desarrollo al
inicio

Discapacidad
intelectual de
moderada a profunda.

Regresion
neurocognitiva
con un patrén
continuo de
puntasy ondas
durante el
suefio (sugiere
encefalopatia
epiléptica con
activacion de
puntasy ondas
durante el suefio).

* Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayoria de los casos, pero rara vez se ven. Su presen-

cia debe instar a la precaucién en el diagnéstico del sindrome y la consideracion de otras condiciones.
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Crisis epilépticas

Tabla 18. Epilepsias focales autolimitadas -

Epilepsia autolimitada con crisis autonémicas

Mandatorios

Crisis focales autonémicas con o
sin deterioro de la percepcion.
Los sintomas autonémicos a
menudo incluyen nauseasy
vomitos prominentes, pero
también pueden incluir malestar
general, palidez, rubefaccion,
dolor abdominal, cambios
pupilares o cardiorrespiratorios.

Alerta*

Frecuencia de crisis
superior a una por
mes.

Exclusién
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Remision hasta la adolescencia
media o en su fase tardia.
Ausencia de regresion en el
neurodesarrollo.

Cursodela
enfermedad

La regresion
neurocognitiva
con patrén de
punta-ondaen
el suefio sugiere
evolucién a
encefalopatia
epiléptica con
activacion de
punta-ondaen
suefio.

iSon necesarios IRMy EEG ictal para el diagnéstico?
No se requiere resonancia magnética pero debe ser considerada fuertemente en casos de alerta.
No se requiere EEG ictal para el diagnéstico.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones con recursos limitados, se requiere al menos

un EEG interictal para diagnosticar este sindrome con confianza.

EEG Descargas epileptiformes focales | Enlentecimiento focal
o multifocales de gran amplitud continuo no limitado
desencadenadas por somnolencia | al periodo post-ictal.
y/o suefio. Anomalias focales
unilaterales
consistente en EEG
seriados.
Edad de inicio <3 afios 0 >8 afios <1 afio 0 >14 afios
Desarrollo al Discapacidad Regresion
inicio intelectual de neurocognitiva
moderada a profunda. | con un patron
continuo de
puntasyondas
durante el
suefio (sugiere
encefalopatia
epiléptica con
activacion de
puntasy ondas
durante el suefio).
Examen Hemiparesia o

neurolégico

hallazgos neurolégicos
focales distintos de la
paresia de Todd.

Imagen

Neuroimagen que
documenta la
lesion causal de
las crisis.

* Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayoria de los casos, pero rara vez se ven. Su presen-

cia debe instar a la precaucién en el diagnéstico del sindrome y la consideracion de otras condiciones.
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Crisis epilépticas

Tabla 19. Epilepsias focales autolimitadas -

Epilepsia occipital visual de la infancia

Mandatorios

Crisis focales sensoriales

visuales con fenémenos

visuales elementales (circulos
multicolores), con o sin deterioro
de la percepcién y con o sin signos
motores (desviacién de los ojos o
inclinacion de la cabeza).

Crisis surgen predominante o
exclusivamente durante la vigilia.

Alerta*

Crisis prolongadas que
duran > 15 minutos.
Crisis tonico-clénicas
generalizadas en
vigilia.

Exclusion
Crisis (tonicos o
aténicos)
Ausencias
atipicas
Mioclonias
progresivas

Crisis epilépticas
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Tabla 20. Epilepsias focales autolimitadas -

Epilepsia del [6bulo occipital fotosensible

Mandatorios

Crisis focales sensoriales visuales
las cuales pueden evolucionar a
crisis tonico-clonicas bilaterales.
Las crisis son desencadenadas por
estimulos féticos, como la luz solar
centelleante.

Alerta*

Crisis prolongadas de
duracién >15 minutos

Exclusion
Mioclonias
palpebrales

Mioclonias
progresivas

EEG

Anormalidades epileptiformes
occipitales facilitadas por el
cierre palpebraly la estimulacién
luminosa intermitente.

Enlentecimiento focal
mantenido no limitado
al periodo postictal.
Respuesta
fotoparoxistica con
estimulacion fética en
frecuencias bajas (1-2
Hz sugiere afectacion
CLN2).

neuroldgico

significativa en el
examen neurologico.

EEG Descargas de espigas occipitales o | Enlentecimiento focal
espigas-ondas (vigilia o suefio). continuo no limitado
al perfodo post-ictal.
Edad de inicio <6 aflos 0 >14 afios <l afio 0>19 afios
Desarrollo al Discapacidad Regresion
inicio intelectual neurocognitiva.
Examen Cualquier anormalidad | Déficit persistente

del campo visual.

Edad deinicio

<4 afios 0 >17 afios

<1 afio 0>50 afios

Imagen

Resonancia
magnética que
documentala
lesion causal de
las crisis.
Calcificaciones en
[6bulo occipital.

Desarrollo al

Déficit intelectual

Regresion

Cursodela
enfermedad

Regresion
neurocognitiva.
Desarrollo

de crisis
mioclénicas,
ataxia y/o
espasticidad.

inicio moderado a profundo. | neurocognitiva.

Examen Cualquier anormalidad | Déficit persistente

neuroldgico significativa en el en el campo
examen neuroldgico. | visual.

Imagen RM que

documente una
lesion causal para
las crisis.

;LaRMy el EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM es necesaria para el diagnostico de este sindrome para descartar una lesion causal.
ElEEG ictal no es necesario para el diagnostico.

¢Son necesarios IRMy EEG ictal para el diagndstico?
Se requiere resonancia magnética para el diagnostico de este sindrome para excluir una lesion causal.
No se requiere EEG ictal para el diagnéstico.

Sindrome sin confirmacién en el laboratorio: En regiones de recursos limitados, el minimo necesario

es un EEG interictal y una RM para diagnosticar este sindrome con certeza.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones con recursos limitados, se requiere al menos
un EEG interictal y una resonancia magnética para diagnosticar este sindrome con confianza.

* Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayorfa de los casos, pero rara vez se ven. Su presen-

cia debeinstara la precaucion en el diagnéstico del sindromey la consideracién de otras condiciones.

“Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayoria de los casos, pero raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagnéstico de este sindromey consideracion de otras condiciones.
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Crisis epilépticas

Tabla 21. Epilepsias generalizadas -

Epilepsia con mioclonias palpebrales

Mandatorios
Mioclonias palpebrales.

Alerta*

Imposibilidad de inducir
mioclonias palpebrales
en el consultorio por
cierre lento de los ojos
durante la exposicion
aluzbrillante en un
paciente no tratado.

Sacudidas mioclénicas
en los miembros
considerar fuertemente
Epilepsia Mioclénica
Juvenil.

Exclusion
Cualquiera de los
siguientes tipos
decrisis:

« Crisis de
ausencias

mioclénicas

«Crisis focales
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Imagen Anormalidades
potencialmente
relevantes, con
exclusion de hallazgos
incidentales.

Neuroimagen
anormal con
lesion causal.

Evoluciéndela
enfermedad

Declive cognitivo
progresivo en
elcursodela
epilepsia..

i{LaRMy el EEG ictal son necesarios para el diagndstico?

La RM no es necesaria para el diagnéstico.

El EEG ictal no es necesario para el diagndstico, una vez que las mioclonias palpebrales hayan sido
observadas clinicamente y un EEG interictal muestre polipuntas o complejos de polipuntas-onda
generalizados rapidos (3-6 Hz) inducidos por el cierre palpebral o la estimulacion luminosa intermitente.
Sin embargo, la mayoria de los pacientes no tratados tendran respuesta fotoparoxistica con mioclonias
palpebrales registradas durante la durante la estimulacién luminosa en el EEG de rutina.

EEG

El cierre de los ojosala
fotoestimulacion intermitente
desencadena polipunta o
complejos de polipunta-onda

generalizados rapidos (3-6 Hz).

Enlentecimiento
focal.

Descargas
consistentemente
focales
unilaterales.

Complejos punta-
onda lentos<2,5
generalizados (a
menos que estén
alfinalde un
brote de mayor
frecuencia).

Enlentecimiento
dela actividad de
base no limitada al
periodo postictal.

Falta de correlato
delEEGenun
evento clinico
tipico.

Sindrome sin confirmacion en el laboratorio: En regiones de recursos limitados, la Epilepsia
con Mioclonias Palpebrales puede ser diagnosticada en personas que cumplan todos los criterios
mandatorios y de exclusion si tienen mioclonias palpebrales observadas por el examinador o
capturadas en videos caseros.

Edad de inicio

<2 afios 0>14 afios

Examen
neuroldgico

Hallazgos neuroldgicos
focales

“Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayoria de los casos, pero raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagnéstico de este sindromey consideracion de otras condiciones.



144 | SILVIAKOCHEN - ELZA MARCIA TARGAS YACUBIAN

Crisis epilépticas

Tabla 22. Epilepsias generalizadas -

Epilepsia con ausencias mioclonicas

Mandatorios
Crisis de ausencias mioclénicas
como tipo predominante.

Alerta*

Exclusién
Crisis focales.

Crisis atonicas,
mioclénico-
aténicas o
ténicas.
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Evolucién de la
enfermedad

Declive cognitivo
progresivo en
elcursodela
epilepsia.

iLaRMy el EEG ictal son necesarios para el diagndstico?
La RM debe ser considerada para excluir otras causas.

El EEG ictal no es necesario para el diagnéstico, una vez que las ausencias mioclénicas hayan sido
observadasclinicamentey un EEGinterictal muestre complejos de punta-onda generalizados regulares
a 3Hz. Sin embargo, la mayoria de los pacientes no tratados tendran crisis de ausencia mioclénica en

el EEG de rutina.

EEG

Patron de complejos de punta-
onda generalizados regulares,
ritmicos a 3 Hz sincronizados con
las sacudidas mioclénicas.

Enlentecimiento
focal

Descargas
consistentemente
focales
unilaterales

Complejos punta-
onda lentos <2

Hz generalizados
(amenos que
estén alfinal de
un brote de mayor
frecuencia)

Enlentecimiento
de la actividad de
base difusa no
limitada al
perfodo postictal

Sindrome sin confirmacion en el laboratorio: En regiones de recursos limitados, la Epilepsia de
Ausencias Mioclénicas puede serdiagnosticada en personas que cumplan todos los criterios mandatorios
y de exclusion si las crisis de ausencias mioclonicas son observadas por el examinador o capturadas en

videos caseros.

Edad de inicio

<l afio 0>12 afios

Examen
neurolégico

Déficit intelectual
moderado o mas
acentuado.

Hallazgos neuroldgicos

focales.

Imagen

Neuroimagen
anormal con
lesion causal.

“Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayoria de los casos, pero raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagnéstico de este sindromey consideracion de otras condiciones.
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Tabla 23. Epilepsias generalizadas -
Epilepsia con crisis mioclénico-aténicas

Mandatorios Alerta* Exclusion
Crisis epilépticas | Crisis mioclonico-atonicas. Crisis tonicas dentro Espasmos
de los 12 meses del epilépticos

inicio de la epilepsia. | o Sindrome

de Espasmos
Epilépticos
Infantiles antes
del diagnostico.

Crisis focales.

EEG Patron de complejos punta-onda | Actividad rapida
2-6 Hz o polipunta generalizada. paroxistica generalizada
en el suefio.

Complejos punta-
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Tabla 24. Encefalopatias epilépticas y del desarrollo -
Sindrome de Lennox-Gastaut.

Mandatorios Alerta* Exclusién
Crisis epilépticas | Crisis tonicas.

Ademas de las crisis tonicas, al
menos un tipo de crisis adicional
debe estar presente, que puede ser
representado por cualquiera de los
siguientes:

+ Ausencias atipicas

« Atonicas

« Mioclénicas

« Focales disperceptivas

« Tonico-clonicas generalizadas

« Status epiléptico no convulsivo

« Espasmos epilépticos

onda lentos <2Hz
generalizados.

