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Prefacio

Las epilepsias, un grupo de enfermedades y sindromes, constituyen un problema
de salud publica en el mundo. Ha sido una de las condiciones mas estigmatizantes
conocidas. Ha estado inmersa en el oscurantismo, asociada a la posesion de males
diabolicos y a la vivencia de experiencias sobrenaturales. La mayor parte de las
personas con esta enfermedad se encuentran en los paises del tercer mundo, de estos,
mas de la mitad no son diagnosticados ni tratados correctamente. Las epilepsias son
una expresion del mal funcionamiento cerebral que es fascinante y complejo a la vez.
La mayor parte de los pacientes, ademas de padecer crisis epilépticas, experimentan
depresion, lo que complejiza su terapia y le desmejora su calidad de vida.

La Liga Internacional contra la Epilepsia, ha emitido un llamado para sacar la epilepsia
de las sombras, el cual esta dirigido fundamentalmente a eliminar la estigmatizacion y
disminuir la brecha terapéutica. Para cumplir con este objetivo es fundamental llegar
a un diagnostico correcto y temprano de la condicion. El diagnostico descansa, en
lo fundamental, en aspectos clinicos, sin embargo, muchas de nuestras facultades
de medicina no cuentan con formacion adecuada de sus médicos en esta disciplina
de las neurociencias, ademds, de que no estan disponibles, suficientes y asequibles
textos para el aprendizaje de jovenes galenos interesados en entrenarse en aspectos
relacionados con el diagnostico e intervencion, de la epilepsia, no suele encontrarse en
estos, una metodologia para el diagnostico, tratamiento y seguimiento de los pacientes,
basadas en la solucion de problemas practicos, como proponemos en esta primera
edicion.

Se agradece al sistema de salud y educativo de Cubay a la Universidad de Antioquia
por la oportunidad de estudios, superacion y facilidades para la investigacion, que nos



han permitido avanzar en el conocimiento de la epileptologia y la difusion de nuestro
pensamiento académico y social.

Otro elemento importante, ha sido la interaccion con nuestros alumnos quienes
fueron fuente de conocimientos e ideas para el desarrollo de este libro, al ser ellos
los protagonistas de dudas y preguntas inteligentes sobre temas fundamentales de
epileptologia y ante los cudles tenemos la responsabilidad académica de dar respuestas.

Al doctor Andrés Rodrigo Solarte Mila por su amistad, comprension, ayuda y por
facilitarnos material de videos didacticos para ser empleados en la ensefianza de la
epileptologia y contribuir a nuestra superacion personal.

A nuestras familias, por la tolerancia frente a reuniones, viajes, horas de estudio
y desvelo, de discusiones y sobresaltos, por su comprension, estimulo y apoyo, por
su dedicacion y amor. A nuestras esposas Arlety y Yaneth, a nuestros hijos Renecito,
Daniela, William y Diana y a nuestro futuro nieto, por ser fuente de inspiracion.

Nosotros agradecemos a los profesores Dr. Medel Diaz Alba y al Dr. Jorge Holguin
Acosta por su consagracion, paciencia, por sus conocimientos y por constituir para
nosotros ejemplos de cientificos, educadores, médicos y humanistas.

Agradecemos la contribucion del Dr. Medina Malo en |a elaboracion del prologo, por
ser un lider y educador en el campo de la epileptologia en Latinoamerica y Colombia,
que nos honrd con su aceptacion para escribirlo.

Esperamos que esta primera edicion, sea Util para nuestros residentes, estudiantes de
medicina, médicos generales, neurdlogos, psiquiatras, neuropediatras, neurocirujanos,
psicologos, neuropsicologos enfermeros y a todos los que le pueda aportar algo de
conocimientos.

Los autores




Prologo

Este libro constituye un gran aporte para el clinico puesto que hace énfasis en el
primer eje del diagndstico en epilepsia que es el semioldgico, y es a través de esta,
que se debe intentar Ilegar a |a etiologia, para iprocurar hacer un diagndstico completo
del paciente.

Para el médico que atiende pacientes con epilepsia es dificil profundizar en la
semiologia porque en el momento de la consulta se enfrenta al sintoma como ataque
sin entrar en un interrogatorio que le permita aclarar los hechos, ya sea por la angustia
de la familia o por el trastorno de memoria que presenta en ese momento el paciente;
es por eso que la revision de todos y cada uno de los capitulos le va a permitir al lector
profundizar mucho mas alla del motivo de consulta como tal.

Los capitulos se han organizado de manera que cubren la semiologia de la epilepsia
de una manera muy clara y facil de comprender. En el capitulo de lateralizacion se trata
un tema muy importante como es el de las epilepsias focales que tienen la posibilidad
de convertirse en refractarias y llegan a ser candidatas a cirugia en forma temprana.
Pero existe otra serie de alteraciones como las mioclonias que constituyen un cuadro
muy dificil de afrontar y que este libro nos proporciona la posibilidad de recoger toda la
semiologia correspondiente.

El sistema de preguntas y respuestas es bastante didactico para el estudiante y a
su vez recordemos que el paciente tiene muchas preguntas para hacer, que el médico
le debe responder y las respuestas deben ser claras, concretas y concisas para que no
salga de la consulta mas confundido de lo que entrd. Considero que la informacion
que aporta este libro puede evitar que el paciente tenga que recurrir a las preguntas
y respuestas en Internet donde se encuentra cuantiosa informacion pero también hay



mucha confusion, porque se presenta fuera de contexto y el paciente asume que su caso
es igual al de los demas y esto puede llevarlo una serie de complicaciones y malos
entendidos.

En lo que respecta a la electroencefalografia el lector encontrara descripciones de
patrones propios de crisis epilépticas primarias que no seran dificiles de entender y
también de crisis de tipo focal que son mas complicadas. Como lo anotan los autores el
EEG es la herramienta complementaria para hacer el diagnostico que viene a confirmar
la impresion diagnostica hecha por el médico en su consulta.

Epilepsia y mujer constituyen una de las combinaciones mas frecuentes porque la
prevalencia de las epilepsias primarias se encuenira especialmente en jovenes, y entre
estos las mujeres se ven enfrentadas a la maternidad con gestaciones que pueden ser
afectadas. En este capitulo se ahonda y se pueden aclarar muchas de estas situaciones.

Las imdgenes son bien importantes porque nos permiten hablar de los factores
etiologicos aunque en las epilepsias primarias las imagenes hay que saberlas entender
sin que sean negativas y se debe hacer una correlacion con la clinica.

A nivel de neuropsiquiatria es determinante no solamente el comportamiento del
paciente sino la necesidad de ver el contexto emocional de las crisis para poder predecir
muchas de las comorbilidades que se presentan dentro del mismo fendmeno ictal. Ese
paciente que hace crisis y tarda dos o tres horas en recuperarse y sale con un cuadro
de depresion o de agresion.

El lector tiene en sus manos un libro de gran valor diddctico y cientifico, con una
bibliografia generosa, fruto de la amplia experiencia de sus autores. Considero que debe
ser de lectura obligatoria tanto para los especialistas como para los estudiantes que
deciden avanzar por la dificil senda de la Medicina.

Carlos Medina-Malo MD

Liga Central Contra la Epilepsia-Bogota

Director Fundador

Docente de la Universidad Nacional de Colombia
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ntes de adentrarse en la lectura de esta obra que tiene como intencion

familiarizarlo con el diagnostico de epilepsia, debera iniciar con el estudio y
comprension de los primeros tres capitulos que lo ayudaran al entendimiento de lo
que aparentemente constituye un tema muy complejo, como es, el reconocimiento
de la existencia de las crisis epilépticas, su descripcion, la orientacion en cuanto a
su origen y la realizacion de un diagnastico sindromico y nosologico, para guiar el
tratamiento adecuado. La mayoria de los libros dedicados a |a epileptologia parten de la
premisa que el estudiante sabe qué son las crisis epilépticas y, por tanto, que conoce
como diagnosticar la epilepsia o las epilepsias. Sin embargo, en la practica docente
asistencial que hemos desempefado por varios afos, consideramos este aspecto como
el mas dificil; los resultados académicos de nuestros estudiantes nos han ensenado que
éste, ademas de ser un aspecto crucial, es el mas complejo de comprender. En segundo
lugar, es un hecho que los médicos generales carecen de una guia para orientarse
ante un paciente que padece de epilepsia y tratar sus complicaciones, quizds porque
desde el pregrado reciben escasa formacion en este tema, a pesar de ser una condicion
frecuente. El lenguaje técnico empleado por epileptlogos parece ininteligible para la
mayoria de los galenos, e incluso, para los estudiantes de neurologia.

Como resultado de la ensenanza impartida en Cuba durante 4 anos en el curso de
epilepsia y su respectiva evaluacion, al igual que en la docencia en consulta ambulatoria
y hospitalaria o en las discusiones realizadas en visitas a otros paises, nos hemos
percatado de los errores conceptuales que circulan entre los estudiantes y neur6logos.
Es por ello, que basandonos en sus dudas, preguntas, errores frecuentes encontrados
al revisar sus historias y en las discusiones de staff, nos ha surgido la motivacion y el
interés para escribir este libro, que les permita desarrollar habilidades en el uso del



método clinico de diagnostico en epilepsiay que dominen el lenguaje universal con que
hoy se discuten los casos en los staff y reuniones académicas en el mundo entero. El
interés es que el lector incorpore la metodologia de como enfrentar las diversas facetas
del diagnostico y tratamiento de la epilepsia. Se ha escrito en forma de preguntas y
respuestas porque, ademds de ser mas ameno, responde a los principales interrogantes
que se nos plantean en la consulta diaria. Se presenta a su consideracion esta obra,
que lo ayudara a concebir un mundo lleno de incognitas, pero maravilloso, que es el
de evaluar el funcionamiento cerebral a partir de la expresion clinica, producida por la
activacion espontanea y repetitiva de ciertas areas corticales.
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Semiologia de las crisis epilépticas

La descripcion semioldgica de las crisis epilépticas esta llena de términos que
intentaremos definir utilizando s6lo el método clinico. La descripcion sera la que
puede obtenerse al interrogar a un paciente o testigo, sin que medie ningtn diagnastico,
que es como vemos a la mayoria de nuestros pacientes. No nos parcializaremos con
clasificacion alguna. Respetaremos el arsenal de conocimientos que se ha aportado por
las nuevas investigaciones e intentaremos que sirva para clasificar las crisis segun las
propuestas clasificatorias vigentes.

Siempre nos referiremos a crisis epiléptica y no solamente a crisis, por existir
otros tipos como: crisis febriles, crisis de asma, crisis hipertensiva, crisis psicoldgica
de los treinta. Los datos del interrogatorio deben obtenerse preguntando en forma
independiente al paciente y a un testigo (persona que ha visto la o las crisis epilépticas
del paciente). Si usted presencia las crisis, no olvide examinar al paciente durante el
transcurso de ésta y al finalizar. Una crisis epiléptica comienza desde que se presiente
que vaa suceder hasta que el paciente vuelve a sentirse bien. Los eventos debe definirlos
como: preictales, ictales, posictales e interictales. Ictal equivale a critico y se refiere a
todo lo que ocurre durante las crisis, interictal se refiere a los fenémenos cognitivo-
conductuales, motores, sensoriales y afectivos que se manifiestan en un paciente con
crisis epilépticas entre una crisis epiléptica y la otra. Si éstos ocurren inmediatamente
después de las crisis epilépticas, deben considerarse posictales y su duracion es
desde segundos hasta dias. Los fenémenos que anteceden a una crisis son preictales
e incluyen los prodromos y el aura o crisis parcial o focal simple. Para describir la
evolucion temporal de los eventos ictales decimos que evoluciona a (...) por ejemplo,
crisis autonomica que evoluciona a inhibicion de la actividad y ésta a una desconexion
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con automatismos oroalimentarios. Ademas, describimos Ia evolucion espacial de los
sintomas explicando la o las zonas del cuerpo que se van involucrando, esto tiene
valor topografico (lateralizador y focalizador) (1-2). Por ésto, siempre le damos a las
descripciones de las crisis epilépticas sentido temporal y espacial.

Tenga presente que la semiologia de las crisis epilépticas define solo la participacion
de la corteza cerebral y la subcorteza (reclutamiento ictal de diferentes zonas cerebrales)
durante un episodio, y no la zona de la corteza involucrada en la generacion de una
crisis epiléptica y, mucho menos, Ia zona de inicio de las crisis epilépticas (1-8). Hoy
dia, el estudio de los pacientes con epilepsia, incluye el abordaje de 5 zonas (1-6).
De estas zonas, cuatro contienen elementos que pueden auxiliarse de la semiologia,
definiendo cada una, nos percataremos de ello:

1. Zona de debut ictal: Se refiere a la zona de la corteza donde se inician las descargas
epileptiformes ictales. Puede definirse con registros invasivos ictales mediante
electrocorticografia o estero-EEG, PET (Tomografia por Emision de Positrones) o
SPECT (Tomografia por Emision de Fotones Simples), ambos ictales.

2. Zona epileptogénica (ZE): Constituye la zona de corteza cerebral que es necesario
remover, quirdrgicamente, para resolver todas las crisis del paciente. La ZE puede
y debe estimarse, a partir de los patrones de crisis del paciente, los patrones
electroencefalograficos ictales mediante el uso de EEG de superficie o invasivo,
PET o SPECT ictales, RMN funcional, cuando las crisis no incluyen movimientos
que conlleven a artefactos durante la adquisicion de iméagenes. En la estimacion
de la ZE, 1a conducta ictal (semiologia de las crisis) constituye un elemento de
inestimable valor para localizar y lateralizar la ZE.

3. Zona sintomatogénica (ZS): Esta es la que accedemos desde el interrogatorio y el
examen fisico, porque se define como la zona cerebral involucrada en la generacion
de la conducta ictal.

4. Zona de descargas interictales: Es la zona de la corteza cerebral estimada a partir de
la localizacion de las descargas interictales en los estudios de EEG interictales.

5. Zona de déficit funcional: Suele estudiarse mediante la demostracion de la existencia
posictal o interictal de déficit motores y/o sensoriales, déficit neuropsicoldgicos,
trastornos conductuales y emocionales que suelen correlacionarse con disfunciones
cortico-subcorticales interictales o posictales, que pueden documentarse, ademas,
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mediante |a existencia de zonas de hipoperfusion o hipometabolismo en los SPECT
0 PET interictales.

6. Zona de lesion epileptogénica: Se puede estudiar con imdgenes estructurales,
tomografia computarizada y resonancia magnética nuclear.

A pesar de que en un paciente pueden presentarse varios tipos de crisis epilépticas,
enlainiciaciony generacion de éstas interviene siempre un mismo grupo neuronal (zona
de debut ictal y ZE), aunque, para generar la conducta ictal (ZS), formen redes neurales
distintas, exceptuamos las ZE de las crisis epilépticas en epilepsias multifocales (raras
por lo demds, en la prdctica diaria) (1). Al mismo tiempo, la propagacion sigue redes
neuralestipicas, conigual lateralidady localizacion en cada crisis, siendo posible predecir
y estimar la ZE a partir de una descripcion semioldgica de las crisis y la agrupacion
espacial y temporal de los sintomas preictales e ictales, asociados con los sintomas
posictales e interictales (1-2,9-11). Nos referimos con el término agrupacion espacial
a la inferencia de las zonas corticales involucradas en la conducta ictal espacialmente
distribuidas a partir de la descripcion clinica de las partes corporales involucradas y a
la cualidad del sintoma; por ejemplo (clonias que afectan la mejilla, luego el miembro
superior y posteriormente el miembro inferior del hemicuerpo izquierdo, |a crisis afecta
espacialmente a la corteza motora primaria desde el 1/3 inferior a la convexidad y de
allia las zonas mediales o la aparicion de miedo; luego, automatismos oroalimentarios,
inhibicion de la actividad y confusion con amnesia de lo ocurrido, donde se afectan la
amigdala, ambos hipocampos y la insula), la agrupacion temporal se refiere al orden en
que estos sintomas aparecen (primero clonias en la mejilla o miedo, luego clonias en
la extremidad superior 0 automatismos oroalimentarios, entre otros); asi por ejemplo,
iguales elementos semioldgicos pueden estimar, zonas epileptogénicas diferentes,
siguiendo el ejemplo anterior; inicio de la crisis con versién de la cabeza y los ojos
a la izquierda seguidas de desconexion y luego crisis ténico-clénica secundariamente
generalizada, supone una ZE frontal derecha, mientras que si la crisis se inicia con
desconexion, sigue con version de la cabeza y los ojos a la izquierda y luego crisis
tonico-clénica secundariamente generalizadas, la ZE puede no ser frontal e incluso,
tampoco derecha. Sin embargo, los elementos semioldgicos (que aparecen marcados
en negrita) son los mismos en ambas crisis.

Ademads, debe tenerse en cuenta la semiologia posictal e interictal, asi por ejemplo,
los pacientes con crisis versivas con 0 sin generalizacion secundaria (que sugiere
una ZE frontal) si se asocia a un estado confusional posictal prolongado, amnesia y
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depresion interictales, pudiera indicar que el origen de las crisis es temporal medial
mas que frontal. Con ésto s6lo queremos hacer notar que la semiologia de las crisis,
como elemento aislado, pierde en muchas ocasiones su valor y debemos asociar varios
elementos semioldgicos para apoyar o refutar un diagnostico (andlisis sindromico), que
es el objetivo final de cualquier andlisis semioldgico y no el de clasificar.

Recuerde que la mayor parte de los elementos semioldgicos son referidos, subjetivos
0 experimentados por otros, terceros a veces, que segun su nivel educacional, cultural,
conocimientos médicos, personalidad y nimero de veces que ha visto [0S episodios nos
“filtrara” esa informacion. Por ello, la semiologia requiere de experticia para interrogar, asi
como para interpretar qué nos dicen los pacientes y testigos y qué tiene valor y qué no.

Usted es la regla de oro para el diagnostico, pues no existe un instrumento,
complementario o regla diagnostica, que nos diga si se tratan o no de crisis epilépticas.
Es importante notar que las crisis son s6lo sintomas de una enfermedad, y que
debe distinguirse de los términos enfermedad epiléptica, sindrome epiléptico, crisis
epilépticas o constelacion de sintomas y signos (1). Aunque una crisis puede, en
ciertos casos, ser la inica manifestacion clinica de una enfermedad epiléptica y suelen
confundirse, sobre todo, entre los no expertos, en la enfermedad, es posible distinguir
una etiologia, un pronostico, un tratamiento, mientras que esto no puede hacerse con
una crisis. La enfermedad se caracteriza por una predisposicion del cerebro a presentar
crisis epilépticas, la crisis es una manifestacion de esta predisposicion y en si no
encierra mas de lo que es la disnea en el Asma Bronquial.

