HOSPITAL GENERAL DE MEXIO

INTERNADO  ROTATORIO  DE  PREGRADO
“CRISIS CONVULSIVAS”
AGUILAR  STUBBE CRISOTENES
	Trastornos convulsivos

Una convulsión es la respuesta a una descarga eléctrica anormal en el cerebro.
El término crisis convulsiva describe varias experiencias y manifestaciones de la conducta y no es lo mismo que convulsión, aunque los términos se utilicen a veces como sinónimos. Cualquier cosa que irrite el cerebro puede producir una convulsión. Dos tercios de las personas que experimentan una convulsión nunca tienen una segunda. Un tercio tienen convulsiones recurrentes (una enfermedad denominada epilepsia). 


Precisamente, lo que sucede durante una convulsión dependerá de qué parte del cerebro ha sido afectada por la descarga eléctrica anormal. Esta descarga puede afectar a una pequeña zona del cerebro y hacer que la persona sólo perciba un olor o sabor extraño, o bien puede incidir en un área amplia del cerebro y producir una convulsión (sacudidas y espasmos de los músculos de todo el cuerpo). La persona puede también experimentar ataques breves de una alteración de la conciencia, pierde el conocimiento, el control 

muscular o el control de la vejiga urinaria (incontinencia urinaria), y sufre un estado de confusión. Por lo general, las convulsiones están precedidas por auras (sensaciones extrañas de olores, sabores o visiones, o un fuerte presentimiento de que va a empezar la crisis). En ocasiones se tratará de sensaciones agradables y en otras, sumamente desagradables. Estas auras se manifiestan en el 20 por ciento de las personas afectadas de epilepsia. 

El ataque suele durar entre 2 y 5 minutos. Cuando concluye, la persona puede tener dolor de cabeza, dolor muscular, sensaciones raras, confusión y fatigabilidad extrema (conocido como estado poscrítico). Habitualmente, la persona no recuerda qué sucedió durante el episodio.

Espasmos infantiles y convulsiones febriles

En niños ocurren dos clases de convulsiones casi exclusivamente. Los espasmos infantiles (crisis saltatorias) se caracterizan porque el niño, que se halla acostado de espaldas, de repente hace una flexión brusca de los brazos, flexiona hacia delante el cuello y el tronco y extiende las piernas. Las crisis duran apenas unos segundos, pero pueden repetirse muchas veces al día. Generalmente ocurren en niños menores de 3 años, y más adelante, muchas de ellas pueden evolucionar típicamente hacia otras formas convulsivas. La mayoría de los niños con espasmos infantiles tiene un deterioro mental asociado o retrasos del desarrollo neurológico; el retraso mental suele persistir en la edad adulta. Las convulsiones difícilmente se controlan con fármacos antiepilépticos. 

Las convulsiones febriles son consecuencia de la fiebre en niños entre 3 meses y 5 años de edad. Suele afectar al 4 por ciento de todos los niños y tienden a ocurrir en familias. En general un niño que tiene una convulsión febril tendrá solamente una, y la mayoría de estas convulsiones dura menos de 15 minutos. Los niños que han tenido convulsiones febriles son algo más propensos a desarrollar epilepsia más adelante.
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Epilepsia

La epilepsia es un trastorno caracterizado por la tendencia a sufrir convulsiones recidivantes.

En algún momento el 2 por ciento de la población adulta tiene alguna convulsión. Un tercio de ese grupo tienen convulsiones recurrentes (epilepsia). En alrededor del 25 por ciento de los adultos con epilepsia es posible conocer la causa cuando se realizan pruebas como un electroencefalograma (EEG), que revela una actividad eléctrica anormal, o una resonancia magnética (RM), que puede poner de manifiesto cicatrices en pequeñas áreas del cerebro. En algunos casos, estos defectos pueden ser cicatrices microscópicas como consecuencia de una lesión cerebral durante el nacimiento o después de éste. Algunos tipos de trastornos convulsivos son hereditarios (como la epilepsia juvenil mioclónica). En el resto de las personas con epilepsia la enfermedad se denomina idiopática, es decir, no se evidencia ninguna lesión cerebral ni se conoce la causa.

Las personas con epilepsia idiopática habitualmente tienen su primera crisis convulsiva entre los 2 y los 14 años de edad. Las convulsiones antes de los 2 años de edad suelen estar causadas por defectos cerebrales, desequilibrios en la sangre o fiebres elevadas. Es más probable que las convulsiones que se inician después de los 25 años sean consecuencia de un traumatismo cerebral, un accidente vascular cerebral u otra enfermedad.

Las crisis epilépticas pueden estar desencadenadas por sonidos repetitivos, luces centelleantes, videojuegos o incluso tocando ciertas partes del cuerpo. Incluso un estímulo leve puede desencadenar las convulsiones en personas con epilepsia. Hasta en las que no padecen epilepsia, un estímulo muy fuerte puede desencadenarla (como ciertos fármacos, valores bajos de oxígeno en sangre o valores muy bajos de azúcar en sangre).

Síntomas

Las convulsiones epilépticas a veces se clasifican según sus características. Las convulsiones parciales simples se inician con descargas eléctricas en un área pequeña del cerebro y estas descargas permanecen limitadas a esa zona. Según la parte afectada 

del cerebro, la persona experimenta sensaciones anormales, movimientos o aberraciones psíquicas. Por ejemplo, si la descarga eléctrica se produce en la parte del cerebro que controla los movimientos musculares del brazo derecho, éste puede presentar espasticidad muscular intensa y contracciones. Si ocurre en lo más profundo del lóbulo anterior (la parte del cerebro que percibe los olores), la persona puede sentir un olor placentero o desagradable muy intenso. La persona con una aberración psíquica puede experimentar, por ejemplo, un sentimiento de «déjà vu», por el que un entorno desconocido le parece inexplicablemente familiar.

En las convulsiones jacksonianas, los síntomas se inician en una parte aislada del cuerpo, como la mano o el pie, y luego ascienden por la extremidad al mismo tiempo que la actividad eléctrica se extiende por el cerebro. Las convulsiones parciales complejas (psicomotoras) se inician con un período de uno o dos minutos durante el cual la persona pierde contacto con su entorno. La persona puede tambalearse, realizar movimientos involuntarios y torpes de brazos y piernas, emitir sonidos ininteligibles, no entender lo que los demás expresan y puede resistirse a que le presten ayuda. El estado confusional dura unos minutos y se sigue de una recuperación total. 

Las crisis convulsivas (gran mal o convulsiones tónico-clónicas) se inician en general con una descarga eléctrica anormal en una pequeña área del cerebro. La descarga se extiende rápidamente a las partes adyacentes del cerebro y causan la disfunción de toda el área. En la epilepsia primaria generalizada, las descargas anormales recaen sobre un área amplia del cerebro y causan una disfunción extensa desde el principio. En cualquier caso, las convulsiones son la respuesta del organismo a las descargas anormales. Durante estas crisis convulsivas la persona experimenta una pérdida temporal de conciencia, espasticidad muscular intensa y contracciones en todo el cuerpo, giros forzados de la cabeza hacia un lado, rechinar de dientes (bruxismo) e incontinencia urinaria. Después, puede tener cefalea, confusión temporal y fatigabilidad extrema. Habitualmente la persona no recuerda lo sucedido durante la crisis.

El pequeño mal (crisis de ausencia) suele iniciarse en la infancia antes de los 5 años de edad. No produce convulsiones ni los demás síntomas dramáticos del gran mal. En cambio, la persona tiene episodios de mirada perdida, pequeñas contracciones de los párpados o contracciones de los músculos faciales que duran de 10 a 30 segundos. La persona está inconsciente, pero no cae al suelo, no se produce colapso ni presenta movimientos espásticos.

Actividad cerebral durante una crisis convulsiva
Un electroencefalograma (EEG) es un registro de la actividad eléctrica del cerebro. El procedimiento es sencillo e indoloro. 
Se fijan unos 20 electrodos al cuero cabelludo y se registra la actividad cerebral en condiciones normales. Entonces la persona es expuesta a varios estímulos, como luces brillantes o centelleantes con el fin de provocar una crisis convulsiva. Durante ésta, la actividad eléctrica del cerebro se acelera produciendo un patrón desordenado en forma de ondas. Estos registros de las ondas cerebrales ayudan a identificar la epilepsia. Diferentes tipos de crisis convulsivas tienen distintos patrones de ondas. 
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En el estado epiléptico (status epilepticus), el más grave de los trastornos convulsivos, las convulsiones no se detienen. El estado epiléptico es una urgencia médica porque la persona tiene convulsiones acompañadas de intensas contracciones musculares, no puede respirar adecuadamente y tiene extensas (difusas) descargas eléctricas en el cerebro. Si no se procede al tratamiento inmediato, el corazón y el cerebro pueden resultar permanentemente lesionados y puede sobrevenir la muerte.

Diagnóstico

Si una persona presenta una pérdida de conciencia, desarrolla espasticidad muscular con sacudidas de todo el cuerpo, presenta incontinencia urinaria o de repente sufre un estado de confusión mental y falta de concentración, puede que esté afectada de una crisis convulsiva. Pero las verdaderas convulsiones son mucho menos frecuentes de lo que supone la mayoría de las personas, porque gran parte de los episodios de inconsciencia de corta duración o de manifestaciones anómalas de la conducta no se debe a descargas eléctricas anormales en el cerebro.

Para el médico puede ser de mucha importancia la versión de un testigo ocular del episodio ya que éste podrá hacer una descripción exacta de lo ocurrido, en tanto que la persona que ha sufrido la crisis no suele estar en condiciones para referirlo. Es preciso conocer las circunstancias que rodearon el episodio: con qué rapidez se inició, si se 

observaron movimientos musculares anormales como espasmos de la cabeza, cuello o músculos de la cara, mordedura de la lengua o incontinencia urinaria, cuánto tiempo duró y con qué rapidez logró restablecerse el afectado. El médico necesitará igualmente conocer qué es lo que la persona experimentó: ¿Tuvo alguna premonición o señal de que algo inusual le iba a suceder? ¿Sucedió algo que pareciera precipitar el episodio, como ciertos sonidos o luces centelleantes?

Aparte de tomar nota de la descripción de los hechos, el médico basará el diagnóstico de trastorno convulsivo o de epilepsia en los resultados de un electroencefalograma (EEG), que mide la actividad eléctrica del cerebro. Se trata de una prueba que no ocasiona dolor ni presenta ningún riesgo. Los electrodos se fijan sobre el cuero cabelludo para medir los impulsos eléctricos dentro del cerebro. En ocasiones, los EEG se programan cuando la persona ha permanecido deliberadamente despierta durante un período de 18 a 24 horas, porque es más probable que se produzcan las descargas anormales cuando se ha dormido muy poco.

El médico estudia el registro del EEG para detectar alguna evidencia de descargas anormales. Aunque el episodio no ocurriera durante el registro del EEG, puede que existan estas anormalidades. Sin embargo, debido a que el EEG se realiza durante un período corto de tiempo, esta prueba puede pasar por alto la actividad convulsiva y aparecer un registro normal, incluso cuando la persona es epiléptica.

Una vez que se diagnostica la epilepsia, se suelen necesitar pruebas complementarias para buscar una causa con posibilidades de tratamiento. Los análisis sistemáticos de sangre miden la concentración en sangre de azúcar, calcio y sodio, determinan si la función del hígado y riñones es normal y permiten hacer un recuento de los glóbulos blancos puesto que un número elevado de éstos puede ser un indicio de una infección. A menudo el médico solicita un electrocardiograma para comprobar si la causa de la pérdida de conciencia fue consecuencia de una arritmia cardíaca que produjo un riego sanguíneo insuficiente del cerebro. Por lo general, el médico también solicita una tomografía computadorizada (TC) o una resonancia magnética (RM) para descartar un cáncer en el cerebro y otros tumores, un ictus antiguo (accidente cerebrovascular), pequeñas cicatrices y lesiones producidas por traumatismos. En ocasiones se requiere practicar una punción lumbar para determinar si la persona tiene una infección cerebral. 
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Tratamiento

Si existe una causa que puede tratarse, como un tumor, una infección o valores sanguíneos anormales de azúcar o sodio, antes que nada se pone remedio a esta situación. Las convulsiones en sí pueden no requerir tratamiento una vez que se haya controlado el problema médico. Cuando no se encuentra una causa o bien no es posible controlar ni curar el trastorno completamente, puede ser necesario administrar fármacos anticonvulsivantes con el objeto de prevenir la aparición de nuevas convulsiones. Solamente el tiempo podrá determinar si la persona tendrá más convulsiones. Un tercio de las personas sí tienen convulsiones recidivantes, pero el resto tan sólo habrán sufrido una única convulsión. Por lo general, no se considera necesaria la medicación en los casos de un solo episodio, pero sí para los casos recidivantes.

Las convulsiones se deben prevenir por varias razones. Las contracciones musculares rápidas y violentas entrañan un riesgo de heridas por golpes e incluso pueden producir fracturas de huesos. La pérdida súbita de conciencia puede causar lesiones graves por caídas y accidentes. La actividad eléctrica turbulenta del gran mal puede producir cierto daño en el cerebro. Sin embargo, la mayoría de las personas con epilepsia experimenta a lo largo de su vida docenas de convulsiones sin sufrir una grave lesión cerebral Aunque una única convulsión no deteriora la inteligencia, los episodios de convulsiones recidivantes sí pueden afectarla.

El tratamiento con fármacos anticonvulsivantes puede controlar por completo las crisis de gran mal en el 50 por ciento de las personas con epilepsia y reducir en gran medida su frecuencia en otro 35 por ciento. Los fármacos son algo menos eficaces para las crisis de pequeño mal. La mitad de las personas que responden a la terapia farmacológica pueden con el tiempo dejar el tratamiento sin que se produzcan recidivas. Ningún fármaco controla todos los tipos de crisis convulsivas. En algunas personas, las convulsiones pueden controlarse con un solo fármaco mientras que otras necesitarán varios.

Dado que el estado epiléptico es una urgencia médica, los médicos deben administrar lo antes posible dosis elevadas de un fármaco anticonvulsivante por vía intravenosa. Durante una crisis prolongada se toman precauciones con el objeto de que no se produzcan lesiones. 

A pesar de sus indudables efectos beneficiosos los fármacos anticonvulsivantes pueden también tener efectos secundarios. Muchos causan aturdimiento, pero, paradójicamente, en los niños pueden producir hiperactividad. Periódicamente el médico solicita los análisis de sangre con el fin de controlar si el fármaco está afectando a los riñones, al hígado o a las células sanguíneas. Se debe prevenir a las personas que toman fármacos anticonvulsivantes de los posibles efectos secundarios e indicarles que deberían consultar a su médico al primer síntoma.

La dosificación de un anticonvulsivante es de crucial importancia, debe ser lo suficientemente elevada como para prevenir las convulsiones pero no tanto como para ocasionar efectos secundarios. El médico ajusta la dosis después de preguntar acerca de los efectos secundarios y de comprobar los valores en sangre del fármaco. Los anticonvulsivantes deberían tomarse siguiendo el modo de prescripción de forma estricta y no debería utilizarse ningún otro fármaco al mismo tiempo sin la autorización del médico, porque podría alterar la cantidad del anticonvulsivante en sangre. Los pacientes que toman anticonvulsivantes deberían visitar al médico con regularidad para un posible ajuste de la dosis y siempre deberían llevar una pulsera de alerta médica con el diagnóstico del trastorno convulsivo y el nombre del fármaco utilizado.