Respuesta
fotoparoxistica en
frecuencias bajas
(sugiere trastorno CLN2).

EEG Patron de complejos de punta Respuesta Anormalidades
onda lentos <2.5 Hz generalizados | fotoparoxistica en focales
(o historial de este hallazgo en los | bajas frecuencias persistentes
EEG previos) (sugiere trastorno sin patron de

CLN2) punta onda

Actividad rapida paroxistica generalizada
generalizada en el suefio (o historia
de este hallazgo en los EEG previos)

Edad de inicio <18 afios >8 afios

Prondstico a largo
plazo

Epilepsia farmacorresistente.
Déficit intelectual leve a profundo.

Edad de inicio <6 meses 0>8 afios
Desarrollo al Retraso del crecimiento
inicio moderado a severo antes
delinicio delas crisis.
Examen Hallazgos neurolégicos
neuroldgico focales.
Imagen Neuroimagen

anormal con
lesion causal.

¢LaRMy el EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM no es necesaria para el diagnéstico. Sin embargo, en un nifio con alertas o con manifestaciones
clinicas sugestivas de Sindrome de Lennox-Gastaut o Espasmos Epilépticos Infantiles, un video al
menos es esencial e idealmente un EEG debe ser registrado.

;LaRMy el EEG ictal son necesarios para el diagndstico?

LaRMnoesnecesaria paraeldiagnéstico, pero usualmente es realizada para evaluarlaetiologfa subyacente.
ElEEGictal no es necesario para el diagndstico. Sin embargo, debe ser fuertemente considerado en un
nifio con alertas o con caracteristicas clinicas que puedan sugerir un Sindrome de Epilepsia con Crisis
Mioclénico-atdnicas.

Sindrome evolutivo: Aproximadamente 50% de los lactantes con encefalopatias epilépticas y del
desarrollo graves como el Sindrome de Espasmos Epilépticos Infantiles o la Encefalopatia Epilépticay
del Desarrollo Infantil Precoz evolucionan a lo largo del tiempo al Sindrome de Lennox-Gastaut.

Sindrome evolutivo: La Epilepsia con Crisis Mioclonico-atonicas debe ser sospechada en el caso de un
inicio explosivo de multiples tipos de crisis generalizadas en nifios con una edad apropiada sin signos

Sindrome sin confirmacién en el laboratorio: En regiones de recursos limitados, como minimo
se necesita un EEG que demuestre un patrén caracteristico de complejos punta y onda lentos

generalizados durante la vigilia para el diagnostico.

de alerta o exclusion.

*Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayoria de los casos, pero raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagndstico de este sindromey consideracion de otras condiciones.

“Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayoria de los casos, pero raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagnéstico de este sindromey consideracion de otras condiciones.
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Tabla 25. Encefalopatias epilépticas y del desarrollo - Tabla 26. Encefalopatias epilépticas y del desarrollo -

Encefalopatia epiléptica y del desarrollo con activacién Sindrome de epilepsia relacionada a infeccién febril

de punta-onda durante el suefio (FIRES: Febrile Infection-related epilepsy syndrome)

Mandatorios Alerta* Exclusion Mandatorios Alerta* Exclusién
Crisis epilépticas Crisis tonicas durante | Espasmos Crisis epilépticas | Historial de enfermedad febril Historial de
el suefio. epilépticos. inespecifica en las 2 semanas que epilepsia antes

preceden al inicio de las crisis.

Crisis focales y multifocales que
amenudo evolucionan a ténico-
clonico bilaterales.

Las crisis progresan en frecuencia
y severidad para culminar en
status epiléptico superrefractario
tipicamente 2 semanas luego del
inicio.

delinicio de los
sintomas.

EEG Patron de complejos de puntay Actividad rapida
onda lentas (1.5-2Hz) en el suefio | paroxistica
N-REM. generalizado en el
suefio (considere el
Las anormalidades son sindrome de Lennox-
marcadamente activadas durante | Gastaut).
el suefio.
Complejos de puntas
yondas lento <2,5
Hz generalizado en
la vigiliay el suefio
(considere el Sindrome
de Lennox-Gastaut).
Edad de inicio >] afio y <2 afios <l afio 0>12 afios
Desarrollo al Regresion cognitiva, conductual o
inicio motora o estancamiento temporal

relacionado con el patrén de
complejos de puntasy ondas lento
(1,5-2 Hz) en el suefio N-REM

EEG Enlentecimiento de actividad de Crisis unifocales
base con descargas epileptiforme
multifocaly crisis focales
electrograficasy electroclinicas
frecuentes.
Edad de inicio <2 afios <l afio o >30 afios

Pronéstico a largo
plazo

Remision del patron de complejos
de puntay ondas lentas (1,5-2 Hz)
en el suefio N-REM en EEG hasta
mediados de la adolescencia,
aunque a menudo el EEG continue
anormal.

Desarrollo desde
elinicio

Encefalopatia aguda con inicio de
crisis frecuentes.

Déficit intelectual
antes del inicio de las
crisis.

Examen
neuroldgico

Anormalidades en el
examen neuroldgico
antes del inicio de las
crisis.

;LaRMy el EEG ictal son necesarios para el diagnédstico?
LaRMnoesnecesaria paraeldiagnostico, pero usualmente se realiza para evaluarla etiologia subyacente.
El EEG ictal durante el suefio es mandatorio para el diagnéstico.

Sindrome sin confirmacion en el laboratorio: En regiones de recursos limitados, este sindrome no
puede ser presumiblemente diagnosticado sin un EEG durante el suefio.

*Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayoria de los casos, pero raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagndstico de este sindromey consideracion de otras condiciones.

Imagen

Enla
presentacion,

la RM muestra
una lesion
epileptogena
concordante con
elinicio de las
crisis.
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Otros examenes

Puncién lumbar
mostrando
evidencia de
infeccion del SNC.

Anticuerpo causal
en LCR o pruebas
autoinmunes en
plasma.

Etiologfa genética
o metabdlica
documentada.