No existen datos en las publicaciones que expresen el valor semioldgico de los
elementos obtenidos mediante el interrogatorio, Unicamente se lee, que la mordedura
de la lengua en las regiones laterales, los dolores musculares y la cefalea después de
una crisis y la relajacion de esfinteres, tienen un valor semioldgico apreciable para
definir una crisis epiléptica, cuando en realidad esto ocurre en otras convulsiones,
entre las que se incluyen las de origen no epiléptico. Por tanto, se impone disponer
de elementos del interrogatorio que conociendo su valor semioldgico, expresen cierta
confiabilidad en el diagndstico de crisis epilépticas, sabiendo que la mayoria de los
médicos que enfrentan esta problematica no son expertos, no cuentan con estudio de
Video-EEG (Video electroencefalogramas), o las crisis son tan infrecuentes, que es
imposible disponiendo de esta tecnologia, hacer el diagnostico de certeza.

A continuacion, exponemos un interrogatorio estructurado que hemos probado en
nuestras consultas y corroborado con estudios de Video-EEG, con la correspondiente
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sensibilidad, especificidad para determinar si una crisis epiléptica es generalizada o
focal, y la clasificacion de las crisis epilépticas, atendiendo a la zona epileptogénica
estimada y la posible lateralidad.

Pregunte al paciente o al testigo si:
¢SUS crisis comienzan y terminan subitamente?

¢Siente algo que le indica y presiente que las crisis van a comenzar? Si fuera asi
pregunte: ¢Qué siente? Cuente: (Qué sucede después?

¢, Durante el episodio ¢se queda inmdvil, con la mirada fija y no responde, o se
cae y comienza a contraerse bruscamente con saltos o brincos? ¢Estos movimientos
empiezan en una zona del cuerpo y marcha a otra 0 no hay marcha. Comienza con
movimientos sin caerse y usted no es consciente de esto.?

¢Puede describir usted y/o su familiar lo que sucede? Son movimientos de las
manos, la bocay los pies sin proposito donde se toca Ud., toca Ias cosas o hace gestos
sin sentido, pero no tiene movimientos bruscos de contraccion y relajacion a forma de
saltos. ¢Sale deambulando?

¢Habla cosas sin sentido o que no se entienden? Si los movimientos no son
contracciones bruscas, écudles ocurren primero? los de la boca, manos, pies 0 todos
al mismo tiempo. Si es asi, son de la boca y la lengua como si estuviera comiendo,
degustando algo, masticando o tragando, si los movimientos son de las extremidades,
especifique si es derecha o izquierda 0 ambas?.

¢Adopta alguna postura rara y fija, puede describirla? Pida que le muestre como se
pone.

¢Mueve Ud. la cabeza hacia el hombro y |a lleva a la posicion extrema; si es asi, se
mantiene esto durante toda la crisis o invierte el sentido de la posicion hacia el otro lado
¢El' movimiento de la cabeza antecede a la convulsion?

Pregunte, ¢si cuando termina la crisis: esta defecado, orinado, ambas, tiene mordida
la lengua en la punta o en la region lateral, tiene dolores musculares, esta confuso, no
entiende bien, esta desorientado o perdido, habla incoherencias, no sabe donde esta,
quiénes lo rodean.? ¢Si es de dia o de noche?
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¢Hay cefalea después de la crisis? Describala.
¢Tiene conductas raras o extrafias? ¢Puede describirlas.?

¢Usted puede recordar lo que hacia justo antes de comenzar la crisis? Hay que
decirle qué estaba haciendo o hablando, hay que darle pistas para que recuerde o Si
recuerda perfectamente?. Pida ejemplos y compruebe con el familiar

¢Se te ha paralizado alguna parte del cuerpo luego de la crisis?

¢Cudnto dura la crisis? ¢Qué frecuencia tienen? ¢Tiene mds de una crisis en el dia?
¢Hay evento precipitante inicial?

¢Se relacionan las crisis con sus periodos menstruales?

¢Se siente 0 ha estado alguna vez deprimido?

¢Como esta su memoria? Explique especificamente qué cosas se le olvidan. ¢Ha
notado Ud. algun factor precipitante? Ofrezca ejemplos: el suefio, el estrés, la fiebre, los
gjercicios, el miedo, el estar de pie, el ayuno, los conflictos o discusiones, las luces
centelleantes generadas con un flash, ver television, trabajar frente a las computadoras,
otros, ¢Describa cuales?

¢Ha tenido estatus?

Con las anteriores preguntas, nosotros logramos distinguir la presencia de crisis no
epilépticas en 3 de 44 pacientes, los cuales habian sido remitidos para la evaluacion
prequirdrgica por la refractariedad de sus crisis. Diferenciamos las epilepsias focales
de las generalizadas (sensibilidad 100, especificidad 81%), la especificidad fue baja
porque las mioclonias fueron interpretadas como crisis focales que antecedieron a
la generalizacion en dos pacientes. Diferenciamos las epilepsias temporales de las
frontales (sensibilidad 85%, especificidad 82%) v la lateralidad en derecha o izquierda
(sensibilidad 90%, especificidad 89%). Ningn elemento aislado tuvo la sensibilidad
suficiente para permitir hacer el diagnostico de algun tipo de epilepsia, por lo que
fue establecer agrupaciones temporales y espaciales de los sintomas y formar
constelaciones para hacer diagnosticos correctos (este es un ejemplo que apoya la
idea de la actual propuesta de la ILAE (2009) de clasificar las crisis de acuerdo al
posible origen focal y la secuencia de sintomas. Atendiendo a estas preguntas, se podra
encontrar que las crisis epilépticas suelen manifestarse con alguno de los siguientes
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dominios (1,2, 11): Alteracion o pérdida de la conciencia (12-15), alteracion Motora
(1,2), alteracion autonomica (1,2), y/o una alteracion somato-sensorial o sensorial
especial (aura), (1,2,6-8).

Verifique que no existan factores precipitantes, en Ias crisis epilépticas, son bien
conocidos, factores precipitantes como la menstruacion (crisis catameniales), el
suerio, el despertar, 0 en el caso de las crisis reflejas, estimulos capaces de excitar
cortezas primarias o de asociacion (flash, TV, patrones, musica, deglutir, posicion
articular entre otros). De otro lado nunca son factores precipitantes estar derecho o de
pie, el ayuno y conflictos, entre otros. Habitualmente, su duracion es breve, aunque
pueden ser duraderas, no es frecuente encontrar estatus epilépticos focales, y los
generalizados constituyen una urgencia médica, cuyas caracteristicas son dificiles
de confundir. Trate de definir fendmenos que se expliquen por activacion de zonas
corticales o por la interaccion de corteza y subcorteza, si no puede explicarlo por bases
fisiopatoldgicas, probablemente no sea una crisis epiléptica. Sera util encontrar una
secuencia de eventos clinicos que definan sucesos preictales, ictales y posictales. Con
estos elementos podra definir que se trata de una crisis epiléptica con una sensibilidad
del 95% y una especificidad del 90%.

El problema de la alteracién o pérdida de conciencia (crisis con afectacion del
estado de conciencia): Cuando existe una alteracion o pérdida total de la conciencia,
las crisis son generalizadas, Si existe una perturbacion o alteracion de conciencia pero
no pérdida total de ésta, se denomina crisis parcial compleja. Si no existe alteracion
de la conciencia, las crisis son parciales o focales simples. Si durante una crisis
reconocemos que es focal y luego una pérdida total de la conciencia, decimos que
son crisis secundariamente generalizadas (focal o parcial simple secundariamente
generalizada o parcial compleja secundariamente generalizada, o la combinacion,
parcial simple que evoluciona a compleja y secundariamente se generaliza). Notese
que el término simple o complejo no se refiere a la complejidad de los sintomas ictales,
0 de la conducta ictal, debido a que la mayor cantidad de automatismos y de conductas
motoras complejas, suelen verse en las crisis parciales complejas, pudiera entenderse
que el término complejo se refiere a los eventos ictales, cuando en realidad alude a la
alteracion de la conciencia.

¢Como definir esta sintomatologia durante una crisis? La alteracion de la conciencia
se define como la incapacidad de tener memoria de un evento ictal y la incapacidad
para responder adecuadamente en un contexto de relacion interpersonal. Constituyen
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una excepcion, las crisis hipocampales en las que el individuo puede relacionarse
adecuadamente durante la crisis y luego no tiene memoria, y las crisis afasicas
0 andrtricas donde, con memoria de lo sucedido, el sujeto no puede interactuar
adecuadamente (8-12). Los estudios de Video-EEG han mostrado que pacientes,
incluso, detectan que va a iniciarse su crisis y luego no recuerdan nada (3-8), ademas,
los testigos pueden ver movimientos en una extremidad superior, ejemplo mioclonias
en el curso de una epilepsia mioclonica Juvenil de Janz, que tiene crisis generalizadas,
y referirnos que hubo un comienzo focal, cuando en realidad son crisis generalizadas.
Si tenemos en cuenta que determinar si una crisis cursa con pérdida de la conciencia o
no, no tiene valor para definir Z.E, ni alude a procesos fisiopatoldgicos distintos, y que
su estudio es imperfecto desde una perspectiva clinica, no deberia tenerse en cuenta
para clasificar las crisis (1,3). Esta disyuntiva surge cuando el elemento predominante
de una crisis es la alteracion de conciencia en cuyo caso deberiamos distinguir entre
crisis de ausencia o crisis parcial compleja.

Por esto, desde el 2001 se viene abogando por eliminar esta distincion (6).
Cuando se nos presente un paciente con estas caracteristicas, el término crisis de
desconexion, es util sobre todo en la primera consulta, donde no tenemos disponible
toda la informacion sobre el tipo de crisis, este término no diferencia entre crisis de
ausencia y crisis parcial compleja. Actualmente en las clasificaciones de la ILAE del
2001 (6) y la nueva propuesta del 2009 (3), no aparecen estos términos. Sin embargo,
las de crisis de ausencias siguen apareciendo en estas clasificaciones y no el término
dialépticas o crisis parcial compleja (3,6), las cuales sin correlato electrografico son
dificiles de distinguir en ciertas ocasiones. Decimos que un paciente tiene clinicamente
crisis de ausencia cuando las crisis aparecen en la adolescencia 0 en la infancia,
ocurren muchas veces al dia y son multiples, no existen practicamente dias sin crisis,
se desencadenan con la hiperventilacion, se inician y terminan sdbitamente, duran
pocos segundos, habitualmente menos de 25. No existen fendmenos posictales, estas
crisis ocurren generalmente en nifos con intelecto normal y examen fisico neuroldgico
normal, o si existe alteracion no puede relacionarse con las crisis; aunque pueden existir
dificultades académicas debido a la incapacidad para sostener la atencion durante la
actividad escolar (13-17).

No es reiterativo llamar 1a atencion sobre el hecho de que con iguales caracteristicas
a las antes mencionadas pueden existir crisis parciales o focales del Lobulo Frontal
(fronto-polares) y Temporales (15). Las crisis de ausencia pueden dividirse en ausencias
tipicas y atipicas (1). Estas deben distinguirse porque en las segundas el inicio y la
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terminacion es menos brusco, no suelen desencadenarse con la hiperventilacion, son
mas duraderas, con frecuencia 30 segundos 0 mas, pueden tener confusion posictal y a
menudo los pacientes no contintan con la actividad que realizaban previamente, suelen
estar presentes en sindromes epilépticos que cursan con deterioro, 0 en pacientes con
antecedentes pre, peri 0 posnatales de riesgo para lesiones estaticas, pacientes con
retraso mental, o déficit neurologicos focales. Habitualmente no son el Unico tipo de
Crisis, se asocian a crisis tonicas axiales o atonicas. No suelen ser tan frecuentes en el
dia, ni ocurren todos los dias como las primeras. El EEG suele ayudar a diferenciarlas
pero no haremos referencia a ello porque realizamos el presente trabajo partiendo solo
de los elementos semioldgicos (13-15). Las ausencias tipicas pueden cursar con
alteracion de la conciencia como unico elemento semioldgico de las crisis, 0 puede
tener un componente tonico simétrico o asimétrico, de musculos extensores o flexores,
un componente aténico como la caida de un objeto de la mano, la cabeza o el tronco,
pueden presentar un componente clonico, autondmico, automatismos, componentes
motores asimétricos, por ejemplo, girar la cabeza y el tronco hacia un lado (5,7-8).

Existen combinaciones de crisis de ausencia tipicas con mioclonias, que constituyen
un importante conocimiento semiologico por estar asociados a sindrome epilépticos
especificos, como son las ausencias con mioclonias palpebrales; en estas 1as crisis de
ausencia se asocian con un movimiento tipico de desviacion ocular hacia arriba y hacia
atras con mioclonias en los parpados, muy fotosensibles, y que suelen desencadenarse
con el cierre de los parpados por lo que pueden auto provocarse (1,4-5). Las crisis de
ausencia con mioclonias periorales, en las cuales, a |a crisis de ausencia se le asocian
mioclonias de los musculos orbicular de los labios y elevador del dngulo de la boca. Es
oportuno aclarar que estas crisis no constituyen ni se incluyen en el término llamado
ausencias mioclonicas, que describe mejor a la epilepsia con ausencias mioclonicas,
en las cudles durante las crisis de ausencias existen mioclonias en los miembros
superiores, que se observan como saltos arritmicos de los miembros superiores que
se mueven en abduccion y se elevan los hombros, y que frecuentemente son de dificil
control y se ve en pacientes con afectacion cognitiva (3-5,10-13).

Si las crisis ocurren con o sin alteracion de la conciencia y existen elementos
semioldgicos observables por usted, testigo, o referidos por el paciente, que son mas
importantes en la presentacion clinica, que la falta de respuesta y reactividad del paciente,
proceda a describir éstos, y no tenga en cuenta la alteracion de Ia conciencia (3):

Cuando Ia alteracién de Ia conciencia no es el fenémeno mas llamativo (crisis en
las que Ia alteracién de la conciencia no es importante): Incluyen las crisis motoras,
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autonomicas, somato-sensoriales y las auras epilépticas. De acuerdo con los sintomas
ictales, preictales, posictales, interictales, la secuencia tipica de éstos, el examen
fisico, la conducta y la historia natural, podra definirse su origen en diferentes lobulos.

Crisis motoras (5-13): Estas crisis se manifiestan por la presencia ictal de
movimientos, los que predominan y caracterizan el episodio, pueden estar asociadas o
no a alteracion de la conciencia. Ahora bien, de acuerdo con las caracteristicas de estos
movimientos, podemos decir que son simples, si remedan la activacion de la corteza
motora primaria o drea motora suplementaria, y decimos crisis motoras simples, no
crisis focal o parcial simple, que se refiere a 1a no alteracion de la conciencia. Por otra
parte tenemos las crisis motoras complejas (producidas por la activacion de otras areas
mas alld de la corteza primaria: drea premotora, y sensitivo-motora suplementaria) y las
crisis especiales, cuando no pueden clasificarse en los apartados anteriores.

Crisis motoras simples: Son movimientos de sacudidas bruscas, muy breves,
arritmicos que afectan una region o segmento corporal (mioclonias) asi como a todo
el cuerpo (mioclonias masivas), el mioclonus masivo, que conlleva a caidas por
afectacion de los musculos axorrizomiélicos bilateralmente, deberd describirse mejor
como crisis astaticas. Estos movimientos mioclonicos pueden ser reflejos a 1a luz, el
tacto, el sonido, ser de origen cortical o subcortical, como el mioclonus cortical reflejo
0 el mioclonus reticular reflejo, ser esporadicos o familiares, simétricos o asimétricos,
aislados o repetitivos, regulares o erraticos, sincronicos o asincronicos, positivos o
negativos.

En otras ocasiones, aparecen saltos algo mds duraderos y ritmicos (clonias), con
igual distribucion con o sin marcha, o sea, que la actividad motora iniciandose en un
segmento, recluta a otros con el devenir de 1a crisis (2). En los miembros superiores
tienen predileccion parainiciarse por el dedo indice y pulgar, en miembros inferiores, por
el primer dedo y en la cara, por el angulo de la boca (1,6, 8). Se incluyen aqui las crisis
tonicas (contraccion sostenida que dura 5 a 10 segundos), afectando una parte o todo el
cuerpo, debiéndose describir de acuerdo con la partes del cuerpo afectadas, en axiales
(cuello, tronco y pelvis), apendiculares o generalizadas que comprometen el esqueleto
axial y apendicular simétrica y sincronicamente (10-15). Cuando son generalizadas
se acompanan de desviacion de los ojos hacia arriba, nistagmo oscilatorio y caidas
traumaticas repetidas, pudiendo existir fendmenos autonomicos y déficit motores, asi
como confusion posictales. Incrementos del tono determinan movimientos algo mas
complejos que conllevan a la aparicion de posturas, incluyen las denominadas posturas
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tonicas, que consisten en la flexion o extension de una o mas articulaciones, simétricas
0 asimétricas; por ejemplo, la extension de una extremidad con flexion y aduccion de
la contraria actitud del esgrimista o la postura del 4, donde una extremidad se flexiona
y aduce al torax y la otra se extiende aducida al tronco, los movimientos distonicos
en los que se asume que las posturas se adoptan por aumento del tono en musculos
agonistas y antagonistas y hay posturas fijas por rotacion de las articulaciones (1-8).
Los movimientos de la cabeza y 10s 0jos con desviacion forzada hacia el hombro, o sélo
de los ojos (crisis versivas) (5-8), las vocalizaciones como emitir sonidos, gemidos,
zumbidos, gritos o llanto entre otros. y la pérdida del tono (crisis atonicas), son
incluidas en esta categoria (1,2). La combinacion de movimientos clonicos e intervalos
de contraccion tonica se denominan crisis tonico-clonicas; duran de 1 a 2 minutos,
habitualmente, y se acompanan de amnesia preictal. Pueden ser generalizadas de inicio
como las crisis tonico-clonicas, generalizadas aisladas, seguidas a las mioclonias, a
las ausencias tipicas o atipicas, a las crisis tonicas o seguir a una crisis motora focal
simple o compleja.

Estas crisis se suceden en 5 fases:

Fase de sintomas premonitorios: Pueden durar horas o dias, dependen del aumento
de la excitabilidad neuronal (tipicamente incluyen la distractibilidad y las sacudidas
mioclonicas), o de los cambios fisiologicos del umbral de descarga (cambios en el
estado de animo y cefalea).

Fase pre- ténico-cl6nica: Suelen apreciar vocalizaciones, version de la cabeza o
actividad clonica, la existencia de éstas, no obliga a descartar que son primariamente
generalizadas.