En general los pacientes con epilepsia tienen un aspecto y una conducta normal entre las crisis y pueden llevar también una vida normal. Sin embargo, tendrán que adaptar algunas de sus costumbres y pautas de conducta. Por ejemplo, las bebidas alcohólicas están contraindicadas en personas con predisposición a las convulsiones. Además, la legislación de algunos países prohíbe la conducción de vehículos a las personas con epilepsia hasta que no hayan presentado ninguna convulsión por lo menos durante un año. 

Se debería enseñar a un familiar o a un amigo la forma de realizar los cuidados de urgencia en caso de una crisis convulsiva. Aunque algunas personas piensan que debe protegerse la lengua del afectado, tales esfuerzos pueden hacer más daño que bien. Los dientes pueden verse afectados o la persona puede morder a quien le ayuda, sin darse cuenta de ello debido a la intensa contracción del músculo de la mandíbula. Los pasos importantes a seguir son: proteger a la persona de una caída, aflojar la ropa del cuello y colocar una almohada debajo de la cabeza. La persona en estado de inconsciencia debe colocarse de costado para facilitar la respiración. Nunca debería dejarse sola a una persona que haya tenido un trastorno convulsivo hasta que ésta despierte completamente y pueda desenvolverse con normalidad. Es prudente dar cuenta de lo sucedido al médico de cabecera. 

En el 10 al 20 por ciento de las personas con epilepsia, los fármacos anticonvulsivantes solos no podrán prevenir las recidivas de las crisis. Si se logra identificar como causante del trastorno a un área concreta del cerebro y ésta es pequeña, el problema puede resolverse tras la resección quirúrgica del foco epiléptico. En las personas con varios focos convulsivos o las que tienen convulsiones que se extienden rápidamente a todo el cerebro, puede resultar eficaz la resección quirúrgica de las fibras nerviosas que conectan los dos lados del cerebro (cuerpo calloso). La cirugía sobre el cerebro solamente se considera en el caso de que los tratamientos farmacológicos no sean efectivos o si sus efectos secundarios no pueden asumirse. 


“EPILEPSIA”

Las epilepsias son una de las principales enfermedades neurológicas crónicas. Todo médico general debe conocer las bases fundamentales para el cuidado de sus propios enfermos epilépticos.

Una crisis epiléptica es el resultado de una descarga brusca, anormal por su intensidad e hipersincronía, de un agregado neuronal, pero una crisis única no define a un síndrome o enfermedad epiléptica.

La definición de enfermedad epiléptica aceptada por la OMS exige la repetición crónica de crisis epilépticas; ninguna

otra manifestación paroxística clínica permite su diagnóstico.

Las crisis únicas o las que se relacionan directamente con agresiones agudas del cerebro no se incluyen en el concepto de epilepsia.

 La OMS define a la epilepsia como una afección crónica, de etiología diversa, caracterizada por crisis recurrentes debidas a una descarga excesiva de las neuronas cerebrales. Una crisis epiléptica es una crisis cerebral por descarga neuronal excesiva. La epilepsia propiamente tal se caracteriza por la repetición de estas crisis. Las manifestaciones clínicas de la epilepsia incluyen una serie de movimientos, trastornos de conciencia, sensaciones y percepciones anormales o una combinación de tales sin tomas.  La crisis epiléptica o la epilepsia propiamente tal deben distinguirse de otros fenómenos críticos tales como síncope, jaqueca, crisis disociativas histéricas, narcolepsia, terror nocturno, sonambulismo, apneas infantiles, crisis cerebrales isquémicas transitorias, etc.

Epidemiología. 

Se tiene la convicción de que todos los indicadores epidemiológicos básicos (incidencia, prevalencia, mortalidad) están subestimados con respecto a la realidad, debido a diversos factores, entre ellos la dificultad del diagnóstico y su ocultación por estigmas sociales. Se acepta una incidencia de 25 a 50 nuevos casos por 100.000 habitantes cada año, sin incluir ni las convulsiones febriles de la infancia ni las crisis esporádicas de los adultos. La prevalencia estimada en los países occidentales es de 500 a 1.000 enfermos epilépticos por 100.000 habitantes. La curva de incidencia de las epilepsias tiene dos picos, uno en la primera década de la vida y otro en la séptima. Este pico de epilepsias tardías es un hecho generalmente desconocido.

La mortalidad específicamente relacionada con la epilepsia se debe al riesgo de sufrir estados de mal convulsivo y accidentes o asfixia durante los ataques. La mayoría de los estudios sugieren que los pacientes epilépticos tienen una tasa de mortalidad ligeramente superior a la de los individuos controles de la misma edad. Sin embargo, el exceso de mortalidad lo soportan poblaciones seleccionadas de enfermos epilépticos con lesiones cerebrales graves y crisis incontroladas.

La gran mayoría de los enfermos epilépticos sin lesiones orgánicas cerebrales graves, de nivel intelectual normal y con crisis bien controladas, no tiene una mortalidad significativamente mayor que el resto de la población.

En ocasiones, los pacientes epilépticos sufren muerte súbita inexplicada; esto suele ocurrir en pacientes jóvenes, varones, durante el sueño y hay pruebas circunstanciales de que podría ser debido a trastornos de la conducción cardíaca. En algunos estudios de pacientes epilépticos hallados muertos de forma súbita se añadían las circunstancias de ser personas de clase social baja, con lesiones orgánicas cerebrales, abuso de alcohol y mal cumplimiento del tratamiento anti-epiléptico. La tasa de suicidios también es ligeramente superior a la media general debido a los trastornos de la personalidad y a las alteraciones psicóticas interictales de algunos enfermos.

CLASIFICACIÓN INTERNACIONAL DE LAS CRISIS EPILÉPTICAS

Crisis parciales (o focales o localizadas)

Con sintomatología elemental (sin disminución de conciencia)

Motoras

Sensitivas

Autónomas

Combinadas

Con sintomatología compleja (con disminución de conciencia)

Sólo disminución de conciencia

Cognitivas

Afectivas

Psicosensoriales

Psicomotoras

Combinadas

Crisis generalizadas

Ausencias típicas y atípicas

Mioclonías masivas

Clónicas

Tónicas

Tonicoclónicas

Atónicas

Crisis unilaterales

Crisis no clasificables
Etiología:

Todas las crisis epilépticas deben ser sintomáticas de una lesión o disfunción cerebral, pero con los medios actuales no se puede demostrar ninguna causa de las crisis en una gran cantidad de casos.

Los síndromes epilépticos se dividen en tres grupos: las epilepsias idiopáticas o primarias, en las que la influencia genética suele ser mayor, las epilepsias sintomáticas o secundarias, cuya etiología es conocida y demostrable, y las epilepsias criptogenéticas, que se supone son sintomáticas, pero en las que no se puede demostrar la etiología.

Todas las variedades posibles de lesiones cerebrales, como malformaciones, agresiones intrauterinas o perinatales, traumatismos, infecciones, tumores, enfermedades vasculares y trastornos tóxicos, metabólicos o degenerativos, son capaces de producir síndromes epilépticos. La incidencia relativa de estos factores etiológicos varía en las diferentes edades de la vida . En los niños y en las personas jóvenes predominan las epilepsias idiopáticas o criptogenéticas.

ETIOLOGÍA DE LA EPILEPSIA PARCIAL CONTINUA

Lesiones residuales (del área motora primaria y adyacentes)

Tumores

Hiperglucemia no cetósica (“coma hiperosmolar”)

Encefalitis caracterizadas (sarampionosa en pacientes inmunodeprimidos, por arbovirus, etc.)

“Encefalitis crónica” (tipo Rasmussen)

Citopatías mitocondriales (síndrome de MELAS) y otras poliodistrofias (Alpers)

Idiopáticas

MELAS: miopatía mitocondrial, encefalopatía, acidosis láctica y episodios similares a accidentes vasculares cerebrales.
Genética:

En cuanto a la influencia genética en las epilepsias, deben distinguirse tres situaciones distintas: a) una condición aún mal definida que suele expresarse con los términos de “predisposición” o de “bajo umbral convulsivo” y que se manifiesta por la facilidad con que algunos individuos de ciertas familias sufren crisis epilépticas en situaciones particulares, como la fiebre, el estrés o la privación de sueño; b) la enfermedad epiléptica como rasgo genético transmitido por herencia más o menos precisada, como es el caso de la epilepsia generalizada primaria con punta-onda a 3 Hz en el EEG, la epilepsia benigna infantil con paroxismos “rolándicos” o la epilepsia mioclónica juvenil; en este grupo se ha demostrado ya la localización de la mutación genética de las convulsiones neonatales familiares benignas en el brazo corto del cromosoma 20, el de la epilepsia mioclónica juvenil en el cromosoma 6 y el de la epilepsia sobresalto familiar en el cromosoma 5, y c) las enfermedades hereditarias en las que la epilepsia es un elemento más del cuadro clínico, junto a otras manifestaciones neurológicas o generales, como es el caso de las neurolipoidosis, los síndromes neurocutáneos o las degeneraciones espinocerebelosas, que siguen el patrón hereditario propio de cada caso.

Es altamente probable que en los próximos años se identifique el defecto bioquímico subyacente en los síndromes epilépticos idiopáticos, que con seguridad radica en defectos de la membrana neuronal con alteraciones en los canales iónicos o en las poblaciones de receptores. Esto permitirá el desarrollo de fármacos más racionales que los actuales y que estarán basados en la fisiopatología de cada síndromey no en modelos de convulsiones experimentales.
CAUSAS DE LAS EPILEPSIAS SEGÚN LA EDAD

Epilepsias neonatales y de la primera infancia

Agresión cerebral perinatal

Anomalías congénitas

Trastornos metabólicos (hipoglucemia, hipocalcemia, piridoxina-dependientes)

Meningoencefalitis

Convulsiones neonatales benignas (familiares o no)

Espasmos infantiles (síndrome de West)

En la infancia (6 meses a 3 años)

Convulsiones febriles

Agresión cerebral perinatal

Infecciones

Otros traumatismos

Tóxicos y defectos metabólicos

Enfermedades degenerativas cerebrales

Niños y adolescentes

Epilepsias idiopáticas

Agresión cerebral perinatal

Infecciones

Enfermedades degenerativas cerebrales

Síndromes neurocutáneos (facomatosis)

Adultos jóvenes

Traumatismos

Tumores

Epilepsias idiopáticas

Agresión cerebral perinatal

Infecciones

Enfermedades degenerativas cerebrales

Adultos mayores y ancianos

Enfermedades vasculares cerebrales

Tóxicos (alcoholismo)

Tumores

Enfermedades degenerativas cerebrales

Clasificación y cuadro clínico de las crisis epilépticas

La clasificación internacional de las crisis epilépticas. Aunque pueda parecer muy compleja para los médicos no especialistas es, en realidad, relativamente fácil establecer un diagnóstico de los tipos principales de crisis sólo por la anamnesis y el registro del EEG sistemático.

Las epilepsias pueden cursar con crisis de diferente tipo en el mismo paciente; tanto las primarias como las secundarias o criptogenéticas pueden ser focales o generalizadas.
Crisis convulsiva generalizada es aquella en la que la pérdida de conciencia se produce desde el primer instante del ataque, la descarga en el EEG es difusa y simétrica en ambos hemisferios y las manifestaciones motoras, si las hay, afectan las cuatro extremidades. Crisis epilépticas parciales o focales o localizadas son aquellas en las que no hay pérdida de conocimiento, o ésta es incompleta, la descarga se origina en un área limitada de la corteza cerebral y, por tanto, sólo se recoge en algunas derivaciones del EEG, y durante ella el paciente experimenta una combinación variada de síntomas y signos motores, sensitivos, sensoriales, psíquicos y vegetativos, de los cuales es total o parcialmente consciente.

Los límites clínicos entre crisis parciales y generalizadas no son siempre estrictos. Así, por ejemplo: a) en las denominadas crisis parciales complejas, la disminución del nivel de vigilancia puede ser importante; el enfermo no reacciona a estímulos ambientales durante la crisis y no recuerda la mayor parte del ataque, durante el cual puede llevar a cabo automatismos motores muy complejos; b) cualquier crisis parcial puede secundariamente generalizarse y, de hecho, esto ocurre con frecuencia, y c) en algunos casos el comienzo focal es tan breve, tanto clínica como eléctricamente, que las crisis tienen la apariencia de ser generalizadas desde el inicio.

En realidad, el número de crisis consideradas de comienzo focal aumenta con los perfeccionamientos tecnológicos, como el número de canales de EEG disponibles o con los registros corticales o profundos.

Algunas crisis con manifestaciones motoras generalizadas, como las mioclónicas o atónicas, pueden cursar sin pérdida de la conciencia. En los niños las crisis pueden ser hemigeneralizadas.

Muchas crisis son inclasificables por falta de información.

CLASIFICACIÓN DE LAS EPILEPSIAS Y DE LOS SÍNDROMES EPILÉPTICOS

Epilepsias y síndromes epilépticos relacionados con la localización (focales o parciales)

Idiopáticos (relacionados con la edad de comienzo)

Epilepsia infantil benigna con paroxismos centrotemporales (“epilepsia rolándica”)

Epilepsia infantil benigna con paroxismos occipitales

Epilepsia primaria de la lectura

Sintomáticos

Epilepsia parcial continua crónica y progresiva (síndrome de Kojevnikov)

Síndromes con modalidades específicas de provocación

Epilepsias del lóbulo temporal

Epilepsias del lóbulo frontal

Epilepsias del lóbulo parietal

Epilepsias del lóbulo occipital

Criptogénicas

Epilepsias y síndromes generalizados

Idiopáticos (relacionados con la edad de comienzo)

Convulsiones neonatales familiares benignas

Convulsiones neonatales benignas

Epilepsia mioclónica benigna de la infancia

Epilepsias infantil y juvenil de ausencias

Epilepsia mioclónica juvenil

Epilepsia con crisis de “gran mal” del despertar

Otras epilepsias generalizadas

Epilepsias con crisis provocadas por estímulos específicos

Criptogénicas o sintomáticas

Síndrome de West

Síndrome de Lennox-Gastaut

Epilepsia con crisis astatomioclónicas

Epilepsia con ausencias mioclónicas

Sintomáticas

Encefalopatía mioclónica precoz

Encefalopatía mioclónica precoz con brotes de supresión

Otras

Epilepsias y síndromes epilépticos indeterminados (localizados o generalizados)

Con crisis focales y generalizadas

Crisis neonatales

Epilepsia mioclónica grave de la infancia

Epilepsia con punta-onda lenta continua durante el sueño lento

Afasia epiléptica adquirida (síndrome de Landau-Kleffner)

Otras

Síndromes especiales

Crisis relacionadas con situaciones especiales

Convulsiones febriles

Crisis o estados aislados

Crisis provocadas por factores metabólicos o tóxicos agudos

Síntomas prodrómicos:

Los ataques epilépticos, sobre todo los convulsivos, pueden estar precedidos por síntomas inespecíficos desde horas o días antes de la crisis. Muchos enfermos, y también sus familiares y cuidadores, han aprendido a reconocer tales síntomas, a veces muy sutiles, consistentes en cambios de humor, irritabilidad, alteraciones del sueño, del apetito o del comportamiento en general. Estos pródromos a veces son muy breves y duran sólo unos momentos o minutos, en los que el paciente nota incapacidad para concentrarse, nerviosismo y ansiedad crecientes. Algunos enfermos, sobre todo con epilepsias de la adolescencia, tienen mioclonías masivas o parciales, más intensas al despertar, horas o días antes de la crisis convulsiva generalizada tónico-clónica.