Encefalopatia
téxica
documentada.

Prondstico a largo
plazo

Falta de epilepsia
focal o multifocal
farmacorresistente.

Falta de dificultades
aprendizaje o
intelectual.

Falta en grados
variables de atrofia
cerebralenlaRM.

Tabla 27. Encefalopatias epilépticas y del desarrollo -
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Sindrome de Hemiconvulsién-Hemiplejia (SHH)

¢LaRMy el EEG ictal son necesarios para el diagndstico?
La RM es necesaria para el diagndstico para excluir lesion causal.
ElEEG ictal esnecesario para confirmar la frecuencia y la multifocalidad de las crisis.

Mandatorios Alerta* Exclusién
Crisis epilépticas | Eldiagndstico requiere tanto del Hemiparesia
historial de la enfermedad en transitoria
etapa aguda como cronica. (paresia de Todd).
Etapa aguda: Episodio de status Crisis focales
epiléptico hemiclénico febril, que motoras
es seguido inmediatamente por unilateral que
hemiparesia permanente. progresan in
crescendo en
Etapa cronica: después de un meses a afos,
periodo de tiempo variable con desarrollo
(generalmente 3 afios después del tardio de
status epiléptico inicial) aparecen hemiparesia
crisis focales motoras unilaterales progresiva
o focales con evolucién para (considerar la
ténico-clénico bilateral. encefalitis de
Rasmussen).
EEG Enlentecimiento de la actividad de
base en el hemisferio afectado.
Descargas epileptiformes focales
o multifocales sobre el hemisferio
afectado en la fase cronica.
Edad de inicio >4 afios >6 afios

Sindrome sin confirmacién en el laboratorio: En regiones de recursos limitados, este sindrome no

puede ser diagnosticado sin estudios de EEG y RM.

Desarrollo al
inicio

Déficit intelectual
antes del inicio de las
crisis.

*Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayoria de los casos, pero raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagndstico de este sindromey consideracion de otras condiciones.

Examen
neuroldgico

Anormalidades en el
examen neurolégico
antes del episodio
inicial de status
epiléptico febril.

Angioma facial
sugestivo de sindrome
de Sturge-Weber.
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Imagen RM inmediatamente después del Enla
status epiléptico febril (etapa presentacion,
aguda) muestra alteracion de la RM muestra
sefial difusa con hiperintensidad una lesion
en T2y restriccién de la difusion de epileptogénica
la regién subcortical del hemisferio concordante con
afectado, a menudo con edema elinicio de las
importante. crisis.

Con el tiempo (etapa crénica) hay
atrofia de la hemisferio afectado.

| 153

SECCION 7.

Otros exdamenes Causa alternativa
de hemiparesia
como accidente
vascular
isquémico
agudo, infeccién
intracraneal, etc.

Pronéstico a largo | Epilepsia farmacorresistente.
plazo Déficit motor focal permanente.

¢LaRMy el EEG ictal son necesarios para el diagndstico?

LaRM esnecesaria para el diagnostico.

El EEG ictal no es necesario para el diagndstico.

Sindrome evolutivo: En nifios con hemiparesia aguda persistente después de un episodio de status
epiléptico convulsivo febril, con hallazgos obligatorios de RM, pero que alin no han progresado a la fase
cronica de la enfermedad con crisis focales motoras o focales que progresan a crisis tonico-clonicas
bilaterales farmacorresistentes, se debe sospechar Sindrome de hemiconvulsién-hemiplejia-epilepsia
emergente.

Sindrome sin confirmacién en el laboratorio: En regiones de recursos limitados, este sindrome no
puede ser presumiblemente diagnosticado sin estudios de EEG en casos con todos los criterios clinicos
mandatoriosy de exclusion, sin alertas. Sin embargo, un estudio de imagen (TC o RM) es necesario para

excluir otras causas.

*Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayoria de los casos, pero raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagnéstico de este sindromey consideracion de otras condiciones.

Sindromes epilépticos con inicio en edades variables

Sindromes epilépticos generalizados
* Epilepsias generalizadas idiopaticas (EGI)
« Epilepsia mioclénica juvenil (EMJ)
* Epilepsia de ausencias juveniles (EAJ)
* Epilepsia con crisis ténico clinico generalizadas solamente (ECTCGs)

Figura 38: Sindromes epilépticos con inicio en edades variables,
heterogéneos en cuanto a su etiologia
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Tabla 28. Epilepsia con edades de inicio variable -
Epilepsia hipermotora (hipercinética) relacionada con el suefio
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Tabla 29. Epilepsia con edades de inicio variable -
Epilepsia del [6bulo temporal mesial familiar

Mandatorios Alertas* Excluyentes
Crisis Del suefio predominantemente, Crisis Crisis Gnicamente

crisis motoras breves predominantemente [ durante la vigilia.

hipercinéticas o asimétricas envigilia Crisis

tonicas/disténicas generalizadas.
EEG Alteraciones

epileptiformes
frecuentes fuera de los
[6bulos frontales.
Anormalidades
epileptiformes
generalizadas.

Mandatorios Alertas* Excluyentes
Crisis Focales cognitivas Crisis Crisis
(particualrmente deja vd), crisis predominantemente | generalizadas
sensoriales y autondmicas. en vigilia.
EEG Anormalidades

epileptiformes
generalizadas.

Edad de inicio <10 afios 0 >20 afios <2 meses 0> 64
afios
Desarrollo al Discapacidad
inicio intelectual moderada
asevera
Examen Anormalidades
neuroldgico focoales en el examen
neurolégico

Desarrollo al Discapacidad

inicio intelectual.

Examen Anormalidades

neurolégico focoales en el examen
neurolégico.

Imdgenes Normal o atrofia/ esclerosis

hipocampal.
Otros estudios: Antecedentes familiares de
genéticos, etc. personas con crisis focales que

surgen del [6bulo temporal mesial.