Fase tonico-clénica: Comienza con una contraccion tonica axial y desviacion de los
globos oculares hacia arriba, se elevan y abducen los brazos, los codos semiflexionados
y las manos flexionadas y rotadas hacia adentro. Los miembros inferiores se flexionan
y aducen, y rotan externamente. Posteriormente, aparece una extension tonica que
comienza, también, por el esqueleto axial, lo que precede al cierre de la boca, y se
emite el grito ictal por contraccion espasmodica del diafragma y musculos del
torax, saliendo el aire a presion por entre las cuerdas vocales. En este momento, los
miembros superiores se flexionan y cruzan delante del torax, las piernas extendidas
rotan internamente. La frecuencia cardiaca y la tension arterial pueden duplicarse. La
presion intravesical se incrementa. Esta fase dura cuando mas 20 segundos y da paso
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a unos movimientos clonicos, precedidos por un temblor generalizado de 7 a 8 hz. La
fase clonica esta constituida por movimientos bruscos de sacudidas con los miembros
en flexion acompanados de contraccion y dilatacion de las pupilas. Las contracciones
intercalan con periodos de atonia que con el tiempo se hacen mayores hasta que las
contracciones cesan. Estas contracciones bloguean la salida de orina hasta el final de
|a fase clonica. Este periodo suele durar hasta 65 segundos.

Fase posictal inmediata: Existe aqui dilatacion pupilar marcada y la respiracion
vuelve a la normalidad progresivamente, en este periodo puede haber salida de orina,
heces y eyaculacion.

Fase de recuperacién: Aparecen; suefio marcado, cefalea, automatismos, estado
confusional, la cianosis desaparece, hay dolores musculares y petequias.

Los Espasmos epilépticos (1,2-6-8), consisten en crisis agrupadas, caracterizadas
por saltos en flexion o extension o de flexo-extension de la cabeza, el tronco y las
extremidades, cuya contraccion fasica es muy breve dura menos de dos segundos. Las
caracteristicas dependen de la posicion del individuo, si esta acostado hacen espasmos
en extension, si esta en posicion vertical hacen una flexion. Pueden ser tan sutiles como
una flexion de la cabeza, una elevacion de los hombros, una desviacion hacia arriba de
los globos oculares o movimientos nistagmoides, que a veces preceden en semanas a
los espasmos tipicos. Entre un espasmo y otro, vemos que los musculos reclutados y
|as fibras, dentro de un mismo musculo, varian después de los espasmos y puede haber
cierta pérdida de la reactividad. Entre los espasmos puede haber llanto, irritabilidad,
cambios autondmicos e, incluso, pausas respiratorias. Pueden ser reflejos a 1a luz, al
tacto 0 a los sonidos. A veces, su asimetria y unilateralidad, conduce a la aparicion de
movimientos que pueden confundirse con otro tipo de crisis, entre ellos, 1a desviacion
de la cabeza y el tronco hacia un lado. Ocurren en claster de 3 a 20, relacionandose con
el ciclo de suerio y vigilia, aparecen sobre todo, al dormirse o despertarse. Es curioso
que en ocasiones veamos que una crisis focal de otro tipo anteceda a un espasmo o
incluso que lo provoque. Aunque, clasicamente, se han descrito asociados al Sindrome
de West y, por tanto, son mas frecuentes entre los 4 y 10 meses de edad, aunque
pueden aparecer a cualquier edad.

Las crisis motoras complejas (2,6-8), se definen por la presencia de movimientos
que nos recuerdan la actividad motora normal, pero con propésitos inadecuados y
en momentos y situaciones que no son apropiadas, son automaticos, inadaptados,
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dispraxicos o eupraxicos, involuntarios, seguidos de amnesia; la mayoria de las
ocasiones, pueden presentarse como una actividad nueva, “ae novo”, o constituir en
si una continuacion de la actividad que estaba ejecutando el individuo, perseverantes;
a veces, las caracteristicas conductuales estan modificadas por |a interaccion con
el medio que rodea al individuo o por sensaciones durante las crisis, rara vez tienen
conductas primitivas, infantiles, sexuales o antisociales, nunca son sintomas que
expresan la activacion de dreas motoras primarias, sino de extensas dreas corticales o
subcorticales durante o después de una crisis epiléptica.

Estos automatismos, pueden ser conscientes 0 no, aunque la mayoria de las veces
son inconscientes. Aclare, si son reactivos o con reactividad, cuando durante 1a crisis
los automatismos son reactivos a estimulos internos o externos y de liberacion, si
incluyen acciones que normalmente son inhibidas. Pueden presentarse, tanto en crisis
focales como en las generalizadas, por ejemplo, las crisis de ausencia. De acuerdo
con el grupo de musculos que afecte, se clasifican en automatismos oroalimentarios,
cuando el movimiento recuerda el acto de masticar o deglutir; mimicos los que expresan
lenguaje extra verbal, si logran emitir palabras son verbales; cuando hacen gestos,
automatismos gestuales, pueden incluir las extremidades superiores, inferiores o el
tronco, y pueden ser gestos simples como abrir y cerrar las manos, pasar las manos
una encima de la otra o actos complejos como persignarse, rezar, hacer plegaria. El
contenido es sexual cuando son movimientos de masturbacion, movimientos pélvicos
de empuje, acariciarse, frotarse o agarrarse los genitales. Existen automatismos que
por su actividad conductual son mimicos pero que por su connotacion semioldgica
deben clasificarse aparte, como son los automatismos gelasticos, que expresan una
mimica de risa pero ésta es carente de sentido emocional y, generalmente, se asocian
a hamartoma hipotaldmico, aunque pueden formar parte de automatismos en crisis del
l6bulo temporal (1). Cuando los automatismos son complejos pero no incluyen una
conducta estereotipada, no motivadas por estimulos externos, le llamamos conducta
automatica e incluyen automatismos deambulatorios y conductas eroticas entre otras.

Las crisis motoras complejas pueden, a su vez, dividirse en: Automotoras, que
incluye las crisis con automatismos oroalimentarios y gestuales simples (Automatismos
tipicos del Lobulo temporal), Hipermotoras, que incluyen un incremento de la actividad
con relacion al individuo o al medio; se originan durante las crisis de la parte mesial del
Lobulo temporal o corteza Orbito-frontal, y Geldsticas, las ya descritas.

Las crisis motoras especiales (1,2, 6-15) no se incluyen en las categorias
anteriores, dentro de ellas se encuentran: 1as crisis atonicas y las crisis astaticas, las
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crisis hipomotoras, crisis acinéticas, el mioclono negativo, las crisis con alteracion del
lenguaje y se incluyen las crisis hipnopompicas que recientemente hemos descrito y
evaluado en video-telemetrias, (comunicacion personal Andrés Rodrigo Solarte y René
Andrade).

Las crisis atonicas y las crisis astdticas, a veces, usadas como sinénimos (1,2, 8).
Aqui, entendemos como astaticas a las crisis en las que el individuo se cae al suelo, no
necesariamente ocurren por pérdida del tono, pueden ocurrir por distonia, mioclonias
0 alteracion asimétrica del tono. Las crisis atonicas ocurren por pérdida del tono axial
y se caracterizan por caida de la cabeza, 0 una extremidad, como vemos en las crisis
atonicas de la Epilepsia Parcial Benigna de Ia Infancia, que el individuo al situarlo en
bipedestacion y abducirle las extremidades superiores, podemos observar la caida de
una extremidad.

El término crisis hipomotoras (1,2-7,8), se reserva para individuos cuya incapacidad
para expresar, adecuadamente, lo que siente o padece, no impide determinar la
semiologia motora ictal 0 cuando no existen movimientos visibles. Son clasificadas
asi, las crisis motoras en pacientes menores de tres anos, con retardo mental severo, y
ninos con comportamientos autistas entre otros.

Las crisis acinéticas (1,-2,6-8,12-15), es el término utilizado para referirse
a la incapacidad para moverse o mover alguna parte del cuerpo. Supone que tiene
conciencia de ello. Se producen en crisis originadas en la corteza frontal medial o giro
frontal inferior.

El Mioclono negativo (1-2,6-8), constituye el movimiento stbito que resulta de Ia
interrupcion brusca del tono muscular en un grupo de musculos.

Las crisis con alteracion del lenguaje (1-4), incluyen las crisis que resultan en una
incapacidad o alteracion para emitir palabras, entenderlas o articularlas. Debe aclararse
Si es una incapacidad para articularlas o no, pues indican origen ictal diferentes. Asi,
las crisis afasicas suelen originarse en la corteza de asociacion temporal o frontal, y las
anartricas en el opérculo rolandico. Decimos palilalia ictal, a 1a repeticion de la Ultima
silaba durante una crisis epiléptica, vocalizacion a decir silabas, andrtricas a las crisis
con incapacidad para articular lenguaje.

Las crisis hiponopompicas, son crisis que se caracterizan por un despertar que
parece normal, pero que se asocia a un patron ictal electrografico caracterizado por

26 Aprendizaje de la epilepsia basado en pregunitas




electrodecremento global del trazado o patron de puntas ritmicas en CZ, Fz.C3-C4,
P3-P4, con diferentes patrones de propagacion, frecuentemente vista en pacientes con
otros tipos de crisis, entre ellas, 1as tonicas axorrizomiélicas y cursa habitualmente con
retraso mental. Este tipo de crisis no esta incluida en la clasificacion de epilepsias y
sindromes epilépticos. Hemos evaluado 17 pacientes de 53, con estas caracteristicas,
en 75% de los casos hay retraso mental, antecedentes de estatus epiléptico, y crisis
febriles. La mayoria de las veces existe una lesion parietal y los electroencefalogramas
muestran una alteracion de la arquitectura del suefio con arousal y despertares frecuentes
con escaso suefio REM.

Crisis autonémicas (1-8): en este tipo de crisis ocurren fenémenos autondmicos
0 vegetativos predominantemente, si no predominaran y acompafaran a otro tipo
semiologico, seria mejor denominarlas crisis con componente autondomico. Estas
crisis son reconocidas en la clasificacion de 1989, como crisis parciales o focales con
componente sensorial vegetativo. Lo importante es reconocer, durante la crisis, por
un testigo o el examinador, la existencia de estos sintomas y que no son Unicamente
vividos por el paciente, en cuyo caso serian auras epilépticas, aunque en uno u otro
caso, el valor semioldgico es el mismo. La sintomatologia mds caracteristica es: miosis,
midriasis, sudoracion, palidez, rubor, hipertermia, taquicardia, bradicardia, disnea,
colicos, salivacion, nduseas, incontinencia urinaria, fecal y puede haber eyaculacion.

Silas crisis ocurren sin alteracion de la conciencia y no existen elementos semiologicos
observables por usted o el testigo pero si referidos por el paciente, proceda a describir
estos sintomas como a continuacion hacemos:

Auras epilépticas (1,2, 6-8): el término fue introducido en la literatura médica, por
primera vez, por Pelops, profesor de Galeno, para referirse a la falta de aliento que solia
sentirse antes de iniciarse una crisis epiléptica. Erasmo, la consideré como el inicio y
no la causa misma de una crisis epiléptica. Pero Jackson, fue el primeo en plantear su
relacion con la funcion de ciertas zonas corticales (1). Son parte de una crisis epiléptica,
el primer elemento clinico 0 en si misma, una crisis, la duracion es breve, aunque con
la inclusion del concepto de estatus dentro de la propuesta de clasificacion de crisis
de 2001 (6), el aura puede ser una crisis duradera y cumplir los criterios de estatus
epiléptico focal [Aura continua) (2,6-8). Como concepto, el componente ictal, para
que sea considerado como aura epiléptica, debe ser subjetivo, sdlo se manifiesta en el
dominio de lo psiquico o somato-sensorial. El paciente tiene memoria de lo ocurrido,
al menos que: sea de muy breve duracion, anteceda a una crisis secundariamente
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generalizada o a una crisis del hipocampo, en las que pueden existir una amnesia
anterograda. Las auras pueden desaparecer con el tiempo de evolucion de |a epilepsia;
durante los registros de Video-EEG, en pacientes de epilepsia de larga data, suele verse
como aprietan el boton de registro y sin embargo, no recuerdan haber experimentado
aura. Un paciente puede experimentar diferentes auras, esto puede deberse a que se
propaga la actividad ictal por diferentes cortezas o hacia una corteza multimodal como
lo es el sistema limbico.

Muchas veces, horas o incluso, hasta dias, el paciente o los familiares, con mas
frecuencia, refieren que se presenta nerviosismo, irritabilidad, cefalea, desconcentracion,
anhedonia, depresion o estado psicotico, que no indican activacion de una zona cortical
determinada, sino que la crisis va a ocurrir en un mayor o menor plazo. Este estado
debe denominarse prodromo o premonicion, para diferenciarlo del aura que tiene un
valor localizador semioldgico demostrado. Existen distintas denominaciones para los
diferentes contenidos de las auras epilépticas (1,2, 6-8).

Llamaremos aura cefdlica a las sensaciones que se refieren dentro de la cabeza.
Se originan en cualquier parte del cerebro. Las auras somato-sensitivas se refieren a
los sintomas subjetivos que aparecen antes de la crisis y se describen en el apartado
crisis somatosensoriales, causadas por la activacion de la corteza somatosensitiva
primaria. Las auras afectivas se describiran en el apartado crisis afectivas, solamente,
merece la pena decir que deben distinguirse por el interrogatorio del miedo a tener la
crisis epiléptica, que muchos pacientes tienen después de conocer qué determinado
sintoma le avizora una crisis tonico-clonica generalizada. Las auras sexuales son poco
frecuentes, incluyen los sentimientos eroticos acomparniados o no de respuesta sexual,
a Veces se experimentan como una sensacion orgasmica. No deben confundirse con
las sensaciones en los genitales de las crisis somato-sensitivas. Las auras visuales
incluyen la macropsia y micropsia, el acercamiento de objetos o distanciamiento de
ellos, deslumbrarse o aumentar la intensidad de iluminacion, entre otros, u observar
una escena; las auditivas incluyen la hipoacusia e hiperacusia, oir claro o enredado, oir
melodias, canciones, voces; 1as auras que afectan el esquema corporal incluyen las de
despersonalizacion o autoscopia. Dentro de las auras psiquicas se incluyen el fendmeno
psiquico integramente, funciones psiquicas tanto cognitivas como afectivas, aunque
siempre subjetivas. Pueden ser alucinatorias o ilusorias, dependiendo del dominio
que se afecte podran encontrarse auras mnésicas, afectivas y disejecutivas. Denominé
como aura abdominal a las sensaciones nacidas en el epigastrio y que migran hacia
la garganta o la cabeza, rara vez en direccion contraria, a veces s6lo vemos que es un
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gesto sugestivo del paciente cuando nos narra su crisis, 1o que indica que existe este
sintoma, por ejemplo, con su extremidad superior se toca el epigastrio y la eleva por
encima del esternon hasta la garganta, que es como un susto, 0 como cuando uno
asciende un edificio por un elevador y este desciende o asciende rapidamente. En
ocasiones, es una sensacion de tener el estomago vacio, salto dentro del estdmago,
repleto o sensacion estomacal dolorosa.

Crisis somato sensoriales o sensoriales especiales (3-8,15): los sintomas incluyen
a los sistemas sensorial somatico y a los sensoriales especiales (olfato, gusto, oido,
vision, e integracion vestibular). Suelen ser manifestacion de activacion tanto de las
cortezas somato-sensoriales primarias como secundarias o de asociacion. Las que
afectan a la corteza somato-sensorial pueden ocurrir con o sin marcha. Siempre el
sujeto tiene conciencia de la crisis, de lo contrario no podrian ser referidas. Cuando la
descripcion del episodio ictal se caracteriza por manifestaciones somato-sensoriales,
que por su naturaleza, son complejas y obedecen a la activacion de areas de asociacion
cortical, le llamamos crisis experienciales.

Crisis somatosensoriales (1, 2, 6, 12-15): En dependencia de la region activada
durante la crisis, se manifiestan por: sensacion de hormigueo, pesadez, dolor, pinchazos,
corrientazos, comezon, sentir que le caminan por la piel, en una u otra direccion, tener
la idea de que se mueve una o varias articulaciones, éstas se pueden levantar, caer,
0 simplemente creer que se mueven como en el acto motor normal, pueden referirse
calor o frio. Si se activan las dreas somato-sensoriales de asociacion se producen
fenomenos experienciales, fendmenos sensitivos bilaterales, homolaterales a la zona
sintomatogénica o en parches.

Cuando se afecta la corteza visual, aparecen las crisis somatosensoriales 0
sensoriales especiales con sintomas visuales (12-15): las crisis que caracterizan la
activacion de la corteza visual primaria se manifiestan por vision de luces (fotopsias),
iluminacion excesiva o disminuida, manchas o escotomas, destellos, estrellas, colores,
u observar una pérdida del color de los objetos que los rodean (crisis acromaticas).
En la mayor parte de las veces se observan circulos o angulos que llegan a formar
cuadrados o rectangulos y rara vez lineas zigzagueantes. Pueden verse |0s objetos mas
grandes 0 mas pequerios (macropsia 0 micropsia). Cuando las crisis se producen por
activacion de la corteza visual de asociacion, el sujeto refiere ver objetos en movimiento
(oscilopsia), escenas, ver caras 0, incluso, verse asi mismo (autoscopia), a veces se
ven cuadros multicolores dificiles de definir, visiones abstractas, escenas tipo peliculas,

Capitulo I.. Semiologra de las crisis epilépticas 29




ver 1a ultima imagen que se tuvo antes de las crisis (palinopsia), diplopia monocular,
cambios en el tamafo y en las distancias. Se usan los términos alucinacion cuando hay
percepcion sin objeto e ilusion cuando hay percepcion distorsionada del objeto.

No es muy atil describir si las crisis son alucinatorias o ilusorias, pues no tienen
un correlato con la corteza que las origina, asi las crisis nacidas en la corteza visual
primaria, pueden ser de ambos tipos: alucinatoria o ilusorias. Mayor importancia tiene
en clasificarlas como ilusiones o alucinaciones simples o complejas (refriéndonos a la
complejidad de lo percibido), siendo las estructuradas en ambos casos causadas por la
activacion de la corteza de asociacion visual.

Cuando la actividad epileptogénica ictal activa las zonas auditivas, se producen las
crisis somatosensoriales o sensoriales especiales con sintomas auditivos (1,2, 6-8).
En las originadas por la activacion del drea auditiva primaria el sujeto experimentara
audicion de ruidos, sonidos, pitos, chasquidos, zumbidos, murmullos, hipoacusia,
hiperacusia, oir un timbre o el sonido de una maquinaria, y i la crisis interesa la corteza
de asociacion, se escucharan: conversaciones, melodias y canciones entre otras.

Cuando la actividad ictal interesa la insula, el opérculo rolandico suelen aparecer las
crisis somatosensoriales 0 sensoriales especiales con componente gustatorio (1,2, 6-8),
el sujeto percibe un sabor raro, a metalico, a sangre, a herrumbre, a veces indescriptible.
Casi siempre alucinatorio. Mientras que la activacion cortical de las zonas relacionadas
con el olfato produce crisis somatosensoriales o sensoriales especiales con componente
olfatorio (1,2, 6-8) y el sujeto describe un olor raro, que otros no pueden oler, es como
a podrido, a rancio, a sangre, a muerto. También el contenido de las crisis gustatorias
es alucinatorio.