Los pacientes con crisis focales también pueden tener síntomas prodrómicos: los que padecen crisis motoras o sensitivas que afectan una extremidad sienten en ella sensaciones extrañas cierto tiempo antes del ataque; en las epilepsias con crisis del lóbulo temporal, los pródromos suelen ser de contenido psicosensorial y, si no se cuenta con registros especiales, es muy difícil distinguir por el interrogatorio los síntomas prodrómicos de los que corresponden a la propia crisis epiléptica.

Algunos de estos enfermos son capaces de provocar o yugular el inicio de la crisis cuando en un ambiente de lasitud y soledad se concentran mentalmente y rememoran las sensaciones prodrómicas a las que a continuación se oponen y a veces logran detener con otro esfuerzo mental suplementario o con un estímulo, generalmente doloroso. Para algunos pacientes, estas autobservaciones son peculiar e indefinidamente placenteras; en otros casos, sin embargo, las sensaciones prodrómicas son desagradables y los enfermos están deseando presentar la crisis para verse libres de ellas.

SINTOMATOLOGÍA DE LAS CRISIS EPILÉPTICAS FOCALES SEGÚN SU ORIGEN

Localización Síntomas más frecuentes

Lóbulo frontal Desviación conjugada de los ojos

Contracción tónica postural del brazo

Vocalización simple

Enuresis

Área motora primaria Contracción tónica y/o sacudidas clónicas del hemicuerpo  contralateral con “marcha” jacksoniana o sin ella

Detención del lenguaje, vocalización simple, disfasia

Área sensitiva primaria Parestesias, dolor, alucinaciones (y lóbulo parietal) somatestésicas en el hemicuerpo contralateral con propagación jacksoniana o sin ella. Ilusiones de movimiento, vértigo, alucinaciones visuales complejas

Lóbulo occipital Alucinaciones visuales elementales (luces, chispas) o complejas

Distorsiones visuales de los objetos

Desviación conjugada de los ojos

Lóbulo temporal del complejo Sensaciones indefinibles, amigdalohipocámpico alucinaciones olfatorias, digestivas o gustativas, detención y fijación de la mirada y de toda actividad, automatismos bucolinguofaríngeos o de las manos, descarga autónoma (enrojecimiento o palidez, sudación, ruidos intestinales)

De la corteza Alucinaciones auditivas simples o posterolateral complejas, vértigo, movimientos faciales, signos autónomos

Descripción de las crisis. 

Crisis epilépticas focales o parciales. Se manifiestan por una sintomatología que remeda la función fisiológica del área cortical donde se origina la descarga.

Las crisis parciales complejas tienen casi siempre su origen en el sistema temporolímbico o en áreas próximas.

Las diferencias entre crisis parciales elementales y complejas del lóbulo temporal no son siempre fáciles de precisar y se refieren a la mayor o menor afectación del nivel de conciencia y a la complejidad de los actos automáticos que el paciente realiza durante la crisis. Cualquier crisis puede evolucionar de simple a compleja y, de hecho, la mayoría de los enfermos tiene ambas variedades de ataques, por lo que a continuación se describen conjuntamente. La variedad más simple y más frecuente de estas crisis del lóbulo temporal se manifiesta por una sensación indefinible de “mala gana” en el epigastrio, ascendente hacia la garganta, acompañada de una impresión de aturdimiento y de cierta angustia o miedo asociados. Estas sensaciones pueden ser instantáneas y los familiares o amigos del paciente no advierten nada raro en este momento. Si la crisis dura algunos segundos más, se observa que el enfermo detiene la actividad o la conversación, repite una sílaba o frase de manera automática, contesta inadecuadamente a lo que se le pregunta y puede hacer pequeños movimientos automáticos de chupeteo o deglución o náuseas, al tiempo que manosea un objeto o sus ropas. Suele haber cambios vegetativos más o menos intensos, con las pupilas dilatadas, palidez o enrojecimiento facial, labios azulados, respiración entrecortada, ruidos y movimientos intestinales.

Las alucinaciones sensoriales simples pueden ser olfativas o gustativas cuando la crisis es amigdalohipocámpica, percibiendo el paciente una sensación desagradable a quemado o podrido; si la descarga es de la corteza temporal externa, las alucinaciones son auditivas, simples como un zumbido o musiquilla, o más complejas como palabras o mensajes. Entre las sensaciones psicosensoriales complejas, las más

frecuentes, y ya clásicas, son las siguientes: la sensación de irrealidad, de estar en un sitio extraño (jamais vu) o bien al contrario, la de experimentar una sensación ya conocida o de asistir a un acontecimiento muy familiar, siempre el mismo (déjà vu); otras veces es una idea fija, idéntica cada vez, que interrumpe y bloquea el pensamiento del enfermo (pensamiento “forzado”); en otras ocasiones son alucinaciones visuales o auditivas complejas. Todo esto se puede acompañar de una intensísima sensación de angustia, miedo 

y muerte inminente. Los automatismos motores pueden ser muy complejos, como vestirse o desvestirse, deambular por la habitación, salir fuera de la casa, etc.; estos actos automáticos, así como cierta irritabilidad, pueden formar parte del estado confusional poscrítico y no de la propia crisis epiléptica, como demuestran los registros electroencefalográficos.

Las conductas agresivas o de exhibición sexual son excepcionales, aunque algunos enfermos manosean sus genitales. En ciertos casos puede haber sensaciones sexuales placenteras. La risa automática (epilepsia gelástica) es rara.

Las crisis parciales complejas del lóbulo frontal se caracterizan por ser breves, frecuentes (varias en un día), estereotipadas, con mucha actividad motora de tipo repetitivo (pegar con un brazo, patalear), a veces movimientos abigarrados que parecen histéricos, vocalizaciones, conducta sexual impulsiva y escasa o breve confusión poscrítica. Los estados de mal parcial son más frecuentes en estas crisis de origen frontal que en las del lóbulo temporal. Dada la complejidad de los síntomas psíquicos, sensoriales y autónomos de esta variedad de epilepsia, el diagnóstico diferencial con otros síndromes paroxísticos, sobre todo de origen psicológico, se plantea con mucha frecuencia. Todas las crisis epilépticas parciales comparten unos elementos comunes que ayudan en el diagnóstico diferencial: el comienzo es súbito, se pueden repetir varias veces en un día o en pequeñas acumulaciones seguidas de un intervalo libre, pueden ocurrir durante el sueño nocturno o de siesta, y los enfermos, aunque reconocen el contenido de sus crisis (alucinaciones olfativas, gustativas o sensoriales), son incapaces de definirlas con precisión, pero sí destacan su repetición estereotipada.

Crisis generalizadas convulsivas. Las crisis generalizadas convulsivas pueden ser tónicas, clónicas o, con mayor frecuencia, una combinación de ambos tipos. Las mioclonías epilépticas son sacudidas musculares breves, como eléctricas, de un solo músculo o de varios, más a menudo generalizadas en flexión de las cuatro extremidades, que ocurren de forma espontánea o provocadas por estímulos sensitivos o sensoriales, como la estimulación luminosa intermitente. Por efecto de estas mioclonías, los pacientes lanzan los objetos que tienen en las manos; por ejemplo, es característico que tiren la taza del desayuno porque estas mioclonías suelen ser más frecuentes poco después de despertar.

Las crisis tónicas suelen ser muy breves y provocan la caída del enfermo, que se golpea en la cabeza, en la frente, si la crisis es en flexión, o en la nuca si es en extensión.

La crisis convulsiva más característica suele ser tonicoclónica. Se inicia por la contracción tónica en flexión o en extensión, durante la cual el enfermo puede emitir un grito agudo por el espasmo de la laringe. Durante esta fase tónica la respiración se interrumpe y aparece cianosis. La fase clónica comienza con sacudidas muy breves, como una especie de tremulación, y poco a poco los movimientos se hacen más amplios, violentos y espaciados, aproximadamente sincrónicos y simétricos en las cuatro extremidades. El enfermo suda y babea y la saliva es sanguinolenta si se ha mordido la lengua o la mejilla; la respiración es estertórea incluso cuando han cesado las convulsiones. Es frecuente que el enfermo se lastime al caer y tenga una micción involuntaria, pero estos acontecimientos, como también la mordedura de la lengua, son aleatorios y pueden faltar en una crisis epiléptica auténtica, mientras que pueden ocurrir también en otros tipos de ataque, por ejemplo en ciertos síncopes. Tras una crisis convulsiva, el paciente suele quedar estuporoso y puede dormir

 incluso varias horas. Aunque no es frecuente, algunos enfermos presentan luxaciones, por ejemplo del hombro, o fracturas como aplastamientos vertebrales. Al despertar de la crisis, el paciente está confuso, con amnesia de lo ocurrido, y presenta cefalea y dolorimiento muscular difuso.

Las crisis amiotónicas tienen como expresión clínica principal la pérdida del tono postural, lo que provoca la caída del enfermo; pueden ser de duración instantánea o hasta varios minutos, y su expresión en el EEG es variable. Con frecuencia se combinan con crisis mioclónicas.

Crisis generalizadas no convulsivas. Reciben el nombre clásico de ausencias, de las que existen dos tipos: las ausencias típicas, que son las que se acompañan en el EEG de una descarga de complejos de punta-onda generalizados, síncronos y simétricos a 3 Hz o más, y las ausencias atípicas, con descargas en el EEG de punta-onda lenta a unos 2 Hz. Tanto las ausencias típicas como las atípicas pueden ser ausencias simples, en cuyo caso el enfermo muestra sólo una desconexión de cuanto lo rodea, con interrupción de la actividad que realizaba, ojos fijos, cara inexpresiva y párpados semicerrados, o ausencias complejas, en cuyo caso, a la disminución de la conciencia se añaden otras manifestaciones, como mioclonías posturales de los brazos, retropulsión del tronco, desviación conjugada de la cabeza y ojos, atonía postural o automatismos gestuales. En general, las ausencias típicas son simples, muy frecuentes cada día, y constituyen la única manifestación epiléptica (picnolepsia). Por el contrario, las ausencias atípicas casi siempre son complejas, forman parte del síndrome de Lennox-Gastaut y se combinan con diversos tipos de crisis convulsivas.

Clasificación y cuadro clínico de los síndromes epilépticos

Aunque la clasificación de las crisis epilépticas representó un considerable progreso, pronto los expertos concluyeron que era insuficiente y que el tipo de crisis no es el elemento principal en la historia natural de los pacientes epilépticos, sino que otros datos, en particular la herencia o la etiología adquirida o la evolución, condicionaban más el pronóstico y el tratamiento de los pacientes. Por ello se desarrolló la clasificación de los síndromes epilépticos, que se definen como “trastornos epilépticos caracterizados por una agrupación de signos y síntomas que tienden a ocurrir juntos, como tipo de crisis, etiología, localización anatómica, factores desencadenantes, edad de comienzo, gravedad, cronicidad, incidencia diurna o nocturna y, a veces, pronóstico”.

Los principales síndromes epilépticos son los siguientes:

Epilepsia benigna infantil con paroxismos centrotemporales (epilepsia rolándica) 

El rasgo electroencefalográfico de esta epilepsia infantil es extraordinariamente frecuente en la población general, por lo menos de un 2-3%, y se transmite con carácter autosómico dominante. Sin embargo, sólo la tercera parte de los niños portadores de los paroxismos en el EEG tiene crisis epilépticas y, de ellos, no todos requieren tratamiento en razón de la escasa frecuencia de los ataques. Incide entre los 3 y 13 años, con un máximo hacia los 9, y salvo en casos rarísimos desaparece tras la adolescencia. Las crisis se presentan muy relacionadas con el sueño, el adormecimiento o el despertar, pero también pueden ser 

diurnas. Suelen ser focales motoras, sobre todo guturales y de la cara, y pueden extenderse a todo el hemicuerpo o generalizarse. Se tratan con carbamazepina sólo si son frecuentes, diurnas o con tendencia a generalizarse.

Epilepsia benigna infantil con paroxismos occipitales. 

Este síndrome, como otros que se han descrito con paroxismos en otras localizaciones, frontotemporales o temporo-parietales, comparte con la epilepsia rolándica los mismos caracteres generales de las epilepsias focales de la infancia, si bien su pronóstico de absoluta benignidad no se puede afirmar rotundamente en el momento actual. En la epilepsia con paroxismos occipitales las crisis cursan con alucinaciones visuales elementales (como luces o “semáforos”) que pueden acompañarse de algunas manifestaciones motoras y seguirse de cefalea de tipo migrañoso. En el EEG se recogen paroxismos de punta-onda rítmicos de gran amplitud en las regiones occipitales, que se atenúan al abrir los ojos.

Epilepsia generalizada con ausencias de pequeño mal 

La variedad característica de este tipo de epilepsia se da en niños entre 6 y 8 años que presentan muchas ausencias simples cada día (picnolepsia). La hiperpnea activa extraordinariamente las descargas de punta-onda a 3 Hz en el EEG y provoca ausencias, por lo que es muy fácil observarlas. La predisposición genética es muy importante, con una concordancia entre gemelos univitelinos próxima al 75%. El pronóstico de la picnolepsia en niños de inteligencia normal es muy bueno. Las ausencias mioclónicas tienen un pronóstico más reservado. Si comienzan en la adolescencia, no suelen ser tan frecuentes como en los niños y se combinan con mayor facilidad con crisis convulsivas. Rara vez las ausencias persisten en la edad adulta. El tratamiento de elección es el ácido valproico o la etosuximida.

Epilepsia mioclónica juvenil

Este síndrome aparece en la adolescencia y se caracteriza por crisis mioclónicas, sobre todo en los brazos, más frecuentes al despertar y tras privación de sueño, asociadas a crisis tonicoclónicas. En el EEG se registran paroxismos de punta-onda y polipunta-onda con gran fotosensibilidad. La predisposición genética es muy importante. Aunque la respuesta al tratamiento es buena, los pacientes pueden conservar de por vida la sensibilidad a las crisis convulsivas en situaciones de estrés, falta de sueño o por fotoestimulación intermitente. El ácido valproico es el tratamiento más eficaz. Epilepsia con crisis de gran mal del despertar. Este síndrome epiléptico se define por su carácter idiopático, su comienzo antes de los 20 años y la presencia de crisis convulsivas, generalmente tonicoclónicas o clonicotonico-clónicas poco después de despertar o en las últimas horas del sueño. En el EEG se observan anomalías paroxísticas generalizadas de morfología variable, puede haber fotosensibilidad, y algunos enfermos tienen otro tipo de crisis, por ejemplo mioclónicas. Muchas de las crisis de estos enfermos están favorecidas por la privación de sueño. Se tratan con ácido valproico o fenobarbital.

Aunque no está reconocido como un síndrome epiléptico definido, hay que señalar en este momento la existencia de numerosos enfermos adultos que presentan crisis convulsivas, diurnas y nocturnas, no necesariamente relacionadas con el sueño ni su privación y que constituyen una importante población de enfermos adultos con epilepsia idiopática.