RMy EEG ictal son necesarios para el diagndstico?
La RM no es necesaria para el diagnéstico, sin embargo debe ser realizada para evaluar la etiologa
subyacente E|l EEG ictal no es necesario para el diagnostico

RMy EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM es necesaria para el diagndstico para excluir otras causas
El EEG ictal no es necesario para el diagnéstico

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: en regiones con recursos limitados se requiere una RM
para el diagnéstico, para excluir otras etiologias estructurales

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: en regiones con recursos limitados se puede
diagnosticarla EHS,si se cumplen los criterios mandatorios y excluyentes,y si en el paciente se ha

presenciado crisis o se a grabado por video crisis hipercinéticas durante el suefio

* Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayorfa de los casos, pero rara vez se ven. Su presen-

cia debeinstara la precaucion en el diagnéstico del sindromey la consideracién de otras condiciones.

* Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayoria de los casos, pero rara vez se ven. Su presen-

cia debe instar a la precaucién en el diagnéstico del sindrome y la consideracion de otras condiciones.
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Tabla 30. Epilepsia con edades de inicio variable -
Epilepsia focal familiar con focos variables
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Tabla 31. Epilepsia con edades de inicio variable -
Epilepsia con caracteristicas auditivas

Mandatorios Alertas* Excluyentes
Crisis Crisis focales sensoriales auditivas Crisis de inicio
focales y/o crisis cognitivas focales generalizadas.
con afasia receptiva. Otras crisis de
inicio focal.
EEG Anormalidades

epileptiformes
generalizadas.

Mandatorios Alertas* Excluyentes
Crisis Crisis de inicio focal. Crisis de inicio
generalizadas
EEG Anormalidades
epileptiformes
generalizadas
Edad deinicio Inicio neonatal
Desarrollo al Discapacidad
inicio intelectual
moderada a
profunda
Examen Anormalidades
neuroldgico focales en el examen
neurolégico.
Imagenes Normal o displasia cortical focal
Otros estudios: Antecedentes familiares de Antecedentes
genéticos, etc. personas con crisis focales de familiares de
regiones corticales que difieren personas con
entre miembros de una misma crisis focales
familia. que ocurren
exclusivamente
antes de los 20
meses de edad

Desarrollo al Discapacidad
inicio intelectual
moderada a
severa
Examen Anormalidades
neuroldgico focales en el examen
neurolégico.
Iméagenes Normal o displasia cortical focal.

RMy EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM es necesaria para el diagndstico para excluir otras causas.
ElEEG ictal no es necesario para el diagnostico.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: en regiones con recursos limitados para diagnéstico de

Epilepsia con Caracteristicas Auditivas la RM es necesaria para excluir otras etiologfas estructurales

RMy EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?

La RM es necesaria para el diagnostico. La historia familiar de crisis focales puede ser incidental,
debido a causas adquiridas.

EIEEG ictal no es necesario para el diagnostico.

* Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayorfa de los casos, pero rara vez se ven. Su presen-

cia debeinstara la precaucion en el diagnéstico del sindromey la consideracion de otras condiciones.

* Los criterios de alerta estan ausentes en la gran mayoria de los casos, pero rara vez se ven. Su presen-

cia debe instar a la precaucién en el diagnéstico del sindrome y la consideracion de otras condiciones.
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Tabla 32. Epilepsias con edades de inicio variables -

Epilepsia del [6bulo temporal mesial con esclerosis hipocampal

Crisis epilépticas

Mandatorios

Crisis focales perceptivas o
disperceptivas con semiologfa
inicial referida a las redes del
l6bulo temporal mesial

Alertas*

Semiologia inicial
referida a otras redes
diferentes que mesial
temporal (por ejemplo,
disconforten la
garganta, movimientos
clénicos o disténicos,
sintomas sensitivos
somaticos, actividad
hipercinética, sintomas
visuales, sintomas
auditivos, risa)

Exclusién
Crisis de inicio
generalizado
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Imagen Esclerosis hipocampal (unilateral o
bilateral) en la RM

RM ou EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM documentando esclerosis hipocampal es requerida para el diagnostico.
El EEG ictal no es necesario.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones con recursos limitados, una RM es
necesaria para la confirmacién diagndstica.

EEG

Ausencia de
anormalidades
epileptiforme
temporales
consistentes, a pesar
de EEGs repetidos
Anormalidades
epileptiformes
generalizadas
Descargas
centrotemporales de
amplitud elevada con
dipolo horizontal
Anormalidad
epileptiforme interictal
o alentecimento focal,
fuera delas regiones
temporales o en
regiones posteriores

Crisis registradas
co inicio
generalizado
Crisis
eletrogréficas
registradas com
inicio en regiones
fuera del l6bulo
temporal

Edad de inicio

<2 aflos

Desarrollo inicial

Deficiencia intelectual
moderada a profunda

Examen
neuroldgico

Anormalidades
focalesen el examen
neurolégico como
hemiparesia (excluyendo
asimetria facial)