La activacion de las zonas de asociacion témporo-parieto-occipitales y temporales
posteriores, origina las crisis somatosensoriales o sensoriales especiales con
componente vestibular (1,2, 6-8) e incluyen la sensacion vértigos, sensacion de estar
flotando, de caminar sobre un colchon de aire 0 agua.

Crisis experienciales o psiquicas (1,2, 6-8): incluyen las crisis mnésicas, afectivas,
y cognitivas. En las primeras se incluyen las crisis del ya visto o nunca visto (agja vu,
Jjamais vu) (1,2, 6-8), aqui el sujeto vivencia la realidad como ya vivida o nunca vivida,
a veces es referida como su capacidad para predecir el futuro, tener visiones, en este
caso, la vivencia es tal que creen haber previsto que algo que esta ocurriendo, ellos
lo han vivido, pueden existir estados de ensofiacion 0 memorias pasadas en relacion
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a objetos, escenas y caras. lgualmente, sucede con el ya entendido y el no entendido
(Deja entendu, y jamais entendu) referido a la misma alteracion, pero la vivencia es
en este caso, auditiva, tienen la vivencia de que han oido o no oido esta conversacion
antes, a veces la conversacion no esta produciéndose en el momento, sino que viene a
su oido como una alucinacion auditiva compleja de experiencias auditivas previas, “ he
oido esto antes, me parece que durante la infancia”. Ambas crisis se originan a partir
de la corteza temporal de asociacion. Hay que tener mucho cuidado con este tipo de
crisis porque al ser referidos por el paciente, como experiencias visuales o auditivas,
pueden clasificarse incorrectamente como crisis visuales 0 auditivas y, por supuesto,
esto traeria como consecuencia que se entienda el origen ictal a partir una zona cortical
diferente.

En las crisis cognitivas (1,2,6-8), hay una distorsion del sentido del tiempo,
desrealizacion, despersonalizacion, sentido de irrealidad, nos refieren, “esto no es rea”l,
“me parece que estoy viviendo algo que no existe”, se incluyen, ademas, hipervigilancia
0 hipovigilancia. En ocasiones, ocurre una crisis con pensamiento forzado (1,2,6-8), en
la que refieren la experiencia de tener que hacer algo forzosamente, por ejemplo, tener
que construir un edificio, hacer un plano, tener una idea fija, como una idea obsesiva.

Si la crisis incluye experiencias emocionales, serd mejor clasificarlas como crisis
afectivas (1,2,6-8), aqui existe la vivencia de que algo es placentero, o de sentirse mal,
tener una experiencia desagradable, encierra las crisis de ira, angustia, miedo sin causa,
alegria sin motivos, sentimientos de terror, con asociacion o no a fenémenos vegetativos.
A veces, se tiene 1a sensacion descrita como de orgasmo, otras veces aparecen ambas
sensaciones, bienestar sequido de un sentimiento de muerte inminente 0 viceversa.
Pueden confundirse con las crisis de panico, con las cuales hay que diferenciarlas.

Teniendo en cuenta esta descripcion, y 1a forma de abordar este conocimiento, el
médico estara preparado para iniciar el camino hacia las clasificaciones de epilepsias
y crisis epilépticas, asi como serd capaz de localizar las posibles lesiones que se
manifiestan solo por crisis epilépticas.
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Signos de lateralizacion en
candidatos a cirugia de la epilepsia

La sintomatologia ictal, los registros electro fisiologicos, las neuroimagenes
estructurales y funcionales y los estudios neuropsicoldgicos, son utiles para
estimar la Zona Epileptogénica (Z.E). Dentro de estos elementos, la semiologia ictal es
determinante para mejorar la localizacion y lateralizacion de la ZE evaluada mediante
Video-EEG. Los signos clinicos evaluados, mediante registros de video ictales, permiten
mejorar la evolucion posquirirgica de los pacientes con sindromes epilépticos
remediables quirGrgicamente, al contribuir a la comprension y determinacion de
las estructuras cerebrales involucradas en la generacion de las crisis epilépticas.
No obstante, el valor de los signos lateralizantes es limitado y deben ser evaluados
en el contexto de los resultados de otros examenes como son los resultados de las
imagenes estructurales y funcionales, los estudios neuropsicoldgicos, por ejemplo, la
lateralizacion del lenguaje y la localizacion y patrones electrograficos ictales.

Debemos recordar que la semiologia ictal solo refleja la zona sintomatogénica y
que las crisis suelen originarse de zonas cerebrales silentes, que solo se expresan
cuando alcanzan zonas elocuentes. Una mejor manera de interpretar el fendmeno y de
entender el valor de lateralizacion y localizacion de la conducta ictal, es analizar los
fendmenos clinicos en una secuencia temporal de eventos, y determinar clisteres de
signos para inferir con mayor exactitud las zonas involucradas en la generacion de las
crisis epilépticas. A continuacion resumimos los signos de localizacion y lateralizacion
en las crisis epilépticas:
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Valor lateralizante de las auras

Auras sensoriales: Estas permiten localizar el origen de las crisis epilépticas, sin
embargo, su valor lateralizador es limitado debido a que pueden ser homolaterales a
la Z.E, contralaterales e, incluso, pacientes con una ZE bien localizada, pueden tener
auras sensoriales bilaterales. Suele darse mds valor lateralizante cuando son distales,
unilaterales y tienen marcha, en cuyo caso son contralaterales a la Z.E y ésta suele
localizarse en la region poscentral (1). Las auras somatosensoriales pueden originarse
de la corteza somatosensorial primaria (area 1-3 de Brodmann), el drea sensorio-motora
suplementaria en la region medial del giro frontal superior, asi como por activacion del
area sensorial secundaria en el campo 5-7 de Brodmann y la insula. La estimulacion
de la insula puede producir fenémenos sensoriales unilaterales o bilaterales. La
estimulacion del area sensorial secundaria produce con mas frecuencia fenémenos
sensoriales bilaterales (2,3).

Lasauras dolorosas sonunamanifestacion infrecuente de lasauras somatosensoriales,
ocurren en menos de 5% de las epilepsias. Suelen ser contralaterales a la zona
epileptogénica, aunque esto no es absoluto. Se originan en la corteza poscentral pero
se han descrito en pacientes con epilepsia del [6bulo temporal, en cuyo caso casi
siempre es homolateral a la ZE (4). Una forma especial de aura dolorosa es la cefalea
perictal, ésta suele producirse por incremento del flujo sanguineo en las meninges que
cubren la ZE o por la hiperemia posictal, activando al sistema trigémino-vascular (5).
Este sintoma es frecuente en la epilepsia del I6bulo temporal, casi siempre unilaterales
y son homolaterales a la Z.E, sin embargo, cuando ocurren en otro tipo de epilepsia el
valor lateralizador es menos preciso.

Auras auditivas: Las auras auditivas son en nuestras consultas el 1,7% de todas las
auras, en la literatura se cita que ocurren entre 1y 16% de los pacientes. En su mayoria,
las auras auditivas son bilaterales, sin valor lateralizador, aunque menos de la tercera
parte son unilaterales y lateralizan la ZE al lado contralateral. Las auras auditivas se
producen por activacion del giro temporal superior. A pesar de que esta zona recibe
informacion aferente bilateralmente, |a activacion de una de las cortezas puede producir
fendmenos ilusorios o alucinatorios estrictamente contralaterales. Del total de pacientes
atendidos en consulta externa (n=367) solo cinco, han referido auras auditivas, y en
dos, ésta fue unilateral (6,7).

Auras visuales: Estas, suelen lateralizar correctamente la ZE. Pueden verse fenémenos
hemianopsicos, ilusiones unilaterales que constituyen manifestaciones contralaterales
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ala ZE. Curiosamente, las alucinaciones visuales complejas, suelen verse en epilepsia
cuya ZE esta en hemisferio derecho e interesan al l6bulo temporal. La activacion del
area 17 de Brodmann se manifiesta por alucinaciones o ilusiones simples con escaso
0 ningun movimiento. Las ilusiones o alucinaciones con marcado movimiento de las
imagenes, suelen producirse por activacion de las cortezas 18 y 19 de Brodmann. Las
alucinaciones visuales complejas se producen por la activacion de la corteza témporo-
parieto-occipital (8,9). En dos pacientes, con alucinaciones complejas del tipo de
escenas, hemos visto que la escena descrita durante la crisis, no es recordada mas
tarde, en un caso la ZE era témporo-parieto-occipital evaluada por video/EEG, RMN
y evolucion posquirtrgica sin crisis, en el segundo caso, las crisis partian del giro
temporal inferior y el fusiforme (evaluada por video/EEG, RMN y Neuropsicologia)
con rapida propagacion al hipocampo, en ambos casos, la actividad ictal partia del
hemisferio derecho.

Auras autonomicas (Piloereccion unilateral): Esta es una forma rara de aura, la hemos
constatado en tres de 367 pacientes, en uno de ellos, la paciente tenia piloereccion
unilateral con fenémeno de marcha, pero podia ser de cualquiera de los hemicuerpos,
la necropsia reveld una gliomatosis cerebral difusa que involucraba los tractos olfatorios
y ambos l6bulo temporales. En los pacientes restantes, encontramos una Esclerosis
Hipocampal y aunqgue no se han estudiado con video-EEG, la zona de lesion era
ipsilateral a la piloereccion. En una revision de Ia literatura, en pacientes con crisis
manifestada por piloereccion y que han sido estudiados por video-telemetria en 16
de 19, la piloereccion ha sido unilateral e ipsilateral a la ZE. La piloereccion unilateral
probablemente, sea un fendmeno que se produce por activacion del sistema autonomo
central, que incluye la insula con su representacion viscerotopica, el Hipotdlamo,
formacion reticular mesencefalica, la amigdala y la sustancia gris periacueductal.
La estimulacion de la amigdala, la region anterior del cingulo, y el Parahipocampo,
producen piloereccion, esto sugiere que estas dreas puedan estar involucradas en
este fenomeno, aunque los estudios no han tenido el debido cuidado para evitar el
reclutamiento de otras regiones tras la estimulacion (9).

Urgencia urinaria ictal: Es un sintoma infrecuente, lo hemos visto en seis pacientes
de 367, en ninguno de ellos el evento ha sido corroborado por video-telemetria. En
una revision de la literatura, hemos encontrado que suele ser un signo lateralizador
importante, e identifica a la Epilepsia del [0bulo temporal del hemisferio no dominante.
Los estudios de imdgenes funcionales y estudios lesionales indican que la zona
sintomatogénica se sitia en la corteza frontal mesial, el giro temporal medio o el
opérculo (10).
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Auras orgésmicas: Este es un fenémeno raro, solo dos de nuestros pacientes lo ha
referido. Su valor lateralizador ha sido cuestionado, pues se han descrito pacientes con
auras orgasmicas, tanto en epilepsias del hemisferio derecho como del izquierdo. Sin
embargo, en estudios donde los pacientes han sido evaluados con video-telemetria,
RMN y seguimiento posquirdrgico, se ha encontrado que mas de 85% de los pacientes,
con este tipo de aura, tienen una epilepsia del I6bulo temporal derecha. La zona
sintomatogénica es la corteza temporal mesial derecha y el I6bulo frontal derecho (11).

Auras afectivas: Las auras afectivas son tipicas de las crisis de [0bulo temporal, pero
su valor lateralizador no ha sido adecuadamente estudiado. La depresion en la Epilepsia
del lobulo temporal, es un fendmeno que con mas frecuencia se asocia a las crisis
del I6bulo temporal izquierdo. Sin embargo, en una serie de 64 pacientes estudiados
mediante video-EEG, RMN, neuropsicologia y SPECT ictales, s6lo en cuatro pacientes
encontramos crisis afectivas, en uno de ellos las crisis evolucionaban a tonico-clonico
secundariamente generalizadas y la zona epileptogénica era izquierda. En los tres
pacientes restantes, 1as crisis se seguian de inhibicion de la actividad, automatismos
temporales tipicos y no se generalizaban, en estos pacientes las crisis se originaban en
el lobulo temporal derecho.

Signos lateralizantes durante la conducta ictal

Version: La version es conceptualizada como el giro de la cabeza en angulo de 90°
sin flexion asociada, hasta alinear la barbilla con el hombro. Considerada asi, la version
es contralateral a la zona epileptogénica. El porcentaje de especificidad se eleva si
ésta ocurre en los primeros diez segundos de la crisis epiléptica o se sigue de una
generalizacion secundaria. Si la version se asocia a extension del cuello, asi como si
aparece una contraversion, después de la generalizacion, el valor predictivo positivo
es de 94% (3). En un estudio realizado en el Centro Internacional de Restauracion
Neurologica, con cooperacion del Instituto de Neurologia de Cuba, en 96 crisis
epilépticas, en pacientes con Epilepsia del l6bulo temporal por esclerosis mesial,
vimos que en 27 crisis (28,1%) se presentd version de la cabeza; el valor predictivo
positivo de este sintoma fue de 79%, en 26%, la version fue sostenida (valor predictivo
positivo de 83%), en 59,3% (16 crisis) el giro fue forzado hasta los 90 grados, de éstas,
37% se siguié de una generalizacion secundaria (valor predictivo positivo 89%) y en 8
(29%), se presentd una contraversion (valor predictivo positivo de 100 por ciento). El
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mecanismo de la version es la activacion de la corteza frontal anterior al giro precentral
(dreas 6 y 8 de Brodmann). También puede presentarse una ipsiversion de la cabeza
hacia la zona epileptogénica al final de la generalizacion. EI mecanismo por el cual se
produce es similar al de la version; ocurre por activacion de la corteza motora dreas 6 y
8 de Brodmann, contralateral a la zona donde se inici¢ la crisis, debido a la inhibicion o
agotamiento neuronal en la corteza ipsilateral a la zona de debut ictal (3).

Giro del tronco hacia un lado: Este nuevo signo asociado a las crisis epilépticas del
|6bulo temporal, ha sido descrito como el giro de |a cabeza, el cuello y el tronco hacia
el lado, en angulo de 90°. Tiene un alto valor predictivo y es contralateral a la ZE (12).

Signo de la cruz: El signo de la cruz no es mas que el acto de persignarse. El
movimiento comienza tocandose la frente, luego el esternon y llevan la mano a cada
hombro. Este ha sido un signo recientemente descrito asociado a la Epilepsia del l6bulo
temporal mesial por esclerosis hipocampal, aunque los autores no describieron la
lateralidad de las crisis, aunque el origen de las crisis era temporal mesial (13).

Actividad clonica unilateral: EI valor de lateralizacion de la actividad clonica
unilateral ictal se conoce desde la época de Bravais, en 1827 (14). La actividad clonica
puede ser ipsilateral o contralateral. La explicacion de la actividad ipsilateral es parecido
al fendmeno de la version ipsilateral que ya explicamos. Puede verse por activacion de
la corteza motora primaria o el drea 6 de Brodmann. En pacientes con epilepsia del
l6bulo frontal, suele verse en 36% de los pacientes, en la epilepsia del I6bulo temporal,
lo hemos visto en 5,5% de estas crisis y siempre contraria a la zona epileptogénica.

Posturas tonicas asimétricas: La clasica postura del 4, donde una extremidad superior
permanece extendida con los dedos unidos y la mano flexionada sobre el antebrazo,
mientras que la otra extremidad se flexiona a nivel del codo, durante las fases iniciales
de la generalizacion secundaria, ha devenido en un signo lateralizador importante (15).
La extension de la extremidad es contralateral a la Z.E, aunque en un porcentaje bajo
de los pacientes, puede ser ipsilateral a la Z.E. Hay estudios que han demostrado que
la postura asimétrica puede ser en unas crisis con extension del miembro superior
derecho y otras veces el izquierdo. En la epilepsia del |0bulo temporal por esclerosis
hipocampal, nosotros hemos visto que el signo del 4 se presenta en 13,5% de las
crisis (13 crisis de las 96 que se evaluaron). En dos pacientes, la extension del codo
fue ipsilateral a la Z.E, en uno bilateral y en dos contralateral. Los datos se obtuvieron
de la evaluacion prequirtrgica en pacientes libres de crisis tras la cirugia. EI signo
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del 4 bilateral o ipsilateral se presentd después de los 70 segundos de iniciada la
crisis, mientras que el contralateral se presentd como maximo a los 43 segundos.
Asi, la postura del 4 presentada en los primeros 43 segundos de la crisis, tiene un
valor predictivo positivo de 100%, en la medida que se presenta mds tardiamente el
valor lateralizador se pierde. Trinka y colaboradores, encontraron en una serie de 23
de 57 pacientes, que 70%, tenia posturas tonicas asimétricas contralaterales a la ZE,
17% la tenia ipsilateral y 13% bilaterales (16). Por su parte, Jobs y colaboradores,
demostraron que si la postura tonica asimétrica coincidia con distonia contralateral, la
ZE era contralateral al codo extendido en 94% de los pacientes (17).

Se ha postulado que la postura tonica asimétrica se observa tras la estimulacion
del area motora suplementaria (AMS). Los SPECT ictales obtenidos durante una crisis
del I6bulo frontal, han demostrado |a activacion asimétrica de los ganglios basales, la
corteza prefrontal y el AMS (2, 3,8).

Espasmos predominantemente unilaterales: Los espasmos asimétricos o unilaterales
se han considerado contralaterales a la Z.E. Existe evidencia de lesiones en la RMN,
contralaterales a los espasmos e imdgenes funcionales que muestran activacion focal
contralateral durante los espasmos (estudios con PET y SPECT ictales), asi como con
registros de EEG (18). La cirugia de lesiones contralaterales a los espasmos unilaterales
es efectiva en mas del 80% de los pacientes. La explicacion que se ha dado, es que los
espasmos unilaterales ocurren por desconexion interhemisférica lesional, impidiendo la
completa propagacion de las crisis epilépticas de un hemisferio al otro. Los espasmos
unilaterales se ven en 6,8% de los espasmos infantiles y la confiabilidad de que son
contralaterales a la ZE es de 84 por ciento.