Síndrome de West

Se caracteriza por la asociación de espasmos mioclónicos masivos, retraso o deterioro psicomotor e hipsarritmia en el EEG. Aparece a la edad de 3-6 meses, casi siempre antes de los 12 meses. Los espasmos pueden ser muy ligeros o de gran violencia y se presentan en forma de salvas, sobre todo al despertar o provocados por estímulos sensoriales. El 60% de los niños ya tiene retraso psicomotor antes de empezar con los espasmos, debido a una encefalopatía metabólica, malformaciones cerebrales, secuelas de meningoencefalitis, anoxia perinatal o facomatosis. En este grupo el pronóstico es muy desfavorable y los niños quedan con un grave deterioro psicomotor y con frecuencia son epilépticos crónicos rebeldes. En el 40% restante, la etiología del síndrome de West es desconocida y raramente familiar, y en estos casos el pronóstico es algo mejor.

Se trata con vigabatrina, ACTH o ácido valproico a altas dosis.

Síndrome de Lennox-Gastaut

Aparece entre los 2 y los 8 años con un pico máximo entre los 2 y los 4. Se caracteriza por: a) la altísima frecuencia de las crisis y de status de mal; b) la combinación de diferentes tipos de crisis, como ausencias atípicas, crisis astatomioclónicas y crisis tónicas, con retraso mental, y c) descargas en el EEG de complejos de punta-onda lenta difusos y multifocales con presencia de ritmos rápidos reclutantes a 10 Hz durante el sueño. Algunos niños con este síndrome han presentado previamente el de West. Puede, sin embargo, aparecer en niños sanos, aunque lo habitual es que los pacientes sufran alguna encefalopatía del mismo tipo que las mencionadas en el síndrome de West. El pronóstico es mejor en los casos idiopáticos que comienzan después de los 2 años y que muestran una buena respuesta inmediata al tratamiento. En las otras condiciones, en especial cuando se producen frecuentes estados de mal convulsivo o de ausencia, el pronóstico es desfavorable. Se trata con ácido valproico, clobazam. Felbamato es un fármaco útil en este síndrome, pero ha sido retirado cautelarmente del mercado.

Convulsiones febriles

Son convulsiones propias de la infancia, más frecuentes en los varones, de 1 a 4 años de edad, provocadas por la fiebre debido a una predisposición genética. Las convulsiones febriles no implican el diagnóstico de enfermedad epiléptica y son un fenómeno transitorio dependiente de la edad. Las convulsiones febriles son extraordinariamente frecuentes y afectan alrededor del 3% de la población infantil. Por lo común son muy breves, tónicas o clónicas y se las denomina benignas. Sin embargo, en ocasiones son de larga duración e incluso en forma de status generalizado o hemigeneralizado, en cuyo caso se designan malignas porque pueden dejar lesiones permanentes del lóbulo temporal o de todo un 

hemisferio cerebral, con secuelas definitivas de epilepsia, retraso mental, hemiplejía y hemiatrofia corporal. Estas convulsiones febriles malignas se presentan sobre todo en los niños menores de un año que suelen ser portadores previos de alguna anomalía neurológica, por anoxia perinatal.

Si las convulsiones febriles se presentan en forma de status, se tratan con diazepam. La prevención a largo plazo, que debe restringirse todo lo posible, se efectúa con ácido valproico dado que el fenobarbital ha sido implicado en el deterioro del aprendizaje. Se acepta tratar preventivamente a los niños que han tenido convulsiones febriles antes del primer año o con crisis prolongadas, a los que presentan antecedentes de enfermedad neurológica o anomalías en la exploración, a los que tienen antecedentes de epilepsia en la familia y cuando los padres no aceptan el riesgo de repetición de crisis. Una alternativa al tratamiento preventivo continuo es la administración intermitente de diazepam por vía rectal en las situaciones de subida térmica. El tratamiento preventivo no debe sobrepasar los 3-4 años de edad del niño.

Epilepsia fotosensible y otras epilepsias “reflejas” (dependientes de un estímulo)

Las epilepsias reflejas son aquellas en las que las crisis están provocadas directamente por un estímulo sensitivo, sensorial o emocional, y no sólo facilitadas por el sueño, la fiebre o la menstruación, lo cual es un fenómeno mucho más habitual. Hay dos variedades principales de epilepsias reflejas: las provocadas por estímulos elementales como la luz o el ruido, en las que la latencia entre estímulo y ataque es muy breve y la intensidad del estímulo es decisiva para provocar la crisis, y las producidas por estímulos psicosensoriales complejos como la escritura, la música o la lectura, en las que la latencia del ataque es más larga y lo importante no es la intensidad del estímulo sino su cualidad específica. La epilepsia sobresalto es una variedad de epilepsia “refleja” en la que cualquier estímulo sensorial o sensitivo inesperado que sorprenda al enfermo desencadena el ataque; suele ocurrir en niños o jóvenes portadores de lesiones corticales con hemiparesia o tetraparesia y la crisis afecta al hemicuerpo parético bajo la forma de una breve contracción tónica que puede generalizarse. La epilepsia fotosensible se manifiesta por crisis mioclónicas o tonicoclónicas provocadas por la estimulación luminosa intermitente, por ejemplo el brillo del sol en el agua o a través de las hojas de los árboles o de los postes del alumbrado, la oscilación de la luz fluorescente estropeada o el televisor; en el EEG la fotosensibilidad se demuestra provocando la aparición de descargas de puntas o polipuntas-onda con los destellos de un estroboscopio a la frecuencia apropiada.

Epilepsia mioclónica progresiva

Este síndrome multietiológico asocia tres elementos: mioclonías parcelares o generalizadas, crisis convulsivas tonico-clónicas y deterioro intelectual; puede haber otros signos neurológicos asociados. Comienza en la infancia o adolescencia e incluso en adultos jóvenes y en su etiología se incluyen diversas formas de neurolipoidosis, enfermedad de Lafora, enfermedades degenerativas cerebelorrúbricas, etc.

Estado de mal epiléptico

Es la repetición de crisis con un intervalo libre muy breve entre ellas sin recuperación de la conciencia o de forma continua al menos durante 30 min, a veces durante muchas horas. Cualquier tipo de crisis puede ocasionar un estado de mal.

Los estados de mal de crisis parciales complejas se manifiestan por cuadros confusionales con oscurecimiento de la conciencia y conducta automática. El estado de mal de ausencias

también se expresa por estado “crepuscular”. Cabe distinguir dos tipos de estado de mal de ausencias. Uno se presenta en niños o, muy raras veces, en adultos, que previamente han sufrido crisis típicas de ausencia, y el otro aparece en un adulto previamente no epiléptico. Este estado de mal no convulsivo con punta-onda del adulto ocurre como consecuencia de la supresión de benzodiazepinas en coexistencia con otros factores metabólicos, como hiponatremia, hipocalcemia o administración de otros psicofármacos.

Se denomina epilepsia parcial continua a los estados de mal focal motor, por lo general de una extremidad; se distinguen tradicionalmente dos tipos, aunque hay formas intermedias y la etiología es variada . En el primer caso se trata de individuos que padecen una lesión focal, generalmente de aparición en la infancia, en los que el estado de mal afecta una o las dos extremidades de un hemicuerpo sin tendencia a cambiar de lado. En el segundo caso se trata de lesiones adquiridas, como infartos, abscesos o encefalitis (encefalitis de Rasmussen) cuyas lesiones son a veces multifocales y, por tanto, también lo es el estado de mal. La epilepsia parcial continua se caracteriza por su rebeldía al tratamiento farmacológico y porque las crisis pueden durar días o semanas seguidos. En los casos de lesiones estáticas infantiles, está indicada la intervención quirúrgica, cuyos resultados son, en general, buenos.

En los niños es frecuente el estado de mal hemiconvulsivo, que afecta sólo un hemicuerpo, aunque el nivel de conciencia suele estar comprometido.

El estado de mal convulsivo generalizado:

Es en la mitad de los casos, sintomático de una agresión aguda del cerebro, como meningoencefalitis, intoxicaciones, accidentes vasculares cerebrales, traumatismos y alteraciones metabólicas. En ocasiones, el estado de mal es la primera manifestación de los tumores cerebrales frontales. En los enfermos epilépticos conocidos y ya en tratamiento, la causa más frecuente de un estado de mal es el abandono de la medicación, especialmente de los barbitúricos. 

El abuso de alcohol y las enfermedades febriles también provocan estados de mal. La cocaína (en particular el crack) es, en ciertos ambientes, un agente causal muy frecuente de estados de mal extraordinariamente rebeldes al tratamiento. En los niños con ennefalopatías graves o con síndrome de Lennox-Gastaut los estados de mal se presentan inopinadamente sin desencadenante conocido y se repiten con frecuencia.

Fisiopatología:

Los fenómenos fisiopatológicos básicos de las crisis epilépticas son todavía en gran parte desconocidos. Aún no hay una respuesta definitiva a preguntas clave como

las siguientes: ¿por qué una lesión cerebral, morfológicamente igual a otra, es epileptógena en un caso y no en otro?; ¿por qué unas crisis son focales o parciales y otras se propagan o

generalizan?; ¿por qué las crisis suelen ser autolimitadas en el tiempo y se repiten?; ¿por qué los focos epilépticos tienden a hacerse crónicos?; ¿cuál es el sustrato molecular y fisiopatológico de las epilepsias genéticamente determinadas?

La base fisiopatológica de las epilepsias es una descarga anormal y exagerada de ciertos agregados neuronales. Estas neuronas tienen capacidad de actuar como “marcapasos” en la producción del paroxismo de despolarización que es el elemento fisiopatológico básico del fenómeno epiléptico; es posible que este tipo de neuronas piramidales no sean imprescindibles para desarrollar un foco epiléptico pero sí lo faciliten, y las regiones cerebrales que las contienen presentan una mayor predisposición epileptógena.

Los paroxismos que se registran en el EEG en los períodos intercríticos corresponden a la suma de muchos potenciales de despolarización en el foco epiléptico.

La crisis epiléptica comienza con una intensa despolarización prolongada, que no es seguida de la hiperpolarización y el período refractario normales; a continuación, la despolarización se propaga localmente y a distancia a través de la corteza o de otras vías anatómicas. La interrupción de la crisis no es primordialmente un fenómeno de fatiga neuronal, sino el resultado de la intervención de mecanismos inhibidores, probablemente bioquímicos. Las neuronas epilépticas muestran hipersensibilidad, quizá por desnervación, a la acetilcolina, un neurotransmisor excitador. El ácido gammaminobutírico (GABA) es el neurotransmisor esencial de los potenciales postsinápticos inhibidores y su papel parece muy importante; de hecho, la actividad anticonvulsionante de las benzodiazepinas, de los barbitúricos y de otros antiepilépticos se ejerce modulando el complejo ionóforo-receptor del GABA. La adenosina es un potente modulador de la excitabilidad neuronal (depresor de la descarga neuronal y de la transmisión sináptica). Hay varios subtipos de receptores de adenosina, y los análogos de la adenosina tienen efectos anticonvulsionantes, por lo que podrían ser la base de nuevos fármacos antiepilépticos en el futuro.

En la fisiopatología de las crisis epilépticas hay que tener en cuenta, además de los factores locales y cerebrales antes mencionados, otras modificaciones humorales generales de gran importancia, como los cambios hormonales, de la glucemia, del equilibrio iónico y osmótico, del sueño, etc., y que influyen poderosamente sobre la actividad eléctrica del foco epiléptico.

Anatomía patológica:

Las lesiones cerebrales relacionadas con las epilepsias son numerosas. Las lesiones malformativas, las producidas durante el parto y las secuelas de las convulsiones febriles son las más importantes y frecuentes. La esclerosis del lóbulo temporal a veces es masiva y todo el lóbulo aparece macroscópicamente atrófico y con dilatación del asta ventricular. Otras veces, las lesiones son sólo histológicas, con pérdida neuronal selectiva en el asta de Ammon y reacción glial astrocitaria, así como lesiones menores en la amígdala y el parahipocampo. Estas lesiones son las que se encuentran de modo más constante en los cerebros de los pacientes que sufren epilepsias con crisis parciales complejas y hay muchos argumentos para sostener que se producen como consecuencia de las convulsiones febriles de la infancia.

LESIONES NEUROPATOLÓGICAS ASOCIADAS A LAS EPILEPSIAS

Lesiones originadas in utero

Trastornos de la migración y diferenciación (heterotopias, polimicrogiria, displasias corticales focales, hamartomas)

Trastornos de la organización vascular

Lesiones durante el parto

Asfixia neonatal (necrosis laminar cortical, ulegiria, esclerosis cerebelosa laminar)

Oclusión arterial (con infarto)

Moldeado excesivo del cerebro (lesiones mediales del lóbulo

temporal, infarto temporal inferior y occipital medial)

Lesiones resultantes de las convulsiones febriles

Secuelas de meningoencefalitis

Traumatismo craneoencefálico

Lesiones vasculares adquiridas del adulto

Tumores

Lesiones dendríticas y ultrastructurales

Encefalopatías metabólicas endógenas y exógenas
Diagnóstico:

El diagnóstico de la epilepsia se basa en el interrogatorio, ya que tanto la exploración como los exámenes complementarios pueden ser normales. Por otro lado, ninguna anomalía paroxística en el EEG prejuzga la existencia de crisis epilépticas. Es necesario obtener información de un familiar o persona allegada que haya visto los ataques, pues el paciente no es capaz de describirlos en su totalidad. En el interrogatorio hay que obtener la máxima información sobre tres puntos principales: a) los antecedentes, que pueden aportar un indicio etiológico; b) la descripción minuciosa de todo lo que acontece durante la crisis, que orienta hacia su origen focal o generalizado, hacia el tipo de epilepsia o síndrome epiléptico que presenta el paciente y proporciona los datos fundamentales para el diagnóstico diferencial con otros fenómenos paroxísticos no epilépticos, y c) la evolución de las crisis en el tiempo y los tratamientos utilizados, que darán una idea sobre la gravedad de la enfermedad y las posibilidades terapéuticas.

Hay que tomar en consideración también la adaptación escolar, social, matrimonial y profesional del enfermo. A la exploración física general y neurológica completa hay que añadir, sobre todo en los niños, una prueba psicométrica para cuantificar el rendimiento intelectual y detectar su deterioro, bien por la propia enfermedad, bien por el efecto neurotóxico de los fármacos. En las mujeres es muy importante la historia obstétrica, si ha habido embarazos. Además de los análisis que puedan ser sugeridos por la historia y la exploración, deben hacerse de modo sistemático un hemograma y bioquímica sérica, análisis de orina, serología de sífilis y EEG.

Valor general del EEG en el diagnóstico y tratamiento de las epilepsias. El EEG ha sido y sigue siendo la exploración complementaria que más ha contribuido al conocimiento básico de las epilepsias, que ha permitido el diagnóstico correcto de muchos enfermos y que ha 

servido de soporte objetivo para la definición y clasificación de las crisis y de los síndromes epilépticos. Por desgracia, el uso del EEG ha sido muchas veces incorrecto. Gran cantidad de personas con cefaleas, síncopes, vértigos, desmayos, afecciones psicosomáticas o retraso escolar son consideradas y tratadas como epilépticas por sobrevalorar la importancia de hallazgos inespecíficos en el EEG, en particular la lentificación del trazado durante la hiperpnea.