* Los criterios de alerta estéan ausentes en la mayoria de los casos, aunque raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagnostico del sindromey consideracién de otras condiciones.
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Tabla 33. Epilepsias con edades de inicio variables - Otros estudios: Causa metabdlica
Genética, etc. de epilepsia
Sindrome de Rasmussen partialis continua
Condicién
es debidaa
Mandatorios Alertas* Exclusion aneailiis
Crisis epilépticas | Crisis focales/hemisféricas que Crisis de inicio focal Crisis de inicio mediada por
frecuentemente aumentan independiente en generalizado anticuerpos
en frecuencia en semanas a meses | ambos hemisferios especificos
(zi\penas 2% del Pronéstico a largo | Epilepsia farmacorresistente
sindrome de plazo Déficits neurolégicos progresivos
Rasmussen es
bilateral) RMy EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM es necesaria para el diagnostico
EEG Enlentecimiento y anormalidades | Espicula-onda ELEEG ictal no es necesario para el diagnéstico
epileptiformes hemisféricas generalizada
Sindrome en evolucién: Nifios con epilepsia farmacorresistente, con crisis focales hemisféricas
Edad de inicio Adolescente o adulto que progresivamente aumenta en frecuencia, con déficits neurolégicos progresivos, pero cuya
Desarrollo inicial Desarrollo anormal RM permanece normal, y en quienes todas las otras etiologias metabdlicas y autoinmunes fueron
antes del inicio de las excluidas, deben tener sospecha elevada de Sindrome de Rasmussen emergente
crisis Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, el Sindrome de
Examen Hemiparesia Rasmussen puede ser diagnosticado sin EEG en un paciente con crisis de inicio focal/hemisféricas
neurolégico presente desde que muestran evolucion clinica tipica, que presenten todos los otros criterios clinicos mandatorios y
elinicio (si la ninguno de exclusion y no tienen alertas. Sin embargo, laimagen (TC o RM) es necesaria para excluir
hemiparesia otras causas
permanente
i pesenie * Los criterios de alerta estan ausentes en la mayoria de los casos, aunque raramente pueden ser vistos.
imediatamente
después del Su presencia debe exigir cautela en el diagndstico del sindromey consideracion de otras condiciones.
status epilepticus,
considere el
Sindrome de
Hemiconvulsion-
Hemiplejia-
Epilepsia)
Imagen Hemiatrofia progresiva (atrofia Falta de sefial Laimagen
precozinsulary de la cabeza del hiperintensa y/o atrofia | muestra un
nucleo caudado) da cabeza del caudado | Sindrome de
ipsilateral y/o faltade | Sturge-Weber
hipersefial en T2-FLAIR
en la sustancia gris o
blanca
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Crisis epilépticas

Tabla 34. Epilepsias con edades de inicio variables -

Epilepsia con crisis inducidas por la lectura

Mandatorios

Crises mioclénicas reflejas que
afectan los musculos orofaciales
desencadenadas por tareas
relacionadas a la lectura/ lenguaje

Alertas*

Sacudidas mioclénicas
prominentes
afectando los
meimbros superiores

Exclusién

Todos los otros
tipos de crisis,
excepto crisis
ténico-clonicas
generalizadas

Tabla 35. Epilepsias con edades de inicio variables -
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Criterios diagnédsticos para epilepsias mioclonicas progresivas

Mandatorios Alertas* Exclusién
Crisis epilépticas | Crisis mioclénicas
EEG Espigas/poliespiga-onda Anormalidad
generalizadas focal persistente,
fuera de occipital
Edad de inicio 2-50 afios >20 afios

Desarrollo inicial

Normal al inicio

Examen
neuroldgico

Normal al inicio

Comorbilidades

Deterioro neurocognitivo
progresivo (en algunos casos la
observacion a lo largo del tiempo
es necesaria para distinguir la
Epilepsia Mioclonica Progresiva de
Epilepsia Mioclénica Juvenil)

EEG Enlentecimiento
de la actividad
debaseenel
EEG, excluyendo
la fase posictal
de una crisis
ténico-clonica
generalizada

Edad deinicio >20 afios

Desarrollo inicial | Normal

Examen Normal

neuroldgico

Imagen Normal

RM o EEG ictal son necesarios para el diagnéstico
La RM es necesaria para el diagnéstico, para excluir causa estructural
ElEEG ictal no es necesario; sin embargo, la observacion durante la lectura (directamente o por

video) es fuertemente recomendada, ya que muestra las mioclonias caracteristicas afectando los
musculos orofaciales

Sindrome sin confirmacidn de laboratorio: En regiones con recursos limitados, este sindrome
puede ser diagnosticado en nifios y adultos que presenten todos los criterios mandatorios y no los
criterios de exclusion

Imagen Normal el inicio
Cursodela Empeoramiento progresiva de
enfermedad las mioclonias erraticas, crisis

mioclénicas y tonico-clénicas
generalizadas, deterioro cognitivo,
signos cerebelosos progresivos.
Deterioro del EEG con
enlentecimiento progresivo de la
actividad de base y/o aumento de
las anormalidades epileptiformes

RM o EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM no es necesaria para el diagnéstico, aunque es frecuentemente realizada para evaluar la
etiologia subyacente

El EEG ictal no es necesario para el diagnostico

* Los criterios de alerta estéan ausentes en la mayoria de los casos, aunque raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagnéstico del sindromey consideracion de otras condiciones.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones con recursos limitados, la Epilepsia
Mioclénica Progresiva puede ser sospechada en personas que presenten los criterios mandatorios,
sin alertas y de exclusion que muestran empeoramiento progressivo de las crisis mioclonicasy de la
funcion neuroldgica y cognitiva

* Los criterios de alerta estan ausentes en la mayoria de los casos, aunque raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagnostico del sindrome y consideracién de otras condiciones.



| 165

Seccidn 8.

Sindromes epilépticos generalizados idiopaticos

EPILEPSIAS GENETICAS GENERALIZADAS

Epilepsias Generalizadas Idiopaticas Encefalopatia Epiléptica

Epilepsia de
Ausencias juveniles
EA)

Encefalopatia
epiléptica y del
. - desarrollo
Epilepsia con
mioclonias
palpebrales
Tt EMP
Epilepsia con
crisis tonico Epilepsia con ausencias
clonicas mioclénicas

EAM
solamente

ECTCS

Epilepsia Mioclénica en Encefalopatia

lainfancia
EMI

del desarrollo

Figura 39: Concepto de epilepsia generalizada genética versus epilepsia generalizada idiopatica.
Las epilepsias generalizadas idiopaticas (EGI) son un sub grupo de las epilepsias genéticas
generalizadas (EGG), compuestos por los siguientes cuatro sindromes: epilepsia de ausencia de
lainfancia, epilepsia de ausencias juvenil, epilepsia miocldnica juvenil y epilepsia con crisisténico
clénico generalizadas solamente. Estos cuatro sindromes pueden mostrar cierto grado de
superposicion. Ademas de las EGI, las EGG incluyen (1) personas con crisis tipo generalizadas que
no cumplen los criterios para un sindrome especifico y (2) sindromes de epilepsia generalizada
menos comunes. Estos Ultimos sindromes también tienen una base genética y puede ocurrir
en el contexto de un paciente con intelecto normal o con discapacidad intelectual. Algunos se
presentan con una encefalopatia epilépticacomo ser la epilepsia con crisis mioclénicas aténicas,
mientras otros sindromes como la epilepsia con mioclonias de ausencia y la epilepsia con
mioclonias palpebrales, pueden estar asociadas a encefalopatias epilépticas y del desarrollo, una
encefalopatiaepiléptica o una encefalopatia del desarrollo. Otros sindromes como la epilepsia
mioclénica de la infancia puede presentarsecomo una epilepsia generalizada en un nifio con una

encefalopatia del desarrollo (Ej con discapacidad intelectual) o con intelectonormal
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Crisis epilépticas