Postura distonica unilateral: La postura distonica unilateral es un signo de
lateralizacion muy confiable, siendo contralateral a la Z.E en mds de 90% de los
pacientes. Sobre todo, cuando ocurre tempranamente en la crisis y es distal en pacientes
con Epilepsia del I6bulo temporal medial. Cuando la distonia es proximal y tardia, el
valor lateralizador se pierde (19). En un estudio realizado en el Instituto de Neurologia y
Neurocirugia de Cuba y el CIREN, con 24 pacientes portadores de Epilepsia del [6bulo
temporal, de ellos, 19 libre de crisis después de dos afos de la cirugia, encontramos
la distonia como fenomeno ictal en el 45,8% de los pacientes, el 42,1% pacientes Ia
distonia fue ipsilateral a la Z.E y en el 57,9% contralateral. De los ocho pacientes con
distonia ipsilateral, el 75% tenia involucrado el brazo y al antebrazo (distonia proximal),
el 18,2% de los pacientes con distonias ictales proximales la zona epileptogénica fue
localizada contralateralmente (18,2%).
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Los estudios de SPECT ictal, han mostrado que la distonia se produce cuando
la crisis involucran a los ganglios basales ipsilaterales a la Z.E. Los estudios de PET
interictales muestran un hipometabolismo del estriado ventral, el cingulo, el Globo
Palido y la corteza sensitivo-motora contralateral a la Z.E, en pacientes con epilepsia
del 16bulo temporal medial. Estos hallazgos pudieran explicarse por la propagacion
de las descargas via del Fornix desde el Hipocampo hasta estas estructuras. Aunque
se ha hablado de la aparicion de posturas distonicas, en pacientes con epilepsias
parietales, la cualidad de la postura es mas tonica que distonica. El valor lateralizador
de la postura distonica fue, primeramente, descrita por Kotagal y colaboradores, en 31
pacientes. La distonia fue vista en 18 pacientes que permanecieron libres de crisis, tras
la lobectomia temporal. Yen y colaboradores, encontraron que uno de 29 pacientes,
tenia la postura distonica ipsilateral a la zona epileptogénica. Los hallazgos de Kotagal
han sido continuamente referidos en Ia literatura (20).

Postura distonica unilateral y automatismos: La combinacion de automatismos y
postura distonica ha sido observada, clasicamente, en la epilepsia del [0bulo temporal
mesial, en este caso, los automatismos son ipsilaterales a la ZE. Si la epilepsia
es temporal neocortical, los automatismos son estrictamente contralaterales. El
mecanismo por el cual se produce, esta determinado por la presencia de la distonia
ictal asociada, debido a que la estimulacion de las zonas temporales mesiales, produce
automatismos de ambas extremidades superiores, pero si esto ocurre con distonia, 10s
automatismos aparecen en una sola extremidad y son homolaterales a la ZE. Nosotros,
hemos observado este signo en 25,5% de los pacientes con epilepsia del [obulo
temporal medial. En 100% de los casos la distonia fue contralateral a la ZE (20).

Automatismos con preservacion de la conciencia: Este tipo de automatismos fue
primeramente descrito por Ebner y col. en siete (5,7%) pacientes de 103 con epilepsia
del l6bulo temporal (21). Estos solamente aparecieron en pacientes con epilepsia del
lobulo temporal en el hemisferio no dominante. Existe un solo caso descrito, en el
cual, los automatismos con preservacion de la conciencia fueron vistos en epilepsia del
hemisferio dominante. EI porqué ocurre este fendmeno, no esta del todo aclarado, se
piensa que las crisis epilépticas que se originan en el hemisferio dominante, cursan con
afasia receptiva y motora impidiendo la comunicacion durante la crisis y esto asociado a
la pobre exploracion neuropsicologica ictal, da la falsa impresion de que las epilepsias
del hemisferio dominante cursan con mas alteracion de conciencia y las del hemisferio
derecho con menos, pero esto es algo que esta por demostrarse (22).
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Escupir durante la crisis: Ocurre en 0,3% de los pacientes, Voss reviso 2500
pacientes y lo encontrd en solo cinco y, en todos los casos, existia una epilepsia del
|obulo temporal (23). Estos resultados fueron encontrados también por Kelinghaus y
col. en 12 pacientes con Epilepsia del lobulo temporal derecho. El mecanismo por el
cual se produce, es el mismo que el de los automatismos oroalimentarios, relacionado
con una activacion cortical o un fenomeno de liberacion (24).

Vomito ictal: Este, se ha relacionado con las crisis epilépticas que se originan en el
hemisferio derecho. Sin embargo, existen algunos trabajos que han mostrado crisis del
hemisferio izquierdo, que se manifiesta con emesis ictal (Schaube y col) (25). El vomito
ictal es una manifestacion epiléptica infrecuente. Devinsky ha reportado 16 pacientes de
los cuales, en dos se demostro que tenian una epilepsia del hemisferio izquierdo, sin
embargo, el analisis de la crisis reveld que el vomito aparecia al propagarse la actividad
eléctrica del hemisferio izquierdo al derecho y, en el otro, que existia dominancia en
el hemisferio derecho (27). La estimulacion de la insula en animales de laboratorio
hace aparecer el vomito en éstos. También, la estimulacion de la corteza temporal
mesial, hace aparecer el vomito y las nauseas. Los SPECT ictales han confirmado estos
hallazgos en humanos. Estructuras del [6bulo frontal y del circuito de Papez, también,
han estado implicadas (Baumgartner y col.) (28).

Tos. La tos puede verse en epilepsias temporales y extra temporales pero es mas
frecuente en esta ultima, no se ha encontrado asociacion a crisis de origen mesial,
puesto que pueden observarse en las crisis de origen neocortical.

Expectoracion: Un grupo de pacientes puede tener expectoracion ictal, ésta se ha
asociado con crisis temporales del hemisferio no dominante.

Dorsiflexion del primer dedo del pie: éste es un signo raro y parece un Babinski
gspontaneo, lo hemos visto en nueve de 67 pacientes, todos con zonas epileptogénicas
contralaterales a la dorsiflexion del primer dedo. Es importante diferenciar Ia dorsiflexion
del pie de la distonia distal del pie, en el primero no hay torsion del pie ni la pierna,
aparece espontaneamente o cuando se estimula durante la crisis la cara plantar lateral
del pie, por ejemplo el paciente rosa esta parte del pie con la cama o la pielera ( en
algunos paises de Latinoamerica empleado para referirse a lo ubicado hacia los pies de
la persona o en la parte caudal de la cama). También puede verse al rosar la cara lateral
del pie 0 a la dorsiflexion forzada o pasiva del pie durante la crisis (signo de moniz)
(comunicacion personal)
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Bostezo: la reaccion de bostezar es un reflejo normal en los seres humanos. Cuando
se produce durante una crisis epiléptica del 6bulo temporal, se asocia a activacion de
la corteza mesial temporal del hemisferio no dominante.

Parpadeo unilateral: Wada describio, en 1980, el primer paciente con parpadeo
ipsilateral a la ZE (26). Benbadis encontrd 14 pacientes de 914, con parpadeo unilateral
asociado a clonias de la cara (29). Este hallazgo ha sido repetidamente encontrado por
otros autores, aunque la frecuencia de presentacion es muy baja, entre 0,8% a 2% de
las series. No se conoce |a zona cerebral que los origina, pero se sabe por estudios de
Blink Reflex, que la corteza poscentral inferior esta implicada en la generacion de éste.

Nistagmo: Algunos epileptologos consideran al nistagmo, como un tipo especifico
de movimiento versivo. El nistagmo, frecuentemente, se origina de crisis de la region
posterior de la corteza. En todos los casos descritos de nistagmo ictal, 1a fase rapida es
contralateral a la ZE (30). En los casos que hemos visto en evaluacion prequirirgica de
134 crisis, s6lo hemos presenciado un nistagmo, la paciente fue evaluada con video-
EEG, SPECT ictal y RMN, vy la fase rdpida del nistagmo fue contralateral a la ZE, aunque
ésta era hemisférica. Se postula que las descargas en las zonas corticales relacionadas
con los movimientos sacadicos, producen movimientos clonicos contralaterales rapidos,
combinados con una incapacidad de los sistemas neuronales de mantener la sacada
en la posicion definitiva, debido a la ritmicidad de las descargas. Otro mecanismo es
la activacion de las zonas corticales de los movimientos lentos ipsiversivos. Las zonas
implicadas son: la corteza frontal inferior, la corteza del surco temporal superior en su
union témporo-occipital, y un tercer mecanismo es la activacion de las zonas corticales
relacionadas con el nistagmo optocinético, con propagacion subcortical ipsiversiva a
los nucleos de las vias de los movimientos oculares (31).

Acinesia unilateral ictal: Es la inmovilidad de una extremidad o hemicuerpo que se
observa en 2 y hasta en 5% de los pacientes. La debilidad es casi siempre contralateral
a la ZE. EI mecanismo por el cual se produce, parece ser la activacion de las cortezas
motoras inhibitorias, AMS y giro frontal inferior en su region posterior (32).

Hallazgos lateralizantes en las alteraciones del lenguaje: La activacion del lenguaje
durante las crisis epilépticas fue, inicialmente, asociada a las crisis que afectaban
al hemisferio no dominante. Sin embargo, Koener y colaboradores, en 84 pacientes
con crisis focales, encontraron en 13 pacientes, activacion ictal del lenguaje, de los
cuales 12, tenian crisis del hemisferio izquierdo (hemisferio dominante segun Test
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de Wada) y bilateral en un caso (33). A partir de entonces, la utilidad de este signo,
como lateralizador de las crisis epilépticas, ha sido puesto en duda. Varios autores han
corroborado que la activacion del lenguaje, durante las crisis, puede ser debida a crisis
que se originan en el hemisferio derecho o izquierdo, aunque es mas frecuente que sean
propias del hemisferio derecho (no dominante).

Un problema diferente es la afasia o disfasia ictal. Estos trastornos pueden ser
evaluados sdlo con el paciente consciente, e indican una activacion del hemisferio
izquierdo en individuos diestros en mas de 95% de las crisis, segun estudios con
metodologia que incluye al test de Wada o la evaluacion posquirlrgica satisfactoria,
segun la escala de Engels, después de dos anos. Los registros con electrodos
subdurales, han mostrado al menos, tres areas relacionadas con los trastornos del
lenguaje ictal (afasia motora, sensitiva 0 mixta), el 1/3 posterior del giro frontal inferior,
el giro temporal superior y el giro supramarginal y las zonas temporales basales. Se ha
sugerido que los pacientes con lateralidad cruzada o con representacion bilateral del
lenguaje, pueden tener disfasia o afasia con lesiones derechas (3,34).

Otros de los fenomenos del lenguaje que pueden ser vistos durante las crisis es
la vocalizacion (la vemos en 5,2% de las crisis). Las vocalizaciones deben plantearse
tras excluir los sonidos emitidos por Ia salida de aire de los pulmones a presion o
relacionados con clonus del aparato fonatorio. La vocalizacion se ha visto tanto en
las crisis que se originan del lobulo frontal derecho, como en el izquierdo, pero mas
frecuentemente en este ltimo. Puede ser vista por estimulacion del area de Broca o la
zona contralateral a esta y, también, del AMS (35).

Hemos visto en tres de 24 pacientes con Epilepsia del [6bulo temporal por esclerosis
hipocampal, disfasia ictal, de ellos dos con Epilepsia del [6bulo temporal derecho y uno
con ZE izquierda, con buena evolucion posquirurgica tras la lobectomia en 100% de
los casos. Mientras que vimos en cinco pacientes, con disfasia ictal, evaluados por
una Epilepsia del I6bulo frontal, que 100% de ellos, tenian la ZE en el [6bulo frontal
izquierdo, los datos fueron obtenidos segun la evaluacion por SPECT ictal y Video-EEG.
De este modo, la disfasia o afasia tienen mayor valor lateralizador en la Epilepsia del
l6bulo frontal que en la temporal.
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Signos lateralizantes posictales

Pardlisis de Todd: Quizas éste sea uno de los signos lateralizantes mds antiguamente
conocidos, es siempre contralateral a la zona epileptogénica. EI mecanismo exacto
por el que se produce no es bien conocido, se han propuesto varios, entre ellos: un
desbalance cerebro-vascular causado por la acidosis lactica, el agotamiento energético,
debido a las descargas sucesivas, el incremento enddégeno de las endorfinas en la ZE
0, incluso, la inhibicion de los ganglios basales. Sin embargo, la paralisis o paresia
posictal se ve en menos de 12% de las series de pacientes evaluados en video-EEG, lo
que hace que su sensibilidad, como signo aislado, sea baja (3,34).

Hemianopsia: Pocos casos de hemianopsia posictal han sido reportados, en todos
los casos, ésta ha sido contralateral a la ZE. Quizas, porque ocurre con poca frecuencia
0 porque es dificil de evaluar en salas de video-EEG, este fendmeno ha sido poco
reportado. El mecanismo por el cual se propone que se produce, es el mismo que el de
la pardlisis de Todd (35).

Afasia y disfasia posictal: La afasia y disfasia posictal tienen mas valor lateralizante
que el fendmeno similar durante la crisis. Se ha reportado que el valor predictivo
positivo de este fendmeno es de 90 a 100 por ciento. Casi siempre se produce en
crisis que se originan en el hemisferio dominante (36). EI mecanismo de produccion
es similar al de la paralisis de Todd. Hemos visto disfasia posictal en 16 de 96 crisis
originadas en el lobulo temporal mesial, evaluadas segun video-EEG y adecuada
evolucion posquirurgica, 14 crisis se originaron en el hemisferio izquierdo y dos, en
el derecho. Uno de estos dos pacientes, también, tenia una disfasia ictal, ambos estdn
libres de crisis después de dos afos de operados.

Rascarse la nariz o limpiarse la nariz: Esta conducta es frecuentemente vista durante
los registros de video-EEG en pacientes con Epilepsia del l6bulo temporal. Nosotros
lo hemos visto en 35 crisis de 106, en pacientes evaluados por epilepsia del lobulo
temporal refractaria. En 13 de 17 pacientes, éste era realizado con la mano ipsilateral a
la ZE, en cuatro con ambas manos. De los cuatro pacientes que realizaron esta conducta
con ambas manos, éste fue un evento temprano en la mano ipsilateral a la ZE en 75%.
Consideramos evento temprano cuando se presento en los primeros 12 segundos de
haber terminado la crisis. Los mecanismos propuestos para explicar esta conducta son
la negligencia de un hemicuerpo en pacientes que, por cambios vegetativos, tienen
incremento de la secrecion nasal o, quizas, 1a debilidad posictal de un hemicuerpo,
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hace que pueda movilizar mejor el lado ipsilateral a la ZE (32). Registros invasivos con
electrodos colocados en la amigdala han demostrado que el rascarse la nariz, aparecia
cuando la actividad epileptiforme alcanzaba la amigdala pero no el hipocampo.

El valor lateralizante de este signo fue revisado por primera vez por Hirsch y
colaboradores, y Leutmezer y colaboradores, en 1998. Hirsch encontrd que este signo
era ipsilateral a la ZE en mas de 90% de los pacientes, y si se presentaba después de
los 60 segundos de terminada la crisis, era siempre ipsilateral (37). Leutmezer y col. lo
encontraron en 54,5% de los pacientes con epilepsias extra temporales (38).

Desorientacion posictal: La desorientacion témporo-espacial es un signo importante
visto en los pacientes con epilepsia del lobulo temporal del hemisferio no dominante.
Este signo pone en evidencia las funciones en |a integracion visuo-espacial del [6bulo
temporal y el hemisferio no dominante.

Aplanamiento afectivo posictal: Se ha sugerido que un aplanamiento del afecto se
ve asociado a las crisis que se inician en el l6bulo temporal derecho, producto de
la disrupcion de los circuitos relacionados con las emociones. Sin embargo, hoy dia
se ha hecho mucho énfasis en Ia relacion entre la lateralidad de la ZE y la depresion,
en pacientes con epilepsia del I6bulo temporal. La hipotesis que prima, es que l0s
pacientes con mas cambios afectivos son aquellos con epilepsia del [6bulo temporal
izquierdo.

Hemos visto solo dos pacientes con aplanamiento afectivo posterior a las crisis, y
en ambos casos la ZE ha sido la corteza temporal mesial izquierda (39).

Mordida ipsilateral de la lengua: Durante las crisis, la actividad clonica o tonica
unilateral puede desviar al misculo geniogloso, al lado contralateral, lo que asociado a
los movimientos clonicos de la mandibula o la contraccion tonica de ésta, expone con
mayor probabilidad la hemilengua ipsilateral a la ZE a la lesion. Esta es la explicacion
para el hecho de que se encuentren mas pacientes con mordedura ipsilateral del la
lengua. Nosotros no hemos evaluado este signo sistematicamente.

Ingestion de agua perictal: La estimulacion del drea hipotalamica lateral en ratas,
induce la ingestion de agua. Trinka y colaboradores, han demostrado que la propagacion
de las descargas entre las estructuras de la corteza mesial y el hipotdlamo, induce sed
e ingestion de agua. Los autores han sugerido que esto es una funcion de los centros
autondmicos centrales del hemisferio derecho. Suele verse en 15,2% de los pacientes

48 Aprendizaje de la epilepsia basado en pregunitas




con Epilepsia del I6bulo temporal medial (40). Nosotros lo hemos visto en un solo
paciente que tiene una atrofia hipocampal derecha, pero que no ha sido evaluado por
video-EEG.

Trastornos posictales de la memoria: Trastornos de la memoria verbal. Este trastorno
se ha visto asociado a las crisis hipocampales izquierdas y a la alteracion de la memoria
visuo-espacial, en las crisis originadas en el hipocampo derecho. Es mejor percibido
si se estudia al paciente en los dias en que no ha tenido crisis frecuentes. Fue descrito,
este sintoma, primariamente por Helmstaedter. Esta sintomatologia apoya la idea del
papel del hipocampo en oS procesos mnésicos.

£Como nos puede ayudar el analisis de grupos de sintomas y signos
ictales en la lateralizacion de la Z.E? Analisis de Cluster en la Epilepsia
del l6hulo temporal.

Si agrupamos un conjunto de sintomas y signos que se producen en determinada
sucesion temporal y a determinado tiempo, después de iniciada una crisis, podemos
incrementar el valor predictivo de lateralizacion. En un estudio realizado en coordinacion
con el CIREN en 24 pacientes con Epilepsia del I6bulo temporal por esclerosis
hipocampica, encontramos que los sintomas: reactividad parcial, automatismos
homolaterales, distonia ictal contralateral temprana (en los primeros ocho segundos),
disfasia posictal y rascarse la nariz con la mano homolateral a la ZE en los primeros
11 segundos del periodo posictal, lateralizaron la zona epileptogénica con un valor
predictivo positivo de 100 y sensibilidad de 55,5%. Ninguno de los sintomas aislados
tuvo un VPP superior al del claster, aunque la distonia ictal mostré mayor sensibilidad
y especificidad.