A la inversa, otro error frecuente es el de poner en duda el diagnóstico de epilepsia porque el EEG es normal, cuando, de hecho, casi el 50% de los enfermos epilépticos, en general, tienen trazados intercríticos normales. Muchas veces, en la práctica, el diagnóstico clínico es suficientemente seguro y no se requiere insistir para tener un EEG positivo. Cuando esto sea importante, la repetición de hasta 3 o 4 registros permite observar anomalías en el 90% de los pacientes epilépticos. Más útil puede ser un registro del sueño de siesta, con privación de sueño la noche anterior o sin ella, el registro de sueño nocturno o incluso el EEG continuo de 24 h con electrodos portátiles. En las epilepsias focales del lóbulo temporal es muy útil colocar electrodos suplementarios (temporal anterior o esfenoidal). El interés del EEG para detectar lesiones orgánicas focales ha disminuido de forma considerable ante la sensibilidad e inocuidad de las técnicas modernas de neuroimagen. Salvo en casos especiales, el EEG es de poca utilidad en el seguimiento de los pacientes cuya mejoría depende del control de las crisis y no de la evolución del trazado.

El magneto-EEG y el EEG computarizado (brain-mapping) no han alcanzado, por el momento, un rendimiento clínico que justifique su uso en la práctica habitual.

Neuroimagen. Con la introducción y el fácil acceso a la tomografía computarizada (TC) y la resonancia magnética (RM), los otros exámenes neurorradiológicos han quedado desplazados. Aunque sería deseable que todos los individuos epilépticos fueran examinados con una de estas técnicas, esto es imposible por razones prácticas y económicas, por lo que se impone establecer unos criterios de prioridad. Deben practicarse en todas las epilepsias con crisis generalizadas o focales de causa desconocida, sobre todo si la exploración neurológica es anormal o el EEG muestra signos de sufrimiento focal. La RM es superior a la TC para detectar gliomas, hamartomas, pequeños angiomas o lesiones escleróticas del lóbulo temporal, así como malformaciones corticales o trastornos de la migración neuronal. La indicación de exámenes de neuroimagen es menor cuando sólo se trata de comprobar la presencia de lesiones ya sospechadas por la historia, por ejemplo por traumatismo en el parto o por secuelas de anoxia, ictus o lesiones posquirúrgicas, y no hay ninguna indicación en los síndromes epilépticos primarios, como la epilepsia benigna infantil con paroxismos centro-temporales, la picnolepsia o la epilepsia mioclónica juvenil. Tanto la tomografía de emisión de positrones (PET) como la de emisión de fotones simples (SPECT) son capaces de detectar áreas frías hipometabólicas o de hipoperfusión, respectivamente, en la zona donde asienta el foco epiléptico.

Su correlación con la localización eléctrica es muy buena. Durante la crisis, los focos se realzan por incremento enorme del metabolismo oxidativo y del flujo sanguíneo. Estas técnicas no forman parte de los exámenes sistemáticos y se utilizan sólo en los centros especializados.

Diagnóstico diferencial:

Una gran cantidad de fenómenos paroxísticos o de trastornos neurológicos que se presentan en forma de episodios repetidos pueden plantear un diagnóstico diferencial con los ataques epilépticos.

Los espasmos de sollozo ocurren en niños pequeños; durante el llanto o una rabieta, el niño queda en apnea con cianosis e inconsciente hasta que rompe a llorar y respira de nuevo. 

En las crisis de vértigo paroxístico benigno, el niño no pierde el conocimiento, grita como asustado, tiene tendencia a agarrarse a un mueble o a una persona mayor ocultando la cara, se pone algo pálido e inmediatamente después reanuda su juego con normalidad. 

Las parasomnias (terrores nocturnos, sonambulismo, somniloquio, enuresis primaria) tienen incidencia familiar, con frecuencia se asocian entre sí, aparecen preferentemente en el primer tercio de la noche y rara vez plantean problemas difíciles de diagnóstico diferencial, que se solventan con el registro poligráfico del sueño nocturno. 

Algunos niños hacen movimientos repetitivos en la cama poco antes o después de dormirse, como rechinar los dientes, balancear la cabeza o el tronco, y las niñas frotan los muslos con movimientos rítmicos y pueden quedar aparentemente inconscientes y con rubor facial.

En la jaqueca basilar, tras los pródromos de vértigo, fosfenos, escotomas y ataxia, aparece la cefalea con alteraciones vegetativas y obnubilación a veces intensa; el desarrollo progresivo de las crisis y el enlentecimiento del EEG sin anomalías paroxísticas ayudan a establecer el diagnóstico correcto.

Las crisis de jaqueca con aura, los pródromos visuales o somatosensitivos pueden confundirse con las crisis epilépticas focales. En las jaquecas suele haber una historia familiar, puede existir el antecedente de otras jaquecas sin pródromos, la frecuencia de las crisis es baja (aparición esporádica) y, sobre todo, el desarrollo de los síntomas visuales o sensitivos es muy lento y progresivo durante varios minutos antes de la cefalea, mientras que en las crisis epilépticas focales son muy breves y rápidos en su difusión. En la jaqueca, las parestesias suelen comenzar por el dedo meñique o por la palma de la mano y afectan en forma “parcheada” la mano, la boca, la lengua y, a veces, el pie; por el contrario, en las crisis epilépticas las parestesias suelen ser dolorosas, comienzan por el dedo pulgar y se extienden muy rápidamente por todo el hemicuerpo. La base fisiopatológica de la jaqueca es distinta de la de la epilepsia y el concepto de cefalea epiléptica debe abandonarse; las cefaleas no deben, por tanto, tratarse con fármacos antiepilépticos, sea cual fuere el hallazgo del EEG. Si en un enfermo se asocian crisis epilépticas y cefaleas jaquecosas, no puede descartarse, dada la frecuencia de ambos procesos, que sea una coincidencia fortuita; no obstante, en tales casos es obligado sospechar que una lesión, como fístula arteriovenosa, meningioma o enfermedad de Sturge-Weber, explique los dos síntomas.

Los síncopes vasovagales (vasodepresores) y ortostáticos son frecuentes en adolescentes y adultos jóvenes, sobre todo en las chicas; en los adultos, los síncopes más frecuentes son miccionales o tusígenos y en las personas ancianas son cardiogénicos o por hipersensibilidad del seno carotídeo. Los síncopes vasodepresores (lipotimias o desmayos) ocurren en ambientes cerrados y calurosos y también son provocados por estímulos dolorosos o impresiones psíquicas desagradables; tras un pródromo más o menos breve con sensación de desgana, aturdimiento, zumbido de oídos, calor o frío y flojedad general, el enfermo queda inconsciente, hipotónico y pálido (“como muerto”), con sudor frío y pulso débil. Al despertar suele notar náuseas, vómitos, escalofríos y un gran cansancio general. 

Los síncopes tusígenos ocurren tras un acceso de tos quintosa, por lo común en fumadores obesos, por la mañana, sentados en el borde de la cama o en una silla baja. 

Los síncopes miccionales se desencadenan por el estímulo vagal de vaciar la vejiga de pie y ocurren casi siempre de madrugada en un paciente febril o con una enfermedad debilitante o que ha consumido un exceso etílico esa noche. 

Hay que destacar que en cualquier variedad de síncope puede producirse una anoxia cerebral que ocasione convulsiones (síncope convulsivo). Esto sucede con mucha frecuencia en los síncopes cardiogénicos por bloqueo auriculoventricular (crisis de Stokes Adams). Las convulsiones de los síncopes siempre suelen ser muy breves: una extensión tónica o, más a menudo, unas pocas sacudidas clónicas de la cabeza y los brazos en flexión; en ese momento, el enfermo se puede morder la lengua, pero, detalle importante para el diagnóstico diferencial, se morderá la punta y no la parte lateral o el carrillo como en las crisis epilépticas.

En el síndrome de la narcolepsia-cataplejía el enfermo presenta, por un lado, crisis de sueño irresistible y, por otro, crisis de hipotonía muscular desencadenadas por estímulos sorpresa, por la cólera o la risa, en las que puede caer al suelo, inmóvil, pero consciente y sin trastornos respiratorios: un tipo similar de episodios de hipotonía e inmovilidad con conservación de la conciencia ocurre en las parálisis del despertar que forman parte, aunque son menos frecuentes, del mismo síndrome narcoléptico.

Las crisis de inconsciencia psicógena pueden dividirse en dos grandes tipos, que con frecuencia se alternan en el mismo individuo. Unas cursan con inercia e hipotonía, suelen empezar lentamente, el paciente se ensimisma, queda silencioso y por fin cierra los ojos y no responde a los estímulos ambientales; la apariencia del enfermo es de sueño fisiológico, sin trastornos de la respiración, y la exploración ocular proporciona unos datos valiosísimos para el diagnóstico diferencial: si se intenta abrirle los párpados, el paciente se resiste y, si no lo hace y se le levantan los párpados, éstos caen luego rápidamente y no con lentitud como en los enfermos en coma; los ojos están en posición primaria, sin movimientos pendulares ni de ningún otro tipo y los reflejos pupilares son normales. Otras crisis psicógenas cursan con agitación psicomotora: suelen comenzar de forma brusca después de un contratiempo emocional; el enfermo se tira al suelo, grita, se rompe la ropa, patalea e intenta agredir o morder a los que lo sujetan. Los movimientos no son convulsivos, sino semiintencionales, por lo que el enfermo brega duramente con quienes intentan sujetarle hasta que queda exhausto y termina la crisis llorando. 

Puede suceder que un paciente epiléptico tenga, además, crisis histéricas. En estos casos, el diagnóstico puede ser muy difícil si no se dispone de un registro de las crisis mediante un sistema de poligrafía ambulatoria.

Los movimientos anormales paroxísticos tienen un parecido sólo superficial con las crisis epilépticas. El espasmo carpopedal o facial de la tetania se distingue por su duración, su localización y por ser fácilmente reproducible con la hiperpnea y la isquemia. Las distonías agudas son espasmos musculares abigarrados de cara, cuello y tronco, producidos muchas veces por fármacos antidopaminérgicos. Hay una variedad de coreoatetosis familiar paroxística que se desencadena por el ruido o el movimiento brusco.

Con el término de drop-attacks se denominan unas crisis de caída al suelo por flojedad de las piernas, sin pérdida del conocimiento ni ningún otro síntoma neurológico acompañante.

Una variedad benigna de estos ataques de caída al suelo inexplicados se observa en mujeres de mediana edad en las que no se siguen, pasado el tiempo, de ninguna manifestación patológica grave. Otra variedad de drop-attacks se observa en personas mayores ateromatosas o con bajo gasto cardíaco por isquemia vertebrobasilar.

Las crisis de isquemia cerebral transitoria del territorio car-tídeo pueden cursar con convulsiones del hemicuerpo contralateral, pero lo habitual es que produzcan un cuadro deficitario con paresia e hipotonía. Ocurren en personas afectas de cardiopatía embolígena o con factores de riesgo de enfermedad arteriosclerótica. A veces, el diagnóstico diferencial es muy difícil porque tras una crisis epiléptica focal motora, aunque sea muy breve, puede quedar una parálisis transitoria (parálisis de Todd) que remeda la paresia de una isquemia, y porque, por otro lado, un enfermo que ha tenido un ataque isquémico previo puede presentar más tarde crisis epilépticas si la zona infartada se convierte en un foco crónico (epilepsia postinfarto).

Las crisis hipoglucémicas pueden llegar a producir convulsiones; esto es más frecuente cuando la hipoglucemia sucede por la noche, dado que el paciente no advierte los síntomas iniciales de la hipoglucemia. La amnesia global transitoria se caracteriza por la ausencia de otros síntomas, como alucinaciones, disfasia, confusión o convulsiones, que suelen acompañar a los fenómenos amnésicos de las crisis epilépticas parciales complejas.

FENÓMENOS PAROXÍSTICOS NO EPILÉPTICOS

En la infancia

Espasmos del sollozo

Vértigo paroxístico benigno

Parasomnias

Tics y movimientos repetitivos

Jaqueca basilar

En adolescentes y adultos jóvenes

Síncopes vasodepresores

Narcolepsia-cataplejía

Jaquecas clásicas y basilares

Crisis de inconsciencia psicógena

Movimientos anormales paroxísticos

En adultos mayores y ancianos

Drop-attacks (véase texto)

Vértigo de Ménière

Crisis de isquemia cerebral transitoria

Síncopes cardiogénicos y del seno carotídeo

A cualquier edad

Hipoglucemia

Pronóstico:

El pronóstico de las epilepsias depende de varios factores como son: la etiología, el tipo de crisis, la edad de comienzo y la rapidez con que se instaure un tratamiento adecuado. En general, el pronóstico es tanto peor cuanto mayor sea la evidencia clínica o radiográfica de lesiones orgánicas cerebrales, cuanto más bajo sea el nivel intelectual, si el paciente sufre de más de un tipo de ataques, si la edad de comienzo fue muy precoz y cuanto más larga sea la duración de la enfermedad. Sin embargo, hay que destacar que el pronóstico de las epilepsias oscila entre los máximos límites posibles; así, hay síndromes absolutamente benignos que remiten por completo; otros que, sin desaparecer, son controlables con la medicación y permiten una vida normal, y otros, por último, que son rebeldes al tratamiento.

Es posible hacer un pronóstico muy aproximado de la evolución desde los primeros meses; si el paciente responde al primer ensayo de tratamiento y está libre de crisis durante 1 o 2 años, tiene un 95% de probabilidades de remisión de la enfermedad. Por el contrario, si los ataques no cesan a pesar del tratamiento y persisten durante 5 años, las probabilidades de remisión descienden al 40%. Se han ido identificando los factores que inducen al suicidio por sobredosis de medicamentos en los pacientes epilépticos.

Se ha demostrado que los datos relacionados con las crisis epilépticas, como el tipo de ataques o su frecuencia, el tratamiento farmacológico o los factores estresantes psicosociales, no influyen tanto en la decisión suicida como los trastornos de la personalidad y las alteraciones psicóticas interictales.

Muchos individuos epilépticos están más incapacitados por sus graves defectos intelectuales y motores, derivados de lesiones orgánicas cerebrales, que por las mismas crisis. Es de lamentar que este aspecto y los mencionados antes sobre las diferencias evolutivas de los distintos tipos de epilepsias no se hayan tenido en cuenta en muchos textos, en especial de psiquiatría, que han generalizado a todos los tipos de epilepsias el pronóstico desfavorable de las poblaciones seleccionadas de enfermos graves crónicos ingresados en los manicomios.

La historia natural de los diferentes síndromes epilépticos se conoce hoy día con suficiente precisión como para poder hacer un pronóstico bastante ajustado en cada

caso particular.

Tratamiento:

El tratamiento de las epilepsias no se reduce a la simple administración de fármacos, sino que requiere tener siempre en cuenta la realidad global del paciente y, con frecuencia, un abordaje multidisciplinario del enfermo. Sin embargo, el tratamiento farmacológico adecuado es esencial y una buena prescripción puede transformar la vida de un paciente desde un estado de incapacidad y dependencia a otro de desarrollo personal y utilidad social. En muchos casos (50-60%) el tratamiento farmacológico es sencillo y requiere muy poca supervisión, al alcance del médico general.

Otros pacientes son incontrolables con los fármacos disponibles en la actualidad. Una minoría de enfermos puede ser candidata a tratamiento quirúrgico, incluidos los que presentan lesiones expansivas. En algunos casos, los problemas psicológicos y psiquiátricos derivados o asociados a la enfermedad epiléptica requieren más atención que los ataques en sí mismos.