Tabla 36. Epilepsias generalizadas -

Epilepsia ausencia de la infancia

Mandatorios

Crisis de ausencias tipicas

Alertas*

Crisis ténico-clénicas
generalizadas
antes o durante

el periodo de las
ausencias frecuentes
Episodios de mirada
fija con una duracién
tipica>30socon
confusion o fatiga
posictal.

Ausencias que
ocurren menos que
diariamente en un
individuo no tratado

Exclusién

Cualquiera de los
siguientes tipos
de crisis:

« Crisis
mioclénicas
prominentes

« Mioclonfas
palpebrales
prominentes

« Crisis de
ausencias
mioclénicas

« Crisis atonicas
« Crisis tonicas
« Crisis de
ausencias
atipicas

« Crisis focales
disperceptivas

EEG

Paroxismos de complejos de
espiga-onda a3 Hz(rango =2.5-4
Hz) generalizados en el inicio de la
ausencia. Puede haberse obtenido
en la historia.

Falta de activacion de
complejos de espiga-
onda generalizados
2,5-4Hzen HVenun
paciente no tratado
que realiza HV =3 min
Descargas
epileptiformes
consistentemente
unilaterales

Registro de fijacion
de mirada tipico sin
correlato EEG enun
nifio con historia de
espiga-onda 2,5-4 Hz
generalizados
Enlentecimiento
persistente de la
actividad de baseen
el EEG en ausencia de
medicacion sedativa

Enlentecimiento
difuso dela
actividad de base
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Edad de inicio

2-3011-13 afios

<2 afios 0>13 afios

Desarrollo inicial

Deficiencia intelectual
leve

Deficiencia
intelectual
moderada a
profunda

Examen
neuroldgico

Anormalidades
potencialmente
relevantes en el
examen neurolégico,
excluyendo hallazgos
incidentales

Comorbilidades

Estancamiento
o deterioro
cognitivo

Imagen

Neuroimagen anormal,
potencialmente
relevante, excluyendo
hallazgos incidentales

Otros estudios:
genética, etc.

Glucose bajaen el
LCRy/o variante
patogénica
SLC2A1 (el test
no es necesario
en la mayoria de
los casos, aunque
es fuertemente
recomendado

en nifios con
inicio <3 afios,
microcefalia

y/o deficiencia
intelectual)

RMy EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM no es necesaria para el diagnéstico

ElEEG ictal no es necesario para el diagnostico, siempre que el estudio interictal muestre paroxismos
de complejos de espiga-onda 2,5- 4 Hz generalizados en vigilia. Sin embargo, la mayoria de los
pacientes no tratados tendran crisis de ausencia tipica en el EEG de rutina

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, la Epilepsia Ausencia
de la Infancia puede ser diagnosticada en nifios sin alertas que presenten todos los otros criterios
mandatorios y de exclusion, si tienen una crisis de ausencia tipica presenciada durante la HV.

* Los criterios de alerta estéan ausentes en la mayoria de los casos, aunque raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagnéstico del sindrome y consideracién de otras condiciones.
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Crisis epilépticas

Tabla 37. Epilepsias generalizadas idiopaticas -

Epilepsia ausencia juvenil

Mandatorios
Crisis de ausencias tipicas

Alertas*

Episodios de mirada
fija con duracion tipica
>30 s 0 con confusion
posictal o fatiga

Crisis de ausencia
ocurriendo >10 por dia

Exclusién

Cualquiera de los
siguientes tipos
de crisis:

« Crisis
mioclénicas
prominentes

« Mioclonias
palpebrales
prominentes

« Crisis de
ausencias
mioclénicas

« Crisis atonicas
« Crisis tonicas
« Crisis de
ausencias
atipicas

« Crisis focales
disperceptivas
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Examen
neuroldgico

Anormalidades
potencialmente
relevantes en el
examen neurolégico,
excluyendo los
hallazgos incidentales

Comorbilidades

Estancamiento
o deterioro
cognitivo

Imagen

Neuroimagen anormal,
potencialmente
relevante, excluyendo
hallazgos incidentales

Otros estudios:
genética, etc.

Glucosa baja
enel LCR

y/o variante
patogénica
SLC2A1 (el test
no es necesario
en la mayoria de
los casos, aunque
es fuertemente
recomendado
en nifios con
inicio<3 anos,
microcefalia

y/o deficiencia
intelectual

Cursodela
enfermedad

Falta de crisis ténico-
clénicas generalizadas
en el cursode la
epilepsia, en ausencia
de tratamiento con
FACs que son efectivos
para este tipo de crisis

EEG Paroxismos generalizados de Ausencia de activacion | Descargas
complejos de espiga- onda a 3-5,5 | de complejos epileptiformes
Hz (puede haberse obtenido de de espiga-onda focales
historia) generalizados 3-5,5Hz | consistentemente
en HVenun paciente | unilaterales
querealizalaHV=3 Enlentecimiento
min difuso dela
Enlentecimiento actividad de base
persistente de la Registro de
atividad de base en episodios de
el EEG enausenciade |fijaciondela
medicacion sedativa | mirada tipicos sin
correlato EEG
Edad de inicio <8afios0>20

afios

Desarrollo inicial

Deficiencia intelectual
leve

Deficiencia
intelectual
moderada a
profunda

RMy EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM no es necesaria para el diagnéstico