En conclusion, consideramos que debe hacerse el andlisis de los sintomas aislados
y de los clusteres de sintomas, para incrementar el valor lateralizador de Ia clinica
durante la revision de las crisis por video-EEG.
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Semiologia del mioclono

| mioclono es uno de los movimientos involuntarios mds comunmente

encontrados, se caracteriza por un repentino, brusco y breve movimiento,
parecido al choque eléctrico que es sentido en las extremidades, sin la pérdida de
consciencia. La mayor parte de las sacudidas son causadas por contraccion de musculo
(mioclono positivo), pero sacudidas similares pueden obedecer al cese repentino de
la contraccion del masculo, asociado con un periodo silencioso en el electromiografia
(EMG).

El mioclono es una sacudida breve, como un shock eléctrico, subito, que afecta
a un grupo muscular y se origina en el sistema nervioso. La respuesta de sobresalto
satisface los criterios de mioclonia, por lo que debe considerarse dentro de éstos (la
hiperekplexia).

Clasificacion clinica-electrofisiologica

El mioclono puede ser clasificado en tres grupos (cortical, subcortical y espinal),
basado en el mecanismo fisioldgico que lo genera. EI mioclono cortical se clasifica,
ademds, en tres subtipos: mioclonos corticales espontaneos, el reflejo y 1a epilepsia
parcial continua (EPC). La EPC, es definida como “continuas sacudidas del musculo
del origen cortical focal”, éste fenomeno es visto en condiciones diversas y es asociado
con crisis epilépticas generalizadas, en muchos de los casos. En este grupo, sin
embargo, existe una unica condicion caracterizada por sacudidas musculares focales
continuas, no asociadas con crisis epilépticas secundariamente generalizadas, y en este
sentido, es s6lo una forma focal de mioclono cortical espontaneo o reflejo. Debido a

of



que el mioclono espontaneo o cortical reflejo también comparte ciertas caracteristicas
comunes con la epilepsia, la EPC, puede considerarse un subtipo de mioclono.

De acuerdo con la topografia de los musculos involucrados, éste puede ser:
Generalizado, focal, segmentario o multifocal.

Generalizado: Se activan todos los madsculos al unisono, se necesita la polimiografia
para demostrar la progresion rostro caudal, de la activacion, en los musculos de la cara,
los miembros superiores y los inferiores, lo cual indicaria el origen cortical. Muchas
veces, el mioclono cortical generalizado tiene un inicio focal y se propaga rapidamente
por el cuerpo calloso, por lo que la demostracion de una diferencia de activacion en
tiempo de 10 ms, invisible a la vista humana, que puede verse en la electromiografia
(EMG) de masculos homologos, demuestra el origen cortical de éste. El mioclono de
tallo cerebral puede documentarse de la misma manera, su generador estd muy cerca
del ntcleo del nervio accesorio, por lo que el patron de reclutamiento tiene este orden:
primero, se contraen el trapecio y esternocleidomastoideo, luego masetero y después
los musculos faciales, mas tarde los del miembro superior y, por tltimo, los miembros
inferiores. ElI mioclono generalizado de origen espinal, incluye el mioclono propio
espinal, éste frecuentemente, se inicia por los musculos del abdomen'y paravertebrales,
y asciende o desciende a otros segmentos.

En relacion al patron electromiografico de cada musculo individual:

1. Incremento de las descargas de potenciales de unidad motoraPUM (mioclono
positivo)

2. No descargas de PUM (mioclono negativo)
3. combinacion de ambos.

Mioclono negativo: se describio como la interrupcion brusca de la contraccion
muscular, que determina un movimiento subito; inicialmente, se le llamo (astérexis).
Tassinari, fue el primero en caracterizar el origen epiléptico de alguno de estos episodios,
de cese de la contraccion asociado con un movimiento (mioclono epiléptico negativo).
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En la figura, puede observarse que en el electromiograma aparecen periodos de
contraccion silentes, sincronizados con una actividad cortical de puntas y ondas.

El mioclono negativo (MN), puede observarse en las epilepsias focales o
generalizadas, idiopaticas, sintomaticas o criptogénicas. Puede ser de origen cortical o
subcortical. En algunas epilepsias sintomaticas con lesiones difusas del cerebro, éste
puede ser subcortical o cortical. El Mioclono Negativo Epiléptico (MNE), se ha visto
asociado a lesiones focales del cerebro como los trastornos de la migracion neuronal,
las malformaciones vasculares, los tumores y los traumas, entre otros. Los criterios de
MNE de origen cortical, son los mismos de las mioclonias positivas corticales.

El mioclono cortical es de breve duracion, de registros musculares de menos de
50 ms, los de tallo cerebral son prolongados, mientras que el mioclono espinal puede
ser corto o largo, en la enfermedad de Creutzfeldt Jakob (ECJ), y en la Panencefalitis
Esclerosante Subaguda (PEESA), suelen ser duraderos.
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Clasificacion de acuerdo con la actividad del o de los mdsculos involucrados:
Mioclono de accion

Mioclono postural

Mioclono de reposo

Modo de precipitacion

Mioclono estimulo sensible (tacto, estimulo auditivo o fotico)

YV V VYV V VYV VY

Mioclono espontaneo.

Clasificacion con respecto a la distribucién y velocidad de propagacién de
movimiento:

El mioclono cortical: afecta misculos distales de las extremidades y la cara
independientemente (mioclono multifocal), aun cuando afecte a todo el cuerpo
(generalizado), el patron de propagacion es proximo-distal y la velocidad de propagacion
corresponde al de las fibras alfa. La afectacion de un miembro ocurre primero que el
homologo y, el tiempo que demora en reclutar uno y otro, es el tiempo necesario para
(que se propague a traves del cuerpo calloso (8-10 ms).

Propagacién a mdsculos inervados por un segmento medular o varios segmentos:
(mioclono propio-espinal)

Afectacion de mdsculos agonistas y antagonistas
Cortical: si

Subcortical: no

Clasificacion de acuerdo con la frecuencia en que ocurre:

» Ritmico como el cortical: repite en menos de un segundo (como un temblor).
La cocontraccion de agonistas y antagonistas y la corta duracion lo diferencian
del temblor.

> Arritmico:

> Periodico: los movimientos ocurren a intervalos regulares
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» Pseudoperiodico: el movimiento ocurre a intervalos no regulares pero siempre a
mas de un segundo entre ellos.

Clasificacién con relacion a la presencia de hallazgos en el EEG
Precedido por puntas y ondas
Precedido por polipuntas y ondas

Actividad ritmica a puntas de baja amplitud contralaterales en C3, C4, Pz

Y VYV VYV V¥V

Sin cambios en el EEG
»  Con artefactos por movimientos posterior al mioclono.

Clasificacién acorde a la coherencia de la frecuencia entre las descargas de PUM y
las EEG:

>  Coherente
> No coherente

Esta no es aplicable al mioclono negativo y tiene la desventaja de que durante un
movimiento voluntario, puede verse coherencia sin ser el mioclono de origen cortical.

Clasificacién basada en la existencia de reflejo cortical o no a la estimulacién del
nervio mediano (con o sin exaltacién de la respuesta refleja con o sin PESS gigantes o

PEV)

» La aparicion de un PUM después de 40 a 45 ms de haber estimulado el nervio
mediano a nivel de la mufeca, es tipico del mioclono cortical o la aparicion de
un PUM después de un P40 a los 20 6 25 ms.

> Mioclono cortical reflejo fotico, somatosensorial o tactil (incluye el positivo o
negativo)

Esto puede demostrarse mediante la estimulacion pareada: la hiperexitabilidad
cortical puede ser mayor o aparecer justo después de que aparece un mioclono
gspontaneo, entonces, se produce un potencial somato justo después de una mioclonia
espontanea.
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También, puede evaluarse la hiperexitabilidad cortical mediante la estimulacion
magnética transcraneal, después de un mioclono espontaneo.

Clasificacion etiologica

A)  Mioclono epiléptico sintomético

B)  Mioclono epiléptico no sintoméatico

C) Mioclono no epiléptico no sintomatico

A) Mioclono epiléptico sintomético: Incluye enfermedades como las Epilepsias
Mioclonicas Progresivas con o sin enfermedad de deposito, y otras enfermedades
neuroldgicas extrapiramidales, demenciantes, encefalopatias adquiridas y
medicamentosas.

1. Demencia por Cuerpos de Lewis: mioclono de poca amplitud, bilateral,
distal, de miembros superiores, multifocal, frecuentemente, provocado por
la postura y la accion, puede ser de reposo.

2. Mioclonias en trastornos extrapiramiedales: En la Enfermedad de Parkinson
con demencia, las mioclonias de accion o multifocales aparecen en los
primeros minutos de la ingestion de Levodopa 0 asociada a las discinesias
on, es distal simétrico y bilateral. Se presume un origen cortical. En la
Atrofia de Multiples Sistemas (AMS), se presenta un temblor de reposo,
accion e intencion, las mioclonias distales de las manos y dedos pueden
encontrarse, tanto en las formas de AMS-cerebelosas, como en la
parkinsoniana, en la que suele también ser reflejas a la luz y estimulos
tactiles. La Degeneracion Cortico Ganglionico Basal (DCGB) se presenta
con parkinsonismo unilateral, apraxia de la mano, trastornos sensitivos
corticales asimétricos, fenomeno del miembro alienigeno, temblor,
ataxia y la demencia, aparecen mioclonias continuas, puede ser cortical
0 subcortical, espontaneas o reflejas. Se pueden inducir con accion vy
la estimulacion somestesica sea tactil o propioceptiva. Aunque raro, se
han reportado casos en Pardlisis Supranuclear Progresiva, Degeneracion
Dentato-Rubro-Palido-Lusiana. Enfermedad de Huntington. Enfermedad de
Hallenvorden Spatz, Enfermedad de Wilsony Sindrome Mioclonia-Distonia.

3. Enfermedad de Alzheimer: Puede ser focal, segmentario, multifocal o
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generalizado, cortical o subcortical, aparecer tardiamente o mas temprano
en las formas hereditarias.

Enfermedad de Creutzfeldt Jakob: puede ser arritmico o ritmico, periodico o
pseudoperiddico, focal, multifocal o generalizado. Puede no siempre verse
en la forma esporadica, y estar asociado a posturas distonica o apraxia de la
mano.

Ataxia progresiva, epilepsia y mioclono (Sindrome de Ramsay Hunt) que
incluye las siguientes entidades: enfermedad celiaca, MERRF, MELAS,
Ataxia de Fredreich, Ataxia Telangiectasia, Degeneracion Dentato-Rubro-
Palido Luisiana, Encefalopatia Hipoxico-anoxica, encefalopatias metabdlicas
hereditarias del adulto (Sialidosis Tipo |y tipo Il, Lipofuscinosis del adulto).

Unverricht Lundborg y Enfermedad de Lafora.

Sindrome Opsoclono Mioclono Atdxico: Idiopatico, encefalitis de tallo,
sarcoidosis, paraneopldsico, esclerosis mdltiple, infarto talamico,
intoxicacion por Amitriptilina, Talio, Haloperidol yLlitio.

Ataxia Progresiva y Mioclono Palatino: Existen formas esporadicas y
familiares. Se aprecia una contraccion del paladar asociado a un movimiento
vertical, horizontal o rotatorio del ojo. Se diferencian en los estudios de
neuroimagen, en que las formas esporadicas tienen hipertrofia de la oliva
con sefales hiperintensas, y la familiar, mas atrofia de la médula cervical.

Sindrome de Insuficiencia renal con mioclonias de accion: Comienza con
temblor de los dedos de las manos, de reposo y de accion que luego
es sustituido por mioclonias de accion multifocales, ésta es sensible a
estimulos tactiles en las extremidades, puede haber reaccion de sobre salto.
Es autosomico recesivo. El trastorno renal comienza con proteinuria, hasta
la insuficiencia renal cronica, el trasplante soluciona el problema renal pero
no el cerebral.

. Enfermedad de May-White: Epilepsia, mioclonias, Insuficiencia renal cronica

(IRC), diabetes y afectacion cognitiva. Es una enfermedad mitocondrial y
debe diferenciarse del caso anterior.

Capitulo Il. Semiologia del mioclono 63




Mioclono en las encefalopatias adquiridas:

64

1.

Encefalopatia hipoxica aguda. En esta entidad aparecen contracciones

de baja amplitud de los muasculos de la cara, asociadas @ movimientos
oculares verticales y horizontales, con o sin crisis epilépticas tonico-
clonicas generalizadas. Puede afectar el tronco y provocar flexion y ser
sensible a estimulos. Aparece durante el estado comatoso secundario a
una encefalopatia hipoxica. Se asocia a descargas de brotes-supresion que
indican un mal pronastico.

Mioclono Reflejo Carotideo del Tallo Cerebral. Aparecen las mioclonias
simultaneas a las pulsaciones de la carotida y desaparecen con el masaje
del seno carotideo.

Sindrome de Lance-Adams: posterior a una encefalopatia hipoxico-
isquémica, aparecen mioclonias de accion, ataxia, disartria, piramidalismo,
afectacion cognitiva. El mioclono puede ser cortical, subcortical, del tallo
cerebral, y del sobre salto. Habitualmente es de accion e intencion. Mejora
con el alcohol.

Encefalopatias metabolicas adquiridas: insuficiencia hepdtica, renal,
respiratoria y pancreatica.

Causas de dano fisico: postrauma, hipovolémicas y shock eléctrico entre
otros.

Causas toxicas: bromuros, aluminio, bismuto, tolueno, Sindrome de
mialgias con eosinofilia, en pacientes que consumen I-triptéfano y la
suspension del alcohol, entre otros.

Mioclonias asociadas a enfermedades sistémicas: Tiroiditis de Hashimoto,
infecciones (SIDA, Leucoencefalopatia Multifocal Progresiva, Encefalitis del
Nilo, Enfermedad de Wipple).
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Mioclonias inducidas por medicamentos:

B-Lactamicos Amantadina
Cefalosporinas Entacapone
Aminoglucosidos Selegiline
Tetraciclinas Neurolépticos
Aciclovir Metoclopramida
Inhibidores de la recaptacion de serotonina Gabapentina
Imipramina Carbamazepina
IMAO Acido Valproico
Litio Fenobarbital
Benzodiazepinas Fenitoina
Tramadol Prednisolona
Dextropropoxypheno Furosemida
Antiparkinsonianos Amiodarona
Levodopa Omeprazol
Inhibidores de la acetilcolinesterasa Agonistas de la Dopamina

B) Mioclono epiléptico no sintomético: Incluye a las epilepsias y sindromes
epilépticos idiopaticos que cursan con crisis mioclonicas (Epilepsia mioclonica
benigna de la infancia, Epilepsia con ausencias infantiles, Epilepsia mioclonica
benigna de la lactancia, Epilepsia Mioclonica Juvenil de Janz, Epilepsia
generalizada con crisis febriles plus, Sindrome de Jeavons, Epilepsia mioclonica
astatica, Epilepsia con ausencias mioclonicas, Epilepsia con ausencias de la
adolescencia, Epilepsia con crisis tonico-clonica del despertar, temblor-
mioclonico familiar con epilepsia).

Temblor-Mioclonico Familiar con Epilepsia: Esta enfermedad es autosomica
dominante, el debut aparece en el adulto, se caracteriza por presentar un temblor de
baja amplitud, distal en manos y dedos, simétrico (temblor mioclonico), este temblor
es postural y de accion. Las crisis epilépticas suelen aparecer después del mioclono y
son del tipo tonico-clonicas generalizadas, ausencias, mioclonias aunque puede haber
crisis parciales complejas. Puede cursar con retardo mental y trastornos de la memoria.
La respuesta al tratamiento, es bueno, tanto al Clonazepam, como al Valproico y al
Fenobarbital.

Criterios  electrofisioldgicos:  La electromiografia  confirma el temblor, el
electroencefalograma muestra puntas, polipuntas y ondas, se obtiene el reflejo ¢ a los 40 ms.
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C) Mioclono no epiléptico no sintomatico: El mioclono subcortical incluye: mioclono
esencial, mioclono periodico, mioclono-distonico, mioclono reticular reflejo,
sindrome de sobresalto, y temblor palatino. EI mioclono esencial es un trastorno
no-progresivo, no asociado con crisis epilépticas u otro déficit neuroldgico y
probablemente incluye varios subtipos hasta ahora no clasificados. El mioclono
esencial normalmente ocurre irregularmente y no es estimulo sensible. Existen
reportes de mioclono esencial familiar.

El mioclono periddico es visto tipicamente en pacientes con Enfermedad de
Creutzfeldt Jakob (ECJ), usualmente, asociando las descargas periodicas sincronicas
a las descargas en el electroencefalograma (EEG). La Pan Encefalitis Esclerosante
Subaguda, también se caracteriza por movimiento mioclonico periddico, pero en esta
condicion el movimiento estd asociado con una contraccion del musculo asemejando un
movimiento distonico. El temblor palatino corresponde con un movimiento involuntario
de oscilacion vertical del velo del paladar. EI mioclono de la médula espinal puede
ocurrir irregularmente o cuasi-periodicamente, y puede ser repetitivo (mioclono espinal
ritmico). EI mioclono espinal puede ser también periodico y sensible a estimulos.
Puede ocurrir en un grupo de masculos inervado por cierto segmento espinal (mioclono
segmentario). En ocasiones, el mioclono espinal se origina en cierto segmento espinal
y lentamente se extiende rostral, asi como caudalmente, probablemente conducido por
los fasciculos propioespinales (mioclono propioespinal).

Sindrome Mioclonia-Distonia y reaccion de sohresalto

La reaccion de sobresalto: es una respuesta exagerada ante un estimulo inesperado,
habitualmente, tactil o sonoro. La respuesta es generalizada e incluye un componente
motor, autonémico y emocional.

Hiperekplexia: puede ser hereditaria o esporadica. Se caracteriza por una rigidez
generalizada con dorsiflexion del cuello y extension del tronco, con caida que se
precipita por estimulos sonoros, tactiles, vestibulares e inclusive Ia luz; también se
provoca al golpear suavemente la mejilla, el labio superior, el puente nasal o a piel que
se encuentra entre las cejas. Se ha visto asociado a una mutacion en un gen localizado
en el cromosoma 5, que se relaciona con la subunidad alfa del receptor de glicina.
Este tipo de enfermedad se confunde con crisis epilépticas y es motivo de un mal
manejo. Las formas sintomaticas se deben a lesiones en el tallo cerebral, intoxicacion
por estricnina o tétano. El tratamiento de eleccion es el Clonazepam.