Fármacos antiepilépticos. En la práctica ordinaria, todos los enfermos pueden tratarse con los fármacos existentes.

Un fármaco antiepiléptico (FAE) ideal para uso clínico debería tener un mecanismo de acción bien conocido y definido, una farmacocinética sencilla que evitara interacciones con otros FAE o con fármacos en general, una buena relación eficacia/efectos secundarios con baja toxicidad respecto a la dosis, pocas reacciones idiosincrásicas, escasa toxicidad crónica, ausencia de teratogenicidad, fácil empleo por el médico y el paciente y poca necesidad de controles de laboratorio. Los FAE actualmente en uso, a pesar de su amplísima prescripción, están muy lejos de este perfil de un antiepiléptico ideal.

FÁRMACOS ANTIEPILÉPTICOS DE USO FRECUENTE

Barbitúricos y derivados

Fenobarbital

Primidona

Hidantoínas

Fenitoína

Succinimidas

Etosuximida

Dibenzodiazepinas

Carbamazepina

Benzodiazepinas

Diazepam

Clonazepam

Clobazam

Dipropilacético

Ácido valproico
Farmacodinamia de los fármacos antiepilépticos. El mecanismo de acción de estos fármacos era desconocido hasta hace poco, por lo que durante décadas se utilizaron basándose en datos puramente empíricos o derivados de modelos experimentales imprecisos. En la actualidad se sabe que la carbamazepina, la fenitoína y la lamotrigina modulan los canales de sodio dependientes del voltaje en la membrana neuronal. La etosuximida modula los canales de calcio de tipo T. Las benzodiazepinas, el fenobarbital y la vigabatrina son en parte agonistas del GABA. La gabapentina no actúa sobre los receptores o la recaptación del GABA, pero aumenta su recambio. El mecanismo de acción del felbamato es desconocido. Otros antiepilépticos aún en fase experimental actúan como antagonistas del receptor N-metil-D-aspartato (NMDA). El resultado final de todos estos mecanismos de acción es el incremento de los potenciales inhibidores de las descargas neuronales.

Farmacocinética de los fármacos antiepilépticos. Todos estos fármacos se pueden administrar por vía oral, rectal o parenteral; en la práctica, la vía parenteral se usa en situaciones de urgencia, como es el estado de mal, y la vía oral para el tratamiento cotidiano. Una excepción a esta regla es el uso de la vía rectal en los estados de mal de los niños o incluso de los adultos para administrar diazepam o ácido valproico; el paraldehído, casi en desuso, también se administra por vía rectal en el estado de mal. 

Se eliminan en gran parte por vía hepática. Su velocidad de eliminación suele expresarse en relación con su vida media plasmática, lo cual es fundamental para establecer tres puntos de interés en el tratamiento: a) los intervalos entre las tomas o su número mínimo por día; b) el plazo de tiempo necesario para alcanzar niveles estables, y c) el momento adecuado del día para tomar las muestras de sangre en las que determinar los niveles de estos fármacos. Como norma general, para un enfermo tipo que tome la medicación en dos dosis (mañana y noche), como es lo más habitual, se puede indicar la extracción a primeras horas de la tarde y al cabo de 2 semanas de empezar el tratamiento o de modificar su cantidad. Las extracciones por la mañana antes del desayuno, que suelen ser las habituales en los hospitales, miden los niveles plasmáticos mínimos. La relación entre la dosis y el nivel plasmático depende de la cinética propia de cada fármaco, de factores individuales y otros como la edad, sexo, embarazo y enfermedades hepáticas o renales intercurrentes. También influyen mucho el mal cumplimiento del enfermo y las interacciones con otros fármacos o de los fármacos antiepilépticos entre sí. Las interacciones son complejas porque pueden producirse en relación con la absorción, la fijación a las proteínas, el metabolismo hepático e incluso la farmacodinamia, aunque este último punto es mal conocido. A continuación se indican algunas de las interacciones más frecuentes con otros fármacos y entre sí, pero es una norma práctica deprudencia, dado que muchas interacciones son imprevisibles o no se conocen, vigilar estrechamente a todo paciente que toma FAE y recibe otra medicación, o viceversa.

Para evitar las interacciones en la absorción se deben administrar los fármacos separados varias horas entre sí. La interacción en la fijación a las proteínas produce el desplazamiento de un fármaco por otro, un fenómeno de gran importancia práctica: el fármaco que sea desplazado aumentará en su fracción libre, la que no está fijada a las proteínas y que es la farmacológicamente activa, por lo que el paciente puede tener signos de toxicidad sin que los niveles totales, que son los que se suelen determinar, estén demasiado altos.

Este fenómeno del desplazamiento ocurre con enfermos que tomando fenitoína reciben fenilbutazona, ácido acetilsalicílico o tolbutamida; el ácido valproico tiene una gran afinidad por las proteínas y desplaza al fenobarbital y a la fenitoína.

En el hígado, los fármacos que produzcan una gran inducción enzimática facilitarán la degradación metabólica de otros fármacos y, por consiguiente, disminuirán sus niveles, o

bien al contrario, competirán por la misma vía metabólica y uno de ellos aumentará sus niveles en sangre. La fenitoína y el fenobarbital son grandes inductores enzimáticos y descienden los niveles o aceleran la metabolización del ácido valproico, la carbamazepina, los anticoagulantes, los anovulatorios orales, los glucocorticoides y las vitaminas D y K. Muchos fármacos incrementan los niveles de fenitoína por competición metabólica, como las hidrazidas, la imipramina, la trimetoprima, el cloramfenicol, el metilfenidato, la cimetidina y el propoxifeno. La isoniazida eleva el nivel de primidona, y el propoxifeno, el de carbamazepina.

Interés en monitorizar los niveles plasmáticos de los fármacos antiepilépticos. Su importancia deriva de los siguientes puntos: a) en cada enfermo la dosis debe ser individual, lo cual es difícil de establecer siguiendo sólo los criterios clínicos; b) la eficacia 

terapéutica y la toxicidad se relacionan mejor con los niveles plasmáticos que con la dosis; c) se identifican los pacientes que no toman la medicación, y d) se detectan las interacciones medicamentosas. Determinar los niveles en sangre es imperativo en las situaciones en que la neurotoxicidad puede llegar a ser más grave o difícil de detectar, como ocurre en los niños o los disminuidos psíquicos, y en toda circunstancia en que los niveles pueden oscilar mucho, como son el embarazo o la politerapia. También hay que monitorizar los niveles antes de abandonar un fármaco por ineficaz.

No todos los FAE necesitan ser monitorizados con igual frecuencia: aquellos que tienen una cinética lineal, como el fenobarbital o la etosuximida, requieren poco control. La fenitoína es el fármaco que presenta mayores problemas de relación dosis/nivel y que exige controles más frecuentes. En la práctica diaria, muchos enfermos se tratan bien usando dosis promedio de estos fármacos sin necesidad de medir los niveles, que son sólo un dato orientativo, pues es frecuente que los enfermos estén libres de ataques con niveles por debajo de los considerados eficaces. Por eso, la monitorización de los niveles ayuda más a comprender y solucionar los fracasos del tratamiento que cuando el enfermo está bien controlado, en cuyo caso son mucho menos útiles.

Reacciones adversas de los fármacos antiepilépticos. Los barbitúricos y sus derivados tienen un notable efecto depresor del SNC, que se manifiesta por hipersomnia, torpeza mental, lentitud del pensamiento, terquedad, irritabilidad, dificultad para el trabajo intelectual y bajo rendimiento escolar. En los niños, sobre todo disminuidos psíquicos, el fenobarbital tiene un efecto paradójico y produce un síndrome hipercinético incluso con agresividad. La fenitoína puede causar en los niños una grave encefalopatía, que se manifiesta por ataxia, diplopía, disminución de la conciencia, deterioro mental, reacción inflamatoria en el LCR e incremento de las crisis epilépticas; esta encefalopatía aguda o subaguda puede dejar secuelas definitivas aunque se disminuya o suprima el fármaco. La administración crónica de fenitoína ocasiona a veces atrofia cerebelosa, en la que es posible que las crisis convulsivas repetidas y la anoxia sean factores coadyuvantes.

La fenitoína también produce polineuropatía. La fenitoína, la carbamazepina y la etosuximida inducen diversos tipos de movimientos anormales, y el ácido valproico, temblor de actitud.

Casi todos los FAE, en especial los barbitúricos y la fenitoína, producen una inducción enzimática que en las pruebas de laboratorio se traducen por elevación discreta de la gammaglutamiltranspeptidasa, de la fosfatasa alcalina y de las transaminasas, pero que no suele tener trascendencia clínica; las hepatopatías graves se observan al comienzo del tratamiento en el contexto de un cuadro de hipersensibilidad con fiebre, erupción cutánea, linfadenopatía, esplenomegalia, prurito o eosinofilia. En ocasiones, en tratamientos prolongados, se observa una hepatitis colestásica.

Se han descrito pancreatitis graves por ácido valproico coincidiendo siempre con niveles muy altos. La fenitoína puede provocar dermatitis exfoliativa grave. Cualquier FAE, sobre todo la carbamazepina, puede producir insuficiencia de la médula ósea, por lo que en las primeras semanas de iniciar un tratamiento es preciso vigilar periódicamente la fórmula sanguínea. El ácido valproico inhibe la agregación plaquetaria, por lo que pueden aparecer algunas petequias, pero no suelen revestir gravedad.

La fenitoína produce una gran variedad de efectos secundarios sobre el tejido conjuntivo: hipertrofia gingival, cicatrices queloides, nódulos subcutáneos, induración plástica del pene, engrosamiento de los rasgos faciales e hipertricosis que resulta especialmente desagradable en las niñas. El fenobarbital facilita la retracción palmar de Dupuytren y la periartritis escapulohumeral, en ocasiones con síndromes hombro-mano.

Muchos de estos fármacos producen interferencias con el folato y las vitaminas K y D. Los casos en que esto ha tenido traducción clínica son raros. Algunos trastornos mentales se han relacionado con la carencia de ácido fólico y han mejorado al suministrarlo por vía parenteral. Para que la interacción de los FAE con la vitamina D produzca raquitismo u osteomalacia deben darse condiciones especiales: altas dosis de medicación en pacientes asilados sometidos a dietas monótonas y privados de sol por sus condiciones de internamiento prolongado.

Se han descrito descensos de las inmunoglobulinas por la fenitoína, pero sin expresión clínica segura. La carbamazepina inhibe la hormona antidiurética. El ácido valproico, en politerapia, altera la secreción de testosterona. También produce alopecia.

Principios generales del tratamiento antiepiléptico:

Salvo la extirpación quirúrgica de algunas lesiones productoras de crisis epilépticas, no se dispone de tratamiento etiológico para las epilepsias. Aquellas que remiten lo hacen en virtud de su propia tendencia natural, pero no por la influencia de la terapéutica farmacológica, que es puramente sintomática. Es posible, sin embargo, que un control farmacológico adecuado facilite la remisión espontánea de algunas variedades de epilepsias.

El diagnóstico de la enfermedad epiléptica es una catástrofe para la mayor parte de los enfermos y sus familiares, sobre todo para los padres, que se sienten vagamente culpables de la enfermedad de sus hijos. Una de las tareas más importantes del médico que trata a un paciente epiléptico es la de transmitirle la información adecuada para que supere los prejuicios sociales sobre la enfermedad y su tratamiento.

Los enfermos epilépticos suelen ser poco dóciles para tomar diariamente la medicación y colaboran mucho más si se les explican repetidamente los objetivos del tratamiento, que el ajuste de la medicación se hace por tanteo y si se los tranquiliza sobre sus efectos secundarios.

Tratamiento profiláctico. Aunque existe la costumbre de prescribir fármacos antiepilépticos preventivos a los pacientes que han sufrido una intervención neuroquirúrgica o un traumatismo craneal grave, está comprobado que los FAE no evitan el desarrollo de crisisepilépticas en tales casos. Por tanto, y habida cuenta de los posibles efectos secundarios de estos fármacos, sólo se deben recomendar a los pacientes que presentan ataques y no de manera profiláctica. Tratamiento de la primera crisis. Hay variedades de epilepsias, como el síndrome de West o las ausencias típicas, en las que nunca se plantea el problema de la primera o única cri-sis.

Esto suele ocurrir en adolescentes o adultos que tienen un primer ataque convulsivo. Una vez descartado que éste sea sintomático de un proceso lesional cerebral estático o evolutivo, 

se aconseja en tales casos una actitud expectante, pues con frecuencia se trata de ataques esporádicos favorecidos por estrés o relacionados con el sueño y que no se repiten.

Selección del fármaco. Sólo las crisis generalizadas no convulsivas (ausencias) tienen un tratamiento específico que puede ser la etosuximida o el ácido valproico. En las demás formas de epilepsia, la elección del fármaco depende sólo en parte del tipo de ataques y hay que tomar en consideración otros factores individuales del paciente.

Aunque esta propuesta es ampliamente aceptada, hay muchas diferencias en la preferencia del fármaco según la experiencia y tradición de los servicios en los diferentes países.

En todo caso conviene no cometer ciertos errores; por ejemplo, la carbamazepina puede empeorar las epilepsias con mioclonías, y tanto ella como la fenitoína empeoran las ausencias.

Al menos en el 60% de todos los pacientes epilépticos de novo, no seleccionados, las crisis son controladas con un solo fármaco antiepiléptico, sin tener en cuenta cuál de los cuatro mayores (fenobarbital, carbamazepina, ácido valproico o fenitoína) se utilice.

En las ausencias de pequeño mal, el ácido valproico va desplazando poco a poco a la etosuximida como fármaco de primera elección, pues, aunque es más caro y algo más tóxico, presenta la gran ventaja de ser un eficaz anticonvulsionante, y no sólo sobre las ausencias, por lo que se evita la necesidad de añadir un barbitúrico al tratamiento como ocurre con la etosuximida. Diversos estudios han confirmado el efecto adverso del fenobarbital y, en menor grado, de la fenitoína sobre la actividad psicomotora y el aprendizaje en los niños; los FAE que menos afectan estas áreas son el ácido valproico, seguido de la carbamazepina, dato que es muy importante al elegir el fármaco en los niños.

En las epilepsias con crisis parciales complejas se ha generalizado la preferencia hacia la carbamazepina como primer fármaco, pues, aunque en términos generales no sea más eficaz que la fenitoína o incluso que la primidona, tiene menos efectos secundarios y es mejor tolerada. La fenitoína, a pesar de su eficacia, debe ser el último fármaco que se ensaye en los niños de ambos sexos por sus desagradables efectos estéticos.

Sin embargo, en los adultos y ancianos con epilepsias postraumáticas, postinfarto o por enfermedad de Alzheimer, la fenitoína puede ser el fármaco de elección por su eficacia y por su menor efecto sedante que el fenobarbital, que con frecuencia produce en los ancianos el “reumatismo” de los barbitúricos.

Cualquiera que sea el fármaco elegido, la regla universal es la de intentar el tratamiento del paciente con un solo medicamento.

La monoterapia tiene grandes ventajas sobre la politerapia, que la mayoría de las veces sólo incrementa los efectos adversos sin beneficio terapéutico para los enfermos.