ElEEG ictal no es necesario para el diagnostico, siempre que el estudio interictal muestre paroxismos
de complejos de espiga-onda 3-5,5 Hz generalizados en vigilia. Sin embargo, la mayoria de los
pacientes no tratados tendran crisis de ausencia en el EEG de rutina

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, la Epilepsia ausencia
juvenil puede ser diagnosticada en personas sin criterios de alerta que presenten todos los otros
criterios mandatorios y de exclusion, si tienen una crisis de ausencia tipica presenciada durante la HV

* Los criterios de alerta estan ausentes en la mayoria de los casos, aunque raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagnéstico del sindrome y consideracién de otras condiciones.
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Crisis epilépticas

Tabla 38. Epilepsias generalizadas idiopaticas -

Epilepsia miocldnica juvenil

Mandatorios

Crisis mioclonicas

Alertas*

Status epilepticus de
crisis tonico-clonicas
generalizadas
Semiologia unifocal
consistente (es decir,
siempre afectando
la misma parte

del cuerpo del
mismo lado) en el
inicio de las crisis
ténico- clénicas
generalizadas
Mioclonias
consistentemente
unifocales

Exclusién

Cualquiera de los
siguientes tipos de
crisis:

« Crisis de
ausencias
mioclénicas

« Crisis atonicas

« Crisis tonicas

« Crisis de
ausencias atipicas
« Crisis focales
disperceptivas

« Mioclonfas
predominantemente
0 exclusivamente
ensuefio

» Crisis
mioclénicas

que ocurren
exclusivamente
durante la lectura
« Temblor cortical
con mioclonias
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lentos<2,5Hz
generalizados (a
menos que al final
de un brote de
frecuencias mas
altas)
Enlentecimiento
difusodela
actividad de

base que no esta
limitado al periodo
posictal

EEG

Paroxismos generalizados de
complejos de espiga-onda a 3-5,5
Hz o poliespiga-onda (puede haber
sido obtenido de la historia)

Evento mioclénico
habitual capturado
enel EEGno
acompafiado

por complejos

de espiga-onda

o poliespigaen

el EEG
Enlentecimiento
focal

Actividad
epileptiforme
consistentemente
focal unilateral
Paroxismos de
complejos de
espiga-onda

Edad de inicio

8-9 afios 0 25-40 afios

<8 afios 0>40 afios
(Epilepsia Ausencia
de laInfancia puede
ocasionalmente
evolucionar

para Epilepsia
Mioclonica Juvenil;
en tales casos las
personas pueden
tenerinicio con
crisis de ausencia,
aunque nocrisis
tonico-clénicas
generalizadas o
mioclénicas antes
delos 8 afios de
edad)

Desarrollo inicial

Deficiencia intelectual
leve

Deficiencia
intelectual
moderada a
profunda

Examen
neurolégico

Anormalidades
potencialmente
relevantes en el
examen neurolégico,
excluyendo hallazgos
incidentales

Imagen

Neuroimagen
anormal,
potencialmente
relevante, excluyendo
hallazgos incidentales
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Cursodela
enfermedad

Deterioro
cognitivo
progresivo
Mioclonfas
progresivas con
compromiso de la
funcién motora

RMy EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?
La RM no es necesaria para el diagnostico.
El EEG ictal no es necesario para el diagnéstico.

los otros criterios clinicos mandatorios y de exclusién

Sindrome sin confirmacidén de laboratorio: En regiones de recursos limitados, la Epilepsia
Mioclénica Juvenil puede ser diagnosticada en personas sin criterios de alerta que presenten todos

* Los criterios de alerta estéan ausentes en la mayoria de los casos, aunque raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagnéstico del sindromey consideracion de otras condiciones.
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Tabla 39. Epilepsias generalizadas idiopaticas -

Epilepsia con crisis tonico-clonicas generalizadas Ginicamente

Crisis epilépticas

Mandatorios

Crisis tonico-clénicas
generalizadas

Alertas*

Semiologia unifocal
consistente (es decir,
siempre afectando

la misma parte del
cuerpo del mismo
lado) en el inicio de la
crisis

Exclusién

Crisis mioclénico-
ténico- clonicas
(sugestivas

de Epilepsia
Mioclénica
Juvenil)
Cualquier otro
tipo de crisis

EEG

Paroxismos de complejos de
espiga-onda a 3-5,5

Hz o poliespiga-onda
generalizados (puede haber sido
obtenido de la historia)

Enlentecimiento
focal

Actividad
epileptiforme
consistentemente
focal unilateral
Paroxismos de
complejos de
espiga-onda
lentos

<2,5Hz
generalizados (a
menos que al final
de un brote de
frecuencias mas
altas)
Enlentecimiento
difusodela
actividad de
base queno
esta limitado al
periodo posictal

Edad deinicio

5-9 afios 0 26-40 afios

<5 afios 0 >40
afios

Desarrollo inicial

Deficiencia intelectual
leve

Deficiencia
intelectual
moderada a
profunda
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Examen Anomalias
neurolégico potencialmente
relevantes en el
examen neurolégico,
excluyendo hallazgos

incidentales
Imagen Neuroimagen anormal, | Neuroimagen
potencialmente anormal con

relevante, excluyendo | lesion causal
hallazgos incidentales

Cursodele Deterioro
enfermedad cognitivo
progresivo

RMy EEG ictal son necesarios para el diagnéstico?

La RM no es necesaria para el diagnéstico en todos los casos, aunque debe ser considerada ante
alertas o si existe preocupacion clinica por la existencia de una posible lesion estructural

ElEEG ictal no es necesario para el diagnostico

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: En regiones de recursos limitados, la Epilepsia con
Crisis Ténico-clénicas Generalizadas Unicamente no puede ser diagnosticado sin EEG mostrando
complejos de espiga-onda generalizados, siempre que no fuera posible excluir inicio focal sin el EEG

* Los criterios de alerta estéan ausentes en la mayoria de los casos, aunque raramente pueden ser vistos.

Su presencia debe exigir cautela en el diagnéstico del sindromey consideracion de otras condiciones.
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