66 Aprendizaje de la epilepsia basado en pregunitas




Sindromes clinicos que cursan con sobresalto

Tipo 1: Sobresalto primario

Hiperekplexia: formas genéticas y sintomaticas
Lesiones de Tallo cerebral (encefalitis y hemorragias)
Sindrome del Hombre Rigido

Tétano

Intoxicacion por estricnina

Idiopatico

Tipo 2: Sobresalto Primario con anormalidades asociadas
Epilepsia del sobresalto

Cultural

Psicogénico

Tipo 3: no caracterizado

Lesiones talamicas

Trastorno por estrés postraumatico
Sindrome de la Tourette
Abstinencia a farmacos y drogas

Sindrome Mioclonia-Distonia: ésta es una enfermedad autosémica dominante

de herencia predominantemente materna, en el que se presentan distonias subitas
asimétricas, en miembros superiores (espasmo del escribiente) o torticolis espontaneas,
asociado a mioclonias proximales espontaneas. La mutacion se encuentra en el
cromosoma 7 incluye una sarcoglicanopatia.
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Preguntas relaciongdas
con aspectos semiologicos

Antes de responder las siguientes preguntas, se sugiere revisar los primeros
capitulos del presente libro. No utilice las siguientes secciones para aprender nueva
informacion, sino para practicar lo aprendido.

Atendiendo a las siguientes secuencias de fotos o fotos individuales, diga qué tipo
de crisis sugiere o0 signo ictal, refiera ademas, si es o no lateralizante:
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9) Paciente de 48 anos cuyas crisis comenzaron a los 5 afios, ocurren varias veces
al dia, sobre todo matutinas, se desencadenan con la hiperventilacion, no recuerda lo
sucedido en el breve lapso que duran las crisis, rara vez ha tenido crisis convulsivas
generalizadas y se presenta a usted, en consulta y durante Ia hiperventilacion realiza los
siguientes movimientos en varias oportunidades:

10) Paciente que tiene crisis nocturnas caracterizadas por movimientos
ormandibulares, disartria, totalmente consciente y durante la crisis manifiesta el
siguiente hallazgo:
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12) Paciente de 6 afos que tiene crisis dormido, refiere que se le entumece el labio
derecho y la lengua.

13) Paciente que se esta realizando un electroencefalograma de rutina, durante el
cual ocurre una crisis.
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14) paciente en el periodo posictal inmediato (2 segundos del posictal)

15)
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16)

17) Marque sdlo las respuestas verdaderas

___Unpaciente con unaepilepsia occipital no debe tener en sus crisis automatismos
oroalimentarios

___Enlascrisis originadas en el I6bulo parietal pueden verse fenomenos sensoriales
elementales con marcha siempre contralateral al sitio de origen.

_Lapresencia de trastornos sensitivos ictales localizados en la cara bilateralmente
y en una mano, asociados a automatismos oroalimentarios y crisis afectivas, sugiere
que la zona sintomatogénica es el drea sensitivo-motora suplementaria.

__lLapresencia de trastornos sensitivos ictales localizados en la cara bilateralmente
y en una mano, asociados a automatismos oroalimentarios y crisis afectivas sugiere que
la zona sintomatogénica es la insula.

__Lapresencia de trastornos sensitivos ictales localizados en Ia cara bilateralmente
y en una mano asociados a automatismos oroalimentarios y crisis afectivas, sugiere que
la zona sintomatogénica es el 16bulo parietal.
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18) Marque con una X cudl de las siguientes epilepsias o sindrome epilépticos,
tienen sensibilidad al cierre ocular

_Ausencias con mioclonias palpebrales

_ Epilepsia con ausencias de la adolescencia
___Epilepsia Mioclonica Juvenil (EMJ) Janz

___ Epilepsia con crisis tonico clonicas generalizadas
__ Epilepsia focal con paroxismos occipitales

Preguntas de la 19 a la 24: Ante un paciente con las siguientes caracteristicas, diga
qué sindrome epiléptico considera que posee:

19) Retardo en el aprendizaje, paraparesia espastica congénita y mioclonias.

20) Pérdida de la vision progresiva con crisis tonico-clonicas fondo de 0jo palidez
de las papilas.

21) Mioclonias, crisis tonico clonicas, cognicion normal examen normal.

22) Deterioro cognitivo, ataxia, mioclonias y crisis tonico clénicas.

23) Crisis astdticas, mioclonicas y tonico-clonicas con cambios de conducta y EEG
con paroxismos centro-temporales en el suefio no REM.

24) Paciente con atrofia cerebral progresiva asimétrica, deterioro cognitivo y crisis
poco frecuentes focales clonicas, secundariamente generalizadas.

Diga qué examen indicaria para clarificar el diagnostico en cada caso:
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25) Pacientes de 1 afio con mioclonias y pérdida del contacto visual, no hay hepato-
esplenomegalia y no tiene mancha rojo cereza.

26) Paciente de 2 afios con mioclonias y pérdida del contacto visual, no hay hepato-
esplenomegalia y tiene mancha rojo cereza.

27) Paciente con sordera, ataxia y mioclonias asociado a debilidad proximal de las
cuatro extremidades.

28) Diga como diferencia una mioclonia cortical de la subcortical.

29) Se trata de un paciente masculino de 61 anos, diestro, con antecedentes de
salud refiere que hace tres meses, comenzo con cefalea en toda la cabeza, que se
incrementaba cuando se acostaba y en la madrugada. El médico de asistencia lo
interroga y encuentra que desde la misma fecha el paciente ve doble (ve un objeto
al lado del otro), y esta sintiendo un olor raro, por segundos, que le parece como Si
hubiera algo podrido, esto se asocia a un erizamiento del hemicuerpo derecho, las
demads personas que estan a su lado refieren que no sienten el mismo olor. En otras
ocasiones, ha notado un oscurecimiento visual, también de segundos de duracion, que
se recupera totalmente. Al examen se encuentra paresia del VI par derecho y papiledema
bilateral, el examen neuropsicoldgico mostrd amnesia episodica y visuo-espacial. Un
EEG realizado, evidencid actividad lenta temporal derecha de tipo delta.

Atendiendo a la sintomatologia, marque con una X, el o los planteamientos correctos:

a) Laconducta mas correcta ante este paciente es:

1. Realizar puncion lumbar
2. Realizar TAC de craneo y luego puncion lumbar
3. Realizar Video-EEG

b) Escriba todos los sintomas que sugieran en el paciente, 1a presencia de crisis
epilépticas
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¢) Describa los sintomas que no se explican por crisis epilépticas
d) ¢Usted considera que el paciente presenta crisis epilépticas?

e) Si usted considera que el paciente tiene crisis epilépticas, responda si es posible
plantear que tiene 0 no una epilepsia

f) Si realiza una TAC al paciente marque con una X |o que usted esperaria encontrar.

_Lesion ocupante de espacio hiperdensa en la TAC sin contraste, ubicada en la
region del ala menor del esfenoides

__Lesion ocupante de espacio hiperdensa en la TAC sin contraste, ubicada en la
region del agujero magno

Lesion ocupante de espacio hiperdensa en la TAC sin contraste, ubicada en la
region de angulo pontocerebeloso

_Lesion ocupante de espacio hiperdensa en la TAC sin contraste ubicada en el
surco olfatorio

g) Suponga que usted considera que se trata de una epilepsia, mencione si fuere
posible: Zona sintomatogénica, Zona de lesion, Zona de descargas Interictales, Zona de
déficit funcional, Zona epileptogénica estimada.

h) Las posibles causas de este cuadro clinico son:
___Hipertension Intracraneal idiopatica
___Absceso cerebral

_Meningioma

___Astrocitoma pilocitico

_ Esclerosis hipocampal

Las preguntas (30- 39) todas tienen el siguiente enunciado:

Una madre le refiere que su hijo de 9 anos padece de enfermedad celiaca, pero
que ahora viene al neurdlogo remitida por el pediatra, debido a que esta presentando
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unos episodios de una duracion de 2 a 3 minutos,en los cuales el nifio dice que ve
una lucecita, y desde que dice esto la madre lo Ilama y no responde, vira la cabeza
de izquierda a derecha y los ojos también como si estuviera mirando algo, después
se queda mirando fijo y hace como si estuviera masticando, se toca la ropa como Si
quisiera quitarsela y comienza a tener unos movimientos de flexo-extension " saltos
en la mano izquierda, luego en todo el miembro superior izquierdo, se pone rigido y
convulsiona, después se queda somnoliento y con mucho dolor de cabeza. La madre
ha notado que desde que le sucede esto el nifo, esta raro, habla cosas sin sentido,
el otro dia dijo que habian extraterrestres en la casa que lo miraban y hablaban con
él, que venian a buscarlo, esto lo hizo durante varios dias y que aun él los espera,
esta asi desde hace tres meses, lo ha llevado al psiquiatra, pero éste le dijo que el
nino estaba estresado y que tenia que ingresarlo, pero ella se negd. Ademas, nota que
también convulsiona dormido, porque Ie brincan las manos y los pies de cualquier lado.
El neur6logo examind al nifo y encontrd que tenia una cuadrantonopsia homonima
superior izquierda. El EEG en vigilia, demostr¢ alteracion de la electrogénesis; no hay
alfa, existe una actividad lenta focal parieto-occipital bilateral con paroxismos a punta-
ondas parieto-occipitales. Una TAC, se inform6 con calcificaciones de la sustancia
blanca cortico-subcortical bilateral occipital.

30) De acuerdo con el glosario de términos de la ILAE determine los hallazgos
semioldgicos de importancia clinica.

31) Identifique lazona de déficitfuncional, epileptogénica estimada, sintomatogénica,
de descargas interictales, de lesion, sugiera cual es la zona posible de debut ictal.

32) Sugiera las herramientas para evaluar adecuadamente la zona de debut ictal

33) Clasifique la crisis de acuerdo con las clasificaciones 1989, 2001, 2009.

34) Clasifique la epilepsia de acuerdo con la dicotomia focal o generalizada, su
etiologia, localizacion y ubiquela en la clasificacion de 1989.
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35) No tener ritmo alfa en este paciente debe interpretarse como:
___Variante normal del alfa

_Indicador de que existe una etiologia sintomatica de la epilepsia
__Esnormal no tener alfa a la edad de este paciente

___Notiene alfa porque hay una actividad paroxistica asociada.

36) ¢Qué consideracion diagndstica le merece la conducta que manifiesta el nifio
después que ha empezado a presentar crisis epilépticas?

37) ¢Cual de los hallazgos semiologicos consideraria un aura?

38) ¢Como evalta los movimientos que la madre describe que aparecen al inicio
del sueno?

Son crisis epilépticas parciales
Son crisis epilépticas generalizadas

__No tiene la semiologia de las crisis generalizadas. No hay compromiso del
estado de conciencia

Son convulsiones.

____Son movimientos fisioldgicos

39) De acuerdo con sus conocimientos de suefio, en qué fase ocurren los
movimientos descritos por la madre:

_Sueno REM
~Suefo no-REM
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40. Marque con una X las epilepsias que cursan con foto sensibilidad
__Ausencias con mioclonias palpebrales

___ Epilepsia con ausencias de la adolescencia

~ EMJ Janz

__ Epilepsia Idiopatica con crisis tonico clonicas generalizadas
___ Epilepsia focal con paroxismos occipitales

___Sindrome de Jeavon

__ Epilepsia Rolandica

___ Epilepsia con ausencias infantiles

___ Epilepsia miocldnica benigna de la Infancia

41) Se trata de una paciente de 10 afios de edad que tiene antecedentes de
haber nacido producto de embarazo normal, parto por cesédrea a las 34 semanas por
sufrimiento fatal agudo. Tuvo convulsiones al nacer. Desarrollo psicomotor retardado,
esta en segundo grado en escuela especial. Se le realiza video electroencefalografia por
presentar las siguientes crisis. (Ver figura)
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Durante el registro de suefio se observa un patron en suefio No-REM como el que
se muestra a continuacion.
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Se realizo estudio neuropsicoldgico encontrandose:

Weschler (escala verbal 56, escala ejecutiva 51, Cl total 52), una resonancia
magnética nuclear no mostro alteraciones.

Con los datos que se le muestran, realice el diagndstico en los 5 ejes segun propone
la propuesta clasificatoria de 2001:

42) Se presenta una paciente con 14 afios de edad sin antecedentes familiares de
epilepsia, antecedentes de salud hasta hace 4 meses que comenzo con convulsiones
que se han producido entre las 5 de la manana y las 8 a.m. El examen fisico es normal.
El nivel de inteligencia normal. La madre refiere que en las mananas se le caen los
objetos de las manos, por ejemplo el cepillo de los dientes cuando se lava la boca. En
video electroencefalografia se obtiene la siguiente crisis:
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Un electroencefalograma interictal muestra las siguientes caracteristicas:
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El electroencefalograma de la crisis es el siguiente:

FP1-AVG
F7-AVG
T1-AVG
T3-AVG
T5-AVG
01-AVG

.| FP1-AVG
F3-AVG
C3-AVG
P3-AVG
01-AVG

FZ-AVG
CZ-AVG
|PZ-AVG

FP2-AVG
F8-AVG
T2-AVG
T4-AVG
T6-AVG
02-AVG

FP2-AVG
F4-AVG
C4-AVG
P4-AVG
02-AVG
EKG

DEL DER
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Realice el diagnostico segun el esquema clasificatorio del 2001:
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Patrones electroencefalograficos y su
correlacion clinica

43. (EI EEG puede predecir el diagnéstico de epilepsia en pacientes sospechosos
de tener crisis epilépticas? (1):

44, (Puede el EEG contribuir a estimar la zona epilpetogénica?
45. (Qué utilidad tiene el EEG para evaluar el tratamiento?

46. (Existe alguna relacion entre ciertos patrones del EEG y la etiologia de las
epilepsias?

47. (Puede el EEG evaluar la presencia de trastornos paroxisticos no epilépticos?

48. Marque con una X los patrones electrograficos que suelen verse en la Epilepsia
del Lobulo temporal mesial.

_Actividad ritmica theta que comienza en electrodos Pg1, T1y se propaga de T3,
15,17, C4, Cz, P4, 78, T6 y luego a Pg2, T2, T4 y se generaliza

_Actividad a forma de ondas lentas angulares en Pg1, T1, T3
___Actividad lenta theta localizada en region temporal derecha
_Actividad a puntas y ondas frontotemporal bilateral

__Actividad focal frontal derecha.
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49. Marque con una X los patrones electrograficos que suelen verse en la Epilepsia
Mioclonica Juvenil de Janz:

__EEG normal
_Actividad a puntas y ondas frontales bilaterales

__Actividad focal frontal que se generaliza rdpidamente a forma de puntas y ondas
de modo sincronico y simétrico

_Ausencia del alfa.

50. Marque con una X los patrones electrograficos que suelen verse en la Epilepsia
con ausencias infantiles:

__ EEG normal
_Actividad a puntas y ondas lentas a 3 HZ

__Actividad a puntas y ondas a 3HZ en region frontal que se generaliza
secundariamente

__Ennifio de 7 afos se observa actividad a ondas lentas angulares que comienza
en regiones posteriores, y se propaga hacia las regiones anteriores progresivamente
durante la hiperventilacion

__Ausencia de ritmo alfa.

51. Diga a qué epilepsia o sindrome epiléptico pertenece el siguiente trazado:
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52. Todas las caracteristicas electrograficas siguientes pueden verse en la Epilepsia
Rolandica en algtin momento evolutivo de ésta, excepto en una, marquela:

__ Electroencefalograma interictal de vigilia normal

_ Electroencefalograma de suefio con actividad de puntas y ondas de gran amplitud
en regiones centro-temporales bilaterales.

__ Electroencefalograma de suefio que muestra puntas y ondas generalizadas
durante toda la fase Il'y lll del No-REM

_Actividad a forma de puntas y ondas centro-parietales

_Actividad a forma de Sharp-Waves en regiones temporales.

53. Diga a qué sindrome epiléptico pertenece este EEG
a) EEG de vigilia la marca indica apertura ocular

b) EEG de la misma paciente en suefio

(B)
pei

el 7 2 o B w,,x,,i'afLm
P e i) H"A.\\Nf"
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54. Marque con una X los hallazgos electroencefalograficos del Sindrome de Dravet
(SD).

__Alos 6 meses con la primera crisis febril el EEG es usualmente normal

~ Con la primera crisis febril el EEG puede mostrar paroxismos generalizados a
forma de puntas y ondas

~Con la primera crisis a febril, el EEG puede mostrar foto sensibilidad
~Cuando el paciente ha pasado la fase catastrofica ya no muestra foto sensibilidad

__Lafoto sensibilidad puede ser autolimitada en el tiempo de informes de EEG.

55. Para el diagnostico de los sindromes epilépticos con puntas y ondas continuas
en el suefio No-REM (POCSL) necesario:

_Realizar electroencefalograma durante 24 horas incluyendo el sueio

~ Registrar la actividad electrografica tras la privacion del suefio durante 30
minutos a 1 hora

_ Que el porcentaje de puntas y ondas debe ser superior a 85%
_Que el porcentaje de puntas y ondas debe ser de mas de 50%

__Deben tenerse al menos 2 EEG, con puntas y ondas continuas en el No-REM para
hacer el diagnostico.

CRISIS EPILEPTICAS SEGUN EPILEPSIAS Y/0 SINDROMES EPILEPTICOS

56. Marque con una X en qué epilepsias o sindromes epilépticos se puede observar
foto sensibilidad:

__Epilepsia Mioclonica juvenil

__Epilepsia Mioclonica benigna de la infancia
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__Epilepsia focal benigna de la infancia con paroxismos occipitales
__Epilepsia tonico-clonica del despertar

__Epilepsia del lobulo temporal medial por esclerosis Hipocampal.

57. (Cudles de las siguientes aseveraciones, distinguen a la migrafia con aura de las
crisis occipitales de la Epilepsia de Gastaut?

__Fenomeno de aura seguido de cefalea hemicraneal
___Presencia de escotomas como aura
__ Frecuencia de 3 a 4 veces en el mes

_ Presencia de fenomenos visuales que se mueven en direccion contraria al sitio
donde se origind en el campo visual

___Velocidad en que se suman los sintomas
___Direccion del movimiento
_ Colory forma de las imagenes que se observan

Duracion del fendmeno.

58. Marque con una X las Epilepsias que cursan con mioclonias palpebrales
___Ausencias con mioclonias palpebrales

_ EMJ Janz

___ Epilepsia con ausencia de la adolescencia

__ Epilepsia Rolandica

__ Epilepsia con ausencias infantiles

__Sindrome de Jeavon

~_Ausencias Phantom

_ Estatus mioclonico con encefalopatia
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59. Las siguientes epilepsias y sindromes epilépticos cursan con estas caracteristicas:
crisis de ausencias, mioclonias, crisis astaticas y tonico-clonicas generalizadas.

~Sindrome de Lennox-Gastaut

__Epilepsia Focal Benigna de la infancia con paroxismos centro-temporales tipica
~ Epilepsia Parcial Benigna Atipica de la Infancia

___Sindrome de Tassinari (con ausencias mioclonicas)

___ Epilepsia Mioclonica Juvenil de Janz.

60. Una de las formas de diferenciar las posibilidades diagndsticas marcadas
anteriormente es indicar:

_ Electroencefalograma de vigilia
__ Electroencefalograma de sueo
_Resonancia Magnética Nuclear

~ SPECT ictal.