Con frecuencia, los pacientes que toman varios fármacos presentan niveles eficaces sólo en uno de ellos. Incluso en los enfermos que no se controlan con monoterapia; por ejemplo en las epilepsias rebeldes del lóbulo temporal, es a veces más útil incrementar la dosis de un FAE hasta niveles por encima de los terapéuticos si el enfermo lo tolera, que introducir un segundo fármaco. La excepción a la norma general de la monoterapia la constituyen los enfermos con epilepsias primarias que presentan varios tipos de crisis, de ausencia y convulsivas, que pueden requerir dos fármacos.

Algunas epilepsias mioclónicas también necesitan la asociación de varios fármacos.

Seguimiento y control de los enfermos. Una vez seleccionado el FAE más adecuado, se deben seguir unas normas generales para su administración y control. Estos medicamentos se deben introducir de manera progresiva, en especial los de mayor efecto sedante (barbitúricos y benzodiazepinas), comenzando por un tercio o un cuarto de la dosis total calculada según el peso del enfermo e incrementándola con intervalos semanales. En las primeras semanas de iniciado el tratamiento es conveniente volver a ver al enfermo para reiterarle las normas generales del tratamiento y para vigilar sus efectos adversos y monitorizar sus niveles plasmáticos.

Sólo la toxicidad comprobada y relacionada con los FAE es razón suficiente para suspender un tratamiento antiepiléptico.

Si el tratamiento es eficaz y no produce efectos secundarios, no debe ser modificado por ninguna razón. No se debe suprimir o reducir para hacer un control del EEG ni por enfermedades intercurrentes menores. Si el enfermo va a ser sometido a una intervención quirúrgica leve o anestesias locales, por ejemplo, para tratamientos dentarios, no se debe tomar ninguna precaución especial. En caso de anestesia general hay que advertir al anestesiólogo del tratamiento antiepiléptico, pero en general no hay interferencia en el procedimiento quirúrgico: el paciente debe tomar su medicación normalmente hasta la víspera de la operación y reanudarla inmediatamente que comience la alimentación oral. Entretanto, puede recibir la medicación por vía parenteral o rectal.

Todo cambio o supresión de FAE se debe hacer de forma gradual, aunque no hay una pauta uniforme y establecida. Si se ha comprobado que un fármaco es ineficaz, se introduce otro de manera progresiva y, hacia la segunda o tercera semana, cuando se presume que ha alcanzado niveles terapéuticos, se retira el primero; una pauta aceptable es retirar el fármaco a razón de un cuarto de la dosis total cada semana, con excepción del fenobarbital, que se reduce cada 2 semanas.

La supresión definitiva del tratamiento se puede llevar a cabo en algunos enfermos tras un tiempo variable que depende del tipo de epilepsia y, en segundo lugar, de otros factores como la edad de comienzo, la respuesta al tratamiento y la duración de la enfermedad. En las formas más benignas de epilepsia primaria con ausencias típicas, el tratamiento no debe durar más de 2 años tras la desaparición de las ausencias.

En las epilepsias benignas de la infancia, como la “epilepsia rolándica”, que requieran tratamiento, éste se prolonga hasta la adolescencia y se suprime, pero la supresión puede adelantarse en los casos que hayan comenzado muy pronto y lleven 2 años sin ataques. En los adultos con epilepsias de cualquier tipo se puede hacer un ensayo de supresión de la medicación si llevan 5 años sin crisis; la reducción del tratamiento es siempre gradual y una norma prudente es hacerlo a razón de un cuarto de la dosis total por trimestre; en estos casos, el riesgo de recidiva varía según el tipo de epilepsia, pero se puede cifrar en conjunto en casi un 50%.

Régimen de vida. La mayoría de los enfermos epilépticos que viven en su medio familiar no deben tener restricción alguna en su dieta y régimen de vida, superados los viejos prejuicios que les prohibían el café, el chocolate, las bebidas gaseosas, el deporte, etc. La hiperventilación durante el ejercicio físico no tiene los mismos efectos que la realizada en

reposo y que se utiliza durante el registro EEG para activar las anomalías paroxísticas. El régimen alimentario debe ser el normal en su ambiente. Los niños pueden hacer deporte, incluso natación, vigilados por un monitor; sólo les están prohibidos los de máximo riesgo no supervisables, como el alpinismo o la pesca submarina. Hay dos precauciones generales para todos los enfermos epilépticos: la abstención del alcohol y mantener el sueño nocturno regular; la privación de sueño es un factor desencadenante de primer orden en todas las crisis epilépticas. Los derivados del Cannabis y la cocaína desencadenan crisis frecuentemente.

Los enfermos epilépticos y de inteligencia normal no deberían sufrir discriminación laboral alguna si están bien controlados.

La legislación vigente los autoriza a conducir vehículos particulares si llevan 2 años sin crisis. Los enfermos epilépticos están excluidos del servicio militar. Salvo en casos especiales, el riesgo de herencia directa de las epilepsias es tan bajo que no se plantea ningún consejo genético.

Epilepsia, ciclo menstrual y embarazo. Aproximadamente el 50% de las mujeres tienen sus crisis relacionadas con la menstruación, bien porque se incrementan en esos días, bien porque sólo las sufren durante el período menstrual.

Se calcula que el 0,5% de todas las mujeres embarazadas son epilépticas. Todo embarazo en una mujer epiléptica debe ser considerado de alto riesgo y vigilado en consecuencia.

El efecto del embarazo sobre el número de crisis es impredecible, aunque en general las mujeres bien controladas o con crisis poco frecuentes no suelen empeorar, lo cual ocurre cuando la epilepsia está muy activa. El incremento de las crisis se relaciona con la disminución de los niveles plasmáticos de los FAE, la privación del sueño y el abandono de la medicación como factores más frecuentes. Aunque la incidencia de problemas obstétricos, como hemorragias, hiperemesis o toxemia, es superior entre las embarazadas epilépticas, el riesgo de prematuridad o muerte fetal no es mayor de lo normal. Hay mayor incidencia de malformaciones fetales, sobre todo labio leporino, hendidura del paladar y defectos del tabique cardíaco, pero no se ha podido concluir si esto se debe a una predisposición relacionada con la epilepsia, al efecto teratógeno de los FAE o a las crisis durante el embarazo.

Las dionas, actualmente en desuso, son altamente teratógenas.

Se han descrito síndromes dismórficos por fenitoína, fenobarbital y otros barbitúricos, pero con toda probabilidad son fetopatías inespecíficas similares a las de otros muchos fármacos o drogas en dosis altas. El ácido valproico aumenta el riesgo de espina bífida y otras anomalías óseas. Las disrafias se pueden diagnosticar durante el embarazo por la elevación de la alfafetoproteína en suero (en el 75-80% de los casos) y por la ecografía de alta calidad. Se ha comprobado una reducción del 72% en la incidencia de espina bífida y anencefalia en las mujeres no epilépticas tratadas con ácido fólico. Esta observación aumenta las razones para que todas las mujeres embarazadas tomen ácido fólico, estén o no en tratamiento con ácido valproico, pero esta conclusión no está avalada por ningún estudio epidemiológico.

La inhibición de la vitamina K puede ocasionar un síndrome hemorrágico en el feto en las primeras 24 h. Al sexto o séptimo día el recién nacido cuya madre tomaba barbitúricos a 

dosis altas puede presentar un síndrome de privación, con irritabilidad, insomnio, temblores, hiperreflexia e inestabilidad vasomotora. Aunque todos los FAE pasan a la leche, no se debe desaconsejar la lactancia más que a las mujeres que tomen barbitúricos o derivados en dosis elevadas, puesto que el recién nacido será incapaz de metabolizarlos por inmadurez hepática.

Resistencia al tratamiento farmacológico. Cuando un paciente no responde al tratamiento y sigue teniendo crisis, hay que considerar varias posibilidades antes de atribuirlo a resistencia a los fármacos. En primer lugar, a un error en el diagnóstico, lo que no es raro con síncopes y crisis psicógenas. En segundo lugar, a mal cumplimiento por parte del paciente, con ingesta nula o errática de los medicamentos. En tercer lugar, a una mala prescripción, por ejemplo una politerapia con niveles inadecuados de todos los fármacos como consecuencia de bajas dosis o de interacciones. Y, por último, a una causa evolutiva no diagnosticada en primera instancia, como un tumor de crecimiento lento o una enfermedad degenerativa.

Antes de concluir que una epilepsia es resistente a los fármacos se debe comprobar rigurosamente el fracaso de todos los fármacos disponibles e indicados para el caso concreto, utilizados en monoterapia a la dosis más alta tolerada, con niveles en sangre en el límite superior o por encima de los considerados terapéuticos, así como de varias combinaciones de, por lo menos, dos fármacos. También está indicado el uso de los nuevos fármacos.

Nuevos fármacos antiepilépticos. Entre las muchas moléculas actualmente en estudio, algunas empiezan a estar disponibles en el mercado.

La vigabatrina (dosis diaria en adultos de 2-4 g) es un inhibidor irreversible de la transaminasa que metaboliza el GABA. Los mejores resultados (próximos al 100% de éxito) se han descrito en las convulsiones precoces secundarias a esclerosis tuberosa. Se ha utilizado sobre todo en enfermos resistentes a otros fármacos como medicación aditiva y se han obtenido buenos resultados (reducción del 50% de las crisis) aproximadamente en la mitad de los pacientes. La vigabatrina no modifica los niveles de carbamazepina pero disminuye en alrededor del 20% los de fenitoína. Los efectos secundarios son principalmente neurotóxicos, pero en general leves, aunque se han descrito reacciones psicóticas, como con todos los fármacos gabaérgicos, y en algunos ensayos han obligado a suprimir la medicación en el 22% de los casos.

La ganancia de peso puede ser muy importante y la anemia sólo se ha observado con dosis elevadas. No es necesario vigilar los niveles en sangre. En los primeros ensayos de vigabatrina como fármaco de novo ha resultado ser ligeramente menos eficaz que la carbamazepina. Hasta un tercio de los pacientes desarrollan tolerancia al fármaco y el efecto beneficioso desaparece al cabo de unos meses. No se debe utilizar en epilepsias mioclónicas.

El felbamato es una molécula de estructura similar al meprobamato. Su mecanismo de acción antiepiléptica es desconocido. En los ensayos hasta ahora llevados a cabo, parece útil en ausencias complejas rebeldes (síndrome de Lennox-Gastaut), aunque también se ha 

usado con éxito en crisis focales secundariamente generalizadas o no (dosis media 2.300 mg/día en adultos con niveles entre 18-51 mg/L).

Puede ser útil, incluso en monoterapia, en epilepsias generalizadas (con ausencias, convulsivas o mioclónicas) que no responden a los FAE convencionales. Los efectos secundarios sobre el SNC son frecuentes aunque no suelen ser muy intensos, excepto en los tratamientos en politerapia. Tiene escasa fijación a las proteínas (20-25%). Aumenta los niveles de fenitoína y ácido valproico, y disminuye algo los de carbamazepina.

Por haber producido algunos casos de anemia aplásica, ha sido retirado cautelarmente del mercado.

La lamotrigina es un derivado triazínico. Su mecanismo de acción parece relacionado con la inhibición de la liberación de ácido glutámico. Tiene una cinética lineal, con una fijación a las proteínas del 55%. Presenta escasas interacciones con otros FAE clásicos, aunque se han descrito casos de intoxicación por carbamazepina administrada simultáneamente.

La dosis diaria para un adulto es de 200-400 mg. Los efectos secundarios más importantes son neurotóxicos, pero el margen terapéutico parece clínicamente útil. En los ensayos realizados parece más eficaz en las crisis generalizadas, ausencias, ausencias atípicas, mioclónicas y amiotónicas, aunque también ha reducido las crisis focales rebeldes.

La gabapentina es un análogo del GABA, pero sus propiedades antiepilépticas no están vinculadas a una modificación del metabolismo del GABA, sino a su fijación a un sitio específico de la membrana neuronal. Tiene una vida media corta, no se fija a las proteínas y no interacciona con los FAE convencionales. Las dosis hasta ahora utilizadas son de 600 a 1.800 mg/día en los adultos, que se deben fraccionar en varias tomas. Los efectos secundarios sobre el SNC son similares a los de otros FAE. No se han descrito reacciones de hipersensibilidad.

En los ensayos llevados a cabo es al menos tan eficaz como la fenitoína o la carbamazepina en las crisis focales.

ELECCIÓN DEL FÁRMACO ANTIEPILÉPTICO SEGÚN EL TIPO DE SÍNDROME
Epilepsia benigna infantil Carbamazepina (con paroxismos rolándicos (casos seleccionados) o en otra localización)

Epilepsia generalizada Ácido valproico

con ausencias físicas Etosuximida

Epilepsia generalizada Ácido valproico con ausencias atípicas

Síndromes de West ACTH y de Lennox-Gastaut Ácido valproico (altas dosis)

Epilepsia mioclónica juvenil Ácido valproico

Epilepsia con “gran mal” Ácido valproico del despertar Fenobarbital o fenitoína

Convulsiones febriles Ácido valproico (casos (profilaxis a largo plazo) seleccionados)

Epilepsia fotosensible Ácido valproico

y epilepsia sobresalto Clonazepam

Epilepsia con crisis parciales Carbamazepina simples o complejas Fenitoína

Ácido valproico

Epilepsia con crisis generalizadas Ácido valproico tonicoclónicas Carbamazepina

Fenitoína

Fenobarbital
Tratamiento del estado de mal epiléptico:

Un estado de mal convulsivo es una urgencia médica. El primer fármaco que se debe administrar es el diazepam, en los niños por vía rectal (5-10 mg) y en los adultos por vía intravenosa (10-20 mg disueltos en 10 mL de suero), o el lorazepam (0,1 mg/kg); estas dosis, administradas lentamente, no suelen tener efecto depresor respiratorio. Esta primera medida es eficaz en la mayoría de los casos. En caso contrario, se puede repetir al cabo de unos 10 min, pero para ello se requiere disponer de medidas para intubar al paciente si fuera necesario.

Hay que tomar una muestra de sangre para determinar glucemia, iones, gases, pH y bicarbonato, calcio, niveles de FAE (si el paciente estaba previamente en tratamiento) y detectar la presencia de tóxicos exógenos. El efecto del diazepam es pasajero, por lo que tras las primeras dosis algunos autores recomiendan una perfusión continua de 50 mg en 500 mL de suero, a unos 5 mg/h. Otras pautas de tratamiento inicial son: fenitoína (400-1.000 mg: 18-25 mg/kg por vía intravenosa a no más de 50 mg/min), fenobarbital (200-400 mg por vía intravenosa lentamente), clometiazol (40-100 mL al 0,8% por vía intravenosa en unos 10 min), ácido valproico en enema rectal (600-1.200 mg) y lidocaína (50-100 mg por vía intravenosa en menos de 2 min). En los casos resistentes a todas estas medidas, los pacientes deben ser anestesiados con barbitúricos de acción rápida (tiopental) o con gases (flurano).

Una vez controladas las convulsiones hay que proceder a diversas medidas: a) para el diagnóstico etiológico, como punción lumbar o TC (sospecha de meningoencefalitis, traumatismo, tumor o hemorragia subaracnoidea); b) de tratamiento general, como el control de la hipertermia, del edema cerebral o del equilibrio hidroelectrolítico; c) de tratamiento específico de las enfermedades ya mencionadas y de otras, como encefalopatía hipertensiva, eclampsia o infecciones sistémicas, y d) reanudar el tratamiento antiepiléptico en los pacientes que lo hubieran abandonado.