61. La Epilepsia focal benigna de la infancia con paroxismos centro-temporales
cursa con alguna o todas las crisis siguientes. Marque 1a que considere correcta:

___ Crisis mioclonicas, astaticas, tonico clonicas generalizadas
_ Parestesias periorales

__ Clonias focales en la mejilla

_ Ausencias

~ Tonicas axiales.

62. Epilepsia focal benigna de la infancia con paroxismos occipitales

Crisis parciales complejas
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__ Crisis vegetativas
___ Crisis fotosensibles

Gelasticas.

63. Epilepsia parcial benigna atipica de la infancia
_Astdtica, mioclonicas, tonico-clonicas generalizadas
_ Focales motoras con marcha

~ Astaticas

__Tonicas axiales.

64. Sindrome de West
__ Espasmos tonicos
____Hemiespasmos infantiles
__ Crisis vegetativas

_Ausencias tipicas.

65. Epilepsia con ausencias mioclonicas:
___Mioclonias palpebrales sin ausencias
__Ausencias con mioclonias de los brazos
_Ausencias con mioclonias periorales

Ausencias atipicas.

66. Epilepsia tonico clonica del despertar

__ Crisis focales secundariamente generalizadas
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__ Crisis mioclonicas al inicio sequidas de clonica al despertar
__ Crisis tonico-clonicas

__ Crisis de ausencias.

67. Sindrome de Lennox-Gastaut
__ Crisis de ausencia tipica

_ Crisis astéticas

_ Crisis tonicas axiales

 Crisis de ausencia atipicas.

Tratamiento en epileptoloyia

Mencione si los siguientes medicamentos tienen interacciones y de existir
expliquelas:

68. Fenitoina con Isoniazida

69. Carbamazepina con Dextropropoxifeno
70. Acido Valproico con Omeprazol

71. Acido Valproico con cimetidina

72. Lamotrigina y Valproato

73. Meropenem y Valproato

74. Carbamazepina y Valproato

75. Alcohol y Carbamazepina
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76. Clofibrato y Fenitoina
77. Eritromicina y Carbamazepina
78. Levotiroxina y Carbamazepina

79. Fenitoina y Warfarina.

80. Organice por orden de eleccion, los siguientes antiepilépticos, en el anciano:
1. Levetiracetam

2. Gabapentina

3. Lamotrigina

4. Valproato

5. Fenitoina

81. (Cudl es el tratamiento para el sindrome de West asociado a esclerosis tuberosa?

82. (Cudl es el tratamiento ideal de sindrome de West con displasia cortical
hemisférica?

83. ¢Cudl es el tratamiento ideal del sindrome de Lennox Gastaut con crisis astaticas
frecuente incontrolables?

Preguntas 84 a 87

De acuerdo con sus conocimientos sobre las reacciones adversas a los Farmacos
Antiepilépticos (FAE) responda:
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84. Marque con una X las respuestas correctas.

_lasreacciones adversas afectan la calidad de vida del paciente con epilepsia
_Lasreacciones adversas son una causa importante de fallo en la terapéutica
~ Ocurren siempre en las primeras 24 horas de iniciado el tratamiento.

~ Ocurren en 5% de los pacientes

~ Ocurren en 40 a 60% de los pacientes

~ Ocurren en 80% de los pacientes.

85. ¢Como pueden clasificarse las reacciones adversas a los FAE? Ponga ejemplos,
en cada caso.

86. ¢Qué tan comn es la agravacion de crisis por la CBZ?
_ Ocurre dependiendo del sindrome epiléptico

~_ Ocurre solo en politerapia

_ Es'mas frecuente cuando se emplean dosis altas

__Aparece solo en sindromes epilépticos generalizados.

87. (Como minimizar el efecto tipo A?

88. Tratamiento de eleccion en sindrome de West causado por una Trisomia como,
por ejemplo, el Sindrome de Down.

89. Tratamiento de eleccion en Sindrome de Lennox-Gastaut que no responde a
Valproato.
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90. Tratamiento de eleccion en Sindrome de Lennox-Gastaut con crisis tonicas en
forma de estatus, que tiene tratamiento con Valproato, Lamotrigina y Clonazepam

91. Paciente con crisis frecuentes, de 37 afios de edad, que lleva tratamiento con
Carbamazepina, 6 tabletas al dia. Se le ha diagnosticado una Epilepsia focal parietal
criptogénica.

92 ¢(Usted qué haria? Ante un paciente con 76 afos con Epilepsia focal por AVE
isquémico del territorio de la arteria cerebral media, lleva tratamiento con Carbamazepina
y Clonazepamy esta controlado. El clinico le indica Warfarina porque supone una
etiologia embdlica del infarto.
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Epilepsia y mujer

93. ¢Qué haria usted, si una mujer de 15 arios, con Epilepsia Mioclonica Juvenil
de Janz que Ileva tratamiento con Valproato de magnesio, 8 tabletas, y solicita asesoria
para salir embarazada?

94. ¢Qué haria usted, si una paciente con embarazo actual de 23 semanas, que lleva
tratamiento con Lamotrigina (100 mg), 3 tabletas diarias se ha descompensado?

95. Paciente que solicita ayuda al neur6logo porque le han dicho que tomando
Valproato y Lamotrigina no puede lactar.

96. Marque V o F segun corresponda:
__Lamujer con epilepsia tiene mayor riesgo de eclampsia
__Lamujer con epilepsia tiene mayor riesgo de parto pretérmino si fuma

~Lamujer con epilepsia no puede lactar porque los FAE se excretan por la leche
materna

_La mujer con epilepsia que toma CBZ tiene mas riesgo de malformaciones
congénitas que 1as mujeres sin epilepsia

__La muijer con epilepsia tiene mas riesgo de convulsionar en el embarazo si no
tenia crisis antes de salir embarazada, al menos nueve meses antes.
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Epilepsia y Neuroimagenes

97. Identifique la posible etiologia de un paciente con Sindrome de Lennox Gastaut,
que se le practique una RMN (Resonancia Magnética Nuclear) y se obtiene |a siguiente
imagen:

98. Paciente con crisis frecuentes, caracterizadas por automatismos manuales
unilaterales y desconexion. Se realiza RMN de craneo, con Gadolinio y se obtiene Ia
siguiente imagen:
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99. Paciente con aura epigastrica ascendente, seguido de automatismos
oroalimentarios y gestuales. Tiene historia de crisis febriles en la infancia. Se realiza
estudio y se muestra la siguiente imagen:

Ipsilateral Contralateral

M JNJtm
m”h"ww J\.mﬂbﬂm
Al B Ay ‘,.,;«tﬁLLm
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100. Paciente de 35 anos con epilepsia del 16bulo temporal intratable

Se le realiza una RMN FLAIR, T1 con Gadolinio y técnicas de difusion
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101. Paciente de 45 afos con epilepsia intratable. Se realiza la siguiente RMN y se
encuentra la siguiente secuencia de imagenes.

103. Seriale los criterios imaginoldgicos directos de la esclerosis hipocampal:
_Atrofia del l6bulo temporal

__Atrofia hipocampal unilateral con sefales hipointensas en T1
__Hiperintensidades en la amigdala

__Dilatacion del cuerno temporal del ventriculo lateral

__Seniales hiperintensas en la sustancia blanca del l6bulo temporal
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Neuropsiquiatria y epilepsia

104. Marque con una X las caracteristicas que a continuacion constituyen elementos
clasificatorios de los trastornos psiquidtricos en epilepsia:

_Disfuncion cognitiva inducida por farmacos
__Psicosis al inicio del tratamiento antiepiléptico

__ Psicosis que aparece cuando el paciente estd libre de crisis y mejora al tener
crisis

__Psicosis que aparece tras un periodo de 3 dias, libre de sintomas psiquiatricos,
después de haber tenido un cluster de crisis.

105. (Cuales de los siguientes enunciados son determinantes del deterioro cognitivo
en la epilepsia del I0bulo temporal:

__Depresion no tratada

__ Deterioro de la memoria semantica en los pacientes con psicosis interictal,
como revelara Fliigel

__ Bradipsiquia por el uso de FAE, como la Carbamazepina, el fenobarbital o la
Fenitoina y ocasionar trastornos de memoria secundarios a su efecto en el nivel de
atencion

__Lesion hipocdmpica y amigdalina
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__Presencia de descargas interictales en localizacion temporal con propagacion
contralateral

__Propagacion de las descargas a las regiones frontales.

106. Impacto de la cirugia de la epilepsia en la cognicion.

El declinar posoperatorio de la memoria depende:

_Del volumen de tejido que es removido durante la cirugia
_Lareserva funcional de las estructuras remanentes
_Laedad al momento de la cirugia

~ Elsexo

__Elcociente intelectual previo.

107. Refiera si los planteamientos siguientes son'V o F:

__Psicosis periictal se refiere a la psicosis que aparece dias antes de la crisis,
habitualmente 72 horas, la que aparece durante la crisis epiléptica y la que aparece
posterior a éstas (desde las 72 horas hasta 3 meses después). Mientras que la
psicosis ictal representa una expresion de la actividad de las crisis, 1a psicosis posictal
usualmente sigue a un racimo de éstas. (11)

__Psicosis ictal constituye un status epilepticus parcial complejo

_ Psicosis posictal. Esta complica a las epilepsias focales y generalizadas, siendo
mas frecuente en las focales y, especialmente, en la ELT.

__Los criterios mas aceptados en la actualidad son los criterios de Logsdail y
Toone.

108. Deben remitirse al psiquiatra los siguientes casos:

__ Pacientes con complicaciones psiquitricas
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_ Pacientes con ideacion suicida
__Pacientes con psicosis con excitacion
____Pacientes con automatismos psiquicos

_ Los pacientes no deben ser remitidos al psiquiatra.

109. ¢Constituye la depresion una contraindicacion para la cirugia de la epilepsia?

110. Marque con una X los conceptos verdaderos:

_ Los pacientes con Epilepsia del Iobulo temporal derecho, operados, tienen
mayor riesgo de complicaciones posquirurgicas como depresion

_ Los siguientes medicamentos son de eleccion para el tratamiento de la
depresion en epilepsia: Amitriptilina, Nortriptilin, Imipramina

_Los siguientes medicamentos pueden usarse a bajas dosis: Amitriptilina,
Imipramina

_La respuesta al tratamiento con inhibidores puede depender de los niveles
basales de colesterol.

111. Los criterios de remision para el psiquiatra en un caso de depresion y epilepsia
incluyen los siguientes:

___Intento de suicidio
__Ideacion suicida
__Depresion leve
__Depresion psicotica

__Depresion recurrente que no responde a un primer medicamento.
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Preguntas de integracion con casos
atendidos en la consulta

112. Una paciente de 13 afos asiste a consulta de clasificacion de epilepsia, remitida
por el presunto diagnastico de epilepsia. Se interroga y nos refiere que ella tuvo una
caida brusca donde la madre relata que tuvo convulsiones. Ha tenido caidas repentinas
en los meses previos, pero no sabe qué paso, porque no hay testigos. Ella se ve ansiosa,
detallista en su narracion, aunque recuerda pocas cosas. Cuando le preguntamos qué
estaba haciendo nos dice: -que viendo TV y que estaba medio dormida, de pronto
comenzo, dice ella... como a sofar, lo raro es que “doctor estaba sofiando con lo que
veia en el televisor y antes de la ‘convulsion’, noté que en realidad estaba despierta y
que las imagenes del televisor, la misma que estaba viendo, aparecia para donde quiera
que miraba y que cuando veia a otros objetos también los veia repetidos”. Cuando
la crisis termind noto, nos refiere, que tenia sangre en la boca, se habia mordido la
lengua en la parte derecha. La madre narra que todo durd dos minutos. Se examing y
se encontro que la paciente tenia alteraciones en el pensamiento espacial, en el Test de
Bender, mostro lo siguiente:

Muestra Paciente
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Muestra Paciente

Una TAC de craneo revel6 una atrofia bifrontal y una lesion hipodensa intraselar.
La RMN en T1, mostro engrosamiento de la corteza frontal (giro frontal superior y
parietal bilateral). Las secuencias en T2 mostraron una hiperintensidad en sustancia
blanca subcortical parietal derecha. El EEG fue descrito del siguiente modo: ritmo alfa
asimétrico con predominio del izquierdo, escasa reactividad en 02. Existe actividad a
puntas y ondas biparieto-occipitales que se incrementan con la hiperventilacion, al
final de ésta existe una actividad de puntas ritmicas a 7 Hz que aparece en P4, C4 y se
propaga a C3, P3y a los 4 segundos se generaliza a forma de puntas y ondas simétricas
y sincronicas, esta actividad se sigue de un enlentecimiento parieto-occipital.

a) ¢Considera que la paciente tuvo una crisis epiléptica?

b) Sefale los elementos semioldgicos de la crisis considerada

¢) Clasifique los hallazgos segun los 5 ejes de la clasificacion del 2001

d) ¢Puede usted inferir la zona epileptogénica? ¢Por qué?

e) Plantee las zonas que se estudian en epileptologia

f) Mencione los elementos que hacen pensar que esta paciente tiene epilepsia

) ¢Existe algun trastorno del suefio que estaria en el diagnostico diferencial de esta
paciente?

h) ¢Qué elementos permiten diferenciarlos?

i) ¢Existe alguna prueba de laboratorio que pueda diferenciarlos? Mencionela/s.
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113. Paciente de 39 afios que después de haber estado ingiriendo bebidas
alcoholicas, al dia siguiente comienza con decaimiento, palidez, palpitaciones, y a las
72 horas comienza, de modo subito, a sentir voces que le hablan desde adentro de
la cabeza; esto le dura 10 6 12 minutos y son recurrentes, esta irritable y ansioso.
Es remitido a consulta de clasificacion y orientacion en epilepsia por aura continua y
psicosis posictal.

114. Paciente traido a consulta porque refiere que padece de crisis epilépticas desde
los 30 anos y tiene ahora 45. Es masculino, derecho y padece de hipertension arterial.
Describe que sus crisis comienzan girando la cabeza, que le llega hasta el hombro y
siente como un mareo. En realidad, “no me veo virando la cabeza, siento el mareo y me
dicen que giro la cabeza”. Se le pregunta ¢Es eso lo Unico que siente?

“No me pueden dar mas fuertes, es algo raro, extrafio que no puedo explicar,
cuando me da eso salgo caminando y diciendo las palabras cofio, cofio, cofio. . .,
cuando esto termina me cuentan que estoy algo tonto y cuando me doy cuenta
que algo paso, es porque tengo dolor de cabeza en el lado izquierdo, opresivo,
que me dura aproximadamente una hora. Me hice una RMN que documento
una atrofia hipocampal izquierda, un electroencefalograma, que mostré la
presencia de ondas lentas angulares en region temporal izquierda y un estudio
neuropsicoldgico, me lo informaron como anormal porque tenia afectacion de
la memoria. He estado tratdndome con Sertralina por depresion hace dos arios.
Me indicaron Carbamazepina pero no la toleré por constipacion, Valproico, lo
suspendi porque la acidez no me dejaba vivir y ahora tengo tratamiento con
Lamotrigina, dos tabletas y Clonazepamy, una tableta en la noche, y tengo una
crisis por semana. Vengo porque me dijeron que la epilepsia se opera y yo
quisiera entrar en el protocolo”.

115. Viene a consulta de orientacion en epilepsia una paciente de 53 afios, refiriendo
que estd sintiendo unos mareos, “es como algo que me pasa por el cuerpo, es un
decaimiento, como si me fuera a ir del aire, me siento temblorosa, ansiosa y esto me
aparece ante determinados estimulos como hablar, 1a presencia de ruido, el miedo”. Se
le pregunta ¢puede explicarse mejor?

La paciente responde “empiezo a sentir algo pesado que corre por mi Cuerpo,
se reseca la boca, el cuerpo se pone débil, por aproximadamente diez minutos.
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Para que los sintomas alcancen su maxima expresion pasan cinco minutos y
luego cuando todo pasa me siento perfectamente bien”. Es maestra licenciada,
padece de asma bronquial y trae un EEG, que muestra actividad paroxistica focal
en region fronto-temporal izquierda, agrupadas en trenes breves de un segundo.

116. “Doctor vengo porque hace 5 afios tuve un trauma de craneo en el cual, aunque
no perdi la conciencia, si perdi el olfato y el gusto. Ahora me pasa algo raro, siento una
c0sa en el estdbmago que me asciende de pronto, siento un escalofrio y se me erizan
las extremidades superiores; después de esto no recuerdo nada”. La esposa que lo
acompana plantea que el paciente tuerce la mano izquierda y que empieza a bostezar
continuamente, y que todo dura segundos o un minuto. Esas crisis se suceden cada

semana una o dos veces. La ultima ocurrio la semana pasada”. “No he notado, doctor
que nada me lo provoque. Quisiera saber si en realidad tengo o no epilepsia”.

117. “Doctor estoy preocupada por mi hija ella se queja de que estd nerviosa, yo
pensé que era porque estaba en pruebas finales y tenia que presentar trabajos en power
point. Y eso pone a uno tenso. En el dia que exponia se le cayo el lapiz de 1a mano.
La llevé al Psiquiatra y éste me dijo que estaba muy tensa y le indico como relajarse.
Pero ella se siente igual y ayer paso algo muy raro estaba tomando batido y se lo echd
encima, yo le pregunté que qué le paso y ella me dijo que no sabia por qué, pero que a
ella se le mueven las manos solas, sobre todo cuando va por las mananas a la escuela.
Mi preocupacion fundamental es que su padre padecio de epilepsia y aunque se curd
igual que le paso a una abuela de él, yo quisiera saber si esto que le esta sucediendo
a mi hija son crisis epilépticas”. Interrogamos a la hija que tiene 14 anos y nos dice,
exactamente, 1o mismo que la madre, ante la pregunta y épor qué se le mueven las
manos?, ella responde “no sé, yo siento un corrientazo y se me mueven, esto me ocurre
todos los dias”.

118. Paciente que se remite a consulta porque de nifia tenia crisis epilépticas que
no recuerda como son. Ahora, tiene 23 anos, estd embarazada con 26 semanas, hace 8
anos no tiene crisis y no lleva tratamiento. Viene para recibir asesoria.

119. Un padre trae a su hijo de 23 anos porque en las noches, dormido, lo despierta
un grito y ve a su hijo con movimientos de sacudidas bruscas que ceden en dos minutos
y, luego, el paciente refiere que no recuerda lo sucedido. “En una ocasion se mordio la
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lengua y siempre tienen relajacion de esfinteres. Durante el dia nunca le ha sucedido
nada”.

120. Un geriatra le pide opinién sobre la conveniencia de seguir tratando a un
paciente de 76 afos con Carbamazepina para evitar crisis. El paciente tiene diagndstico
de Epilepsia del Iobulo frontal