TRATAMIENTO FARMACOLÓGICO DEL ESTADO DE MAL EPILÉPTICO (EN ADULTOS)

Fármaco Dosis Velocidad Vía de administración

Primera fase (en la sala de urgencias, 20-30 min)

Diazepam 10-20 mg 2 mg/min i.v.

o

Lorazepam 5-15 mg 2 mg/min i.v.

más

Fenitoína 1.000 mg 50 mg/min i.v.

(18 mg/kg)

Segunda fase (en la unidad de cuidados intensivos, 20-30 min)

Fenobarbital 400-600 mg 100 mg/min i.v.

o

Diazepam 100 mg 8 mg/h i.v.

o

Clometiazol 40-100 mL 10 min i.v.

(al 0,8%)

o

Lidocaína 50-100 mg (inicio) < 1 min i.v.

50-100 mg 1-3 mg/min i.v.

(mantenimiento)

o

Paraldehído 10 ml (al 4%) 15 min i.v.

o

Ácido

valproico 600-1.200 mg – Rectal

Tercera fase (en la unidad de cuidados intensivos)

Anestesia general (halotano, tiopental) y miorrelajantes
Tratamiento antiepileptica en mujeres adolescentes
Control de natalidad: Se debe tener en cuenta que medicamentos como el fenobarbital, la primidona, la carbamazepina y la fenitoina producen inducción enzimática aumentando el metabolismo de los anticonceptivos y por lo tanto disminuyendo su seguridad.

Por otra parte la acetazolamida, las benzodiacepinas y el ácido valproico no tienen este efecto. Sin embargo, se recomienda un control cercano en conjunto con el ginecoobstetra para estas pacientes.

Embarazo: El principal factor a tener en cuenta en estos casos es el riesgo de defectos en el tubo neural, que para la población general está en un 0,5 %. Con el Acido Valproico se aumenta a 1,0 - 2,0 % y con la Carbamazepina está en un rango intermedio del 0,5 - 1,0 %.

El problema radica en que este cierre se lleva a cabo hacia los 28-30 días de embriogénesis que equivale a decir hacia la segunda semana de amenorrea, por lo cual la etapa de mayor riesgo no se detecta a tiempo, pues es cuando se empieza a sospechar la gestación. El cambio de la medicación cuando se ha superado este periodo no disminuye la teratogenicidad. Algunos autores recomiendan la administración de ácido fólico a todas estas pacientes, a dosis de 50 mg./día para disminuir la severidad de este defecto.

Cuando por el contrario el embarazo es planeado, se recomienda cambiar el Acido Valpróico y probablemente la Carbamazepina también durante el primer trimestre, Sin embargo, si el Valproato y la Carbamazepina han sido las más efectivas y mejor toleradas y existe riesgo de descompensación, se puede hacer caso omiso de lo anterior, pero disminuyéndolos al mínimo sin desproteger a la paciente, ya que la evidencia de teratogenicidad por estos medicamentos no es muy clara.
YATROGENIA POR FÁRMACOS ANTIEPILÉPTICOS

Efecto secundario Fármaco implicado

Molestias gástricas, gastritis - Todos

Inducción enzimática hepática - Todos (ácido valproico menos)

Aplasia medular - Todos (carbamazepina más)

Exantema cutáneo - Todos

Interferencia con vitaminas – Todos los liposolubles

Sedación, somnolencia, ataxia, diplopia - Todos 

Teratogénesis – Todos

Polineuropatía - Fenitoína

Atrofia cerebelosa - Fenitoína

Corea - Fenitoína, carbamazepina, etosuximida

Temblor - Ácido valproico

Hiperamoniemia, colestasis - Ácido valproico

Pancreatitis - Ácido valproico

Alopecia, obesidad - Ácido valproico

Disminución de la ADH - Carbamazepina

Hirsutismo, hipertrofia gingival - Fenitoína

Dermatitis exfoliativa - Fenitoína

Síndrome “lúpico” - Fenitoína

Retracción palmar, periartritis - Fenobarbital
MEDICACIONES RECOMENDADAS SEGÚN LOS TIPOS DE CRISIS

	 

Tipo de crisis
	1a Elección
	Otras medicaciones

	Crisis parcial simple, compleja con o sin generalización
	Carbamazepina
	Fenitoína

Fenobarbital

Acido Valpróico

Primidona

	Crisis generalizada primaria y secundaria
	Acido Valpróico
	Fenobarbital

	Crisis mioclónica

Mioclonias combinadas con ausencia.
	Acido Valpróico
	Clonazepam

Fenitoína

Carbamazepina

Fenobarbital

Clobazam

	Ausencia
	Etosuccimida
	Clonazepam

Acido Valpróico

	Ausencia con tónico-clónicas
	Acido Valpróico
	Etosuccimida 

Fenitoina.

Etosuccimida  Carbamazepina

	Astatomioclónica
	Clonazepam
	Acido Valpróico

Clobazam


Tratamiento quirúrgico:

El tratamiento quirúrgico de las epilepsias está reservado para un pequeño porcentaje de epilepsias focales. Deben cumplir el requisito previo de ser intratables con los fármacos actuales. Además, hay que comprobar mediante una combinación compleja de técnicas de imagen (TC, RM, arteriografía), de exploraciones funcionales (poligrafía, PET y SPECT) y de pruebas neuropsicológicas, que el paciente tiene un solo foco epiléptico extirpable sin riesgo de producir graves secuelas de afasia, amnesia u otros defectos neurológicos. En algunos casos no es posible localizar con exactitud el foco epiléptico mediante registros externos y técnicas incruentas y se requiere la implantación de electrodos subdurales o intracerebrales. La localización eléctrica del “foco” epiléptico no siempre coincide con la zona de lesión macroscópicamente visible en la TC o la RM.

En términos generales, hay una clara relación entre la extensión de la resección y el éxito de la cirugía. Las resecciones temporales izquierdas tienen tendencia a producir defectos en la memoria verbal, y las derechas, en la memoria visual, aunque las diferencias entre estos trastornos no suelen ser significativas.

En los casos bien seleccionados e intervenidos, con resección anterior del lóbulo temporal, la mortalidad quirúrgica es casi nula y el éxito se sitúa entre el 60 y el 90%. La remisión de las crisis se produce a veces al cabo de unos meses, por lo que el porcentaje de remisiones puede ser de sólo algo más del 50% a los 6 meses y de más del 70% a los 2 años. Si un paciente está en remisión al año, tiene más del 90% de probabilidades de seguir libre de crisis definitivamente.

La cirugía en otras áreas corticales epileptógenas distintas del lóbulo temporal es posible, pero los resultados son inferiores.

La sección del cuerpo calloso, total o limitada a sus dos tercios anteriores, está indicada en pacientes con epilepsia generalizada intratable.

Otra alternativa para casos desesperados de epilepsia focal incontrolable en niños hemipléjicos es la hemiesferectomía total. Otra técnica cruenta en desarrollo para el tratamiento de las crisis rebeldes es la estimulación eléctrica del nervio vago, pero aún no está bien definido en qué pacientes y hasta qué punto esta terapia es eficaz y duradera.

Problemas psicológicos y psiquiátricos. Durante muchos años se han mantenido los conceptos de personalidad, psicosis y demencia epilépticos como específicos. Estos conceptos deben abandonarse porque tales síndromes, cuando se observan en los enfermos epilépticos, son multifactoriales e inespecíficos. Entre los trastornos psicológicos y psiquiátricos de los enfermos epilépticos hay que distinguir los siguientes apartados:

1. Los trastornos mentales, permanentes y no evolutivos relacionados con el proceso patológico cerebral, del cual son una secuela más, al igual que las crisis epilépticas. Es el caso de los niños con graves encefalopatías residuales de traumatismo de parto o meningoencefalitis.

2. Los trastornos de la personalidad y de la conducta que aparecen en algunos enfermos, con mayor frecuencia en los que ya son portadores de defectos intelectuales y en cuya génesis intervienen muchos factores, como la mala inserción familiar, el desajuste social y escolar, la reacción del paciente a la enfermedad e incluso la yatrogenia por neurotoxicidad de los FAE. Estos trastornos suelen adoptar en los adultos una forma depresiva, y en los niños y adolescentes tendencias neuróticas y conducta antisocial e hiperactiva.

Aunque algunos autores han descrito en los últimos años unos rasgos de personalidad característicos de los pacientes con epilepsia del lóbulo temporal, otros opinan que los mismos elementos se observan en varios tipos de epilepsias y, sobre todo, en otros enfermos portadores de lesiones orgánicas cerebrales en la misma localización frontotemporal y que, sin embargo, no sufren ataques epilépticos.

En cuanto a la conducta sexual, no se puede hacer ningún tipo de afirmación general. En los enfermos con epilepsia del lóbulo temporal, y en contra de lo que se decía antiguamente, se ha confirmado una alta incidencia de conducta hiposexual y tendencia al celibato, sobre todo en los varones no controlados antes de los 12 años.

Algunos enfermos epilépticos pueden mostrarse agresivos de modo breve y transitorio durante el estado confusional crítico o poscrítico, sobre todo si se los intenta sujetar. Esto no es demasiado frecuente y, además, su agresividad no es dirigida, por lo que no puede ser la causa de asaltos y crímenes, salvo en casos excepcionales. No hay, en términos generales, ninguna relación causal entre las epilepsias y la conducta agresiva o antisocial. La inmensa mayoría de los psicópatas antisociales y agresivos condenados por crímenes no son epilépticos. Por eso y por otras razones, el concepto de “equivalentes epilépticos” adjudicado a raptos de furor y otras conductas anómalas debe ser abandonado sin reserva, pues, en última instancia, conduce al diagnóstico de epilepsia en personas que no la padecen.

3. Los trastornos de tipo psicótico pueden presentarse en forma de crisis intermitentes o como estados permanentes.

Las crisis intermitentes pueden ser espontáneas o desencadenarse por algún trauma psíquico o bien por cambio, exceso o supresión de los FAE. Suele revestir la forma clínica de episodios maníaco-depresivos, paranoides o esquizoides; el más corriente es el de un síndrome alucinatorio con obsesiones de contenido religioso, delirio persecutorio y trastornos más o menos graves de la atención, la conducta y la memoria.

Los síndromes psicóticos crónicos permanentes tienen el mismo tipo clínico y la esquizofrenia florida es rara. Hay un acuerdo bastante unánime en que estos síndromes psicóticos están estrechamente relacionados con la epilepsia del lóbulo temporal, en especial en aquellos casos en que el foco es izquierdo, con crisis amigdalohipocámpicas y con un sustrato lesional diferente de la esclerosis mesial, por ejemplo por tumores o hamartomas. Los síndromes psicóticos son raros en otros tipos de epilepsia focal o generalizada.

La depresión es un trastorno frecuente en los pacientes epilépticos adultos por diversos factores asociados. La depresión que aparece después de la cirugía de la epilepsia es una complicación frecuente (10% de los casos) y muy seria (con riesgo de suicidio en el 50% de los pacientes).

Los pacientes epilépticos con psicosis permanente o intermitente pueden requerir tratamiento neuroléptico asociado y son el prototipo, junto con los encefalópatas oligofrénicos y además epilépticos, de la minoría de pacientes epilépticos ingresados en los asilos y que, a través de cierta literatura médica psiquiátrica, han contribuido a difundir una imagen peyorativa de las epilepsias en general y que no se ajusta a la realidad de una mayoría de pacientes epilépticos bien controlados e integrados en la vida normal.
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CUESTIONARIO

1.- Causa mas frecuente de crisis convulsivas en niños

a) alteraciones del metabolismo

b) ictus

c) eclampsia

d) fiebre

e) alcohol

2.-Las alucinaciones “luces centellares” es un síntoma característico por localizarse la descarga electrica anormal en el lóbulo:

a) occipital

b) temporal

c) parietal

d) frontal

e) temporal anterior

3.- El llamado “pequeño mal” es sinónimo de:

a) convulsiones mixtas

b) jacksonianas

c) parciales complejas crisis de ausencia

d) generalizadas

e) parciale3s simples

4.- Definición de la OMS de Epilepsia

a) Afección crónica, de etiología diversa, crisis recurrentes debidas a una descarga excesiva de las neuronas cerebrales

b) Afección aguda, de etiología desconocida y crisis

c) Crisis convulsivas

d) Trastorno del SNC

e) Crisis tonico-clónicas

5.- Las crisis epilépticas se caracterizan principalmente por:

a) ataxia

b) afasia

c) dislexia

d) lesión o disfunción cerebral

e) anosmia

6.-La influencia genética suele ser mayor en el siguiente tipo de epilepsia:

a) epilepsia sintomática

b) idiopática

c) secundaria

d) ternciaria

e) secubdariamente generalizada

7.- La facilidad con que algún individuo de cierta familia sufre crisis epilépticas en situaciones particulares se denomina:

a) crisis convulsivas

b) epilepsia generalizada

c) juvenil parcia

d) juvenil generalizada

e) bajo umbral convulsivo

8.- Las alucinaciones sensoriales simples pueden ser olfativas o gustativas cuando la crisis es:

a) generalizada

b) amigdalohipocampica

c) hipocámpica

d) temporal

e) parieto-occipital

9. Las crisis parciales se caracterizan por ser excepto:

a) breves

b) frecuentes

c) estereotipadas

d) con mucha actividad motora

e) siempre generalizadas

10.- La epilepsia Rolándica es:

a) benigna infantil con paroxismos centrotemporales

b) generalizada con ausencia de pequeño mal

c) epilepsia mioclónica infantil

d) epilepsia miocrónica juvenil

e) maligna infantil

11.- Se caracteriza por la asociación de espasmos mioclónicos masivos, deterioro psicomotor

a) Sx Lennox Gestaut

b) Sx convlsiones febriles

c) Sx de West

d) Sx Rolándico

12.-Estudio de elección para la epilepsia

a) TAC

b) EEG

c) ECG

d) Rx craneo

e) Gammagrama

13.- Neurotransmisor esencial de potenciales postsinápticos inhibidores

a) Serotonina

b) Adrenalina

c) Noradrenalina

d) GABA

14..- LA epilepsia debe tener un diagnostico diferencial con las siguientes patologías excepto:

· espasmo del sollozo

· parasomnias

· movimientos repetitivos

· déficit de la atención

· jaqueca con aura

15.- Fármacos antiepilépticos de uso frecuente:

a) barbitúricos

b) fenitoina

c) diazepam

d) carbamazepina

e) IECA

16.- Acerca del pronóstico si el paciente responde al  primer ensayo del tratamiento y está libre de crisis durante 1 o 2 años tiene:

a) el 5% de probabilidades de remisión de la enfermedad

b) el 20%

c) el 95%

d) el 60%

e) el 100%

17.- El uso de Acido valproico puede producir

a) IRA

b) Pancreatitis

c) Hepatitis

d) Colitis

e) Insuficiencia respiratoria

18.-  Medicamento que mas frecuentemente produce gingivitis:

a) fenitoina

b) fenobarbital

c) succimidas

d) diazepam

e) carbamazepina

19.- Tratamiento de lección para las crisis de ausencia

a) Etosuccimida

b) Carbamazepina

c) Antidepresivos

d) Primidona

e) Clobazam

20.- El Fenobarbital puede producir

a) hirsutismo

b) vómito

c) reacción palmar, periartritis

d) temblor

e) síndrome lúpico

PAGE  
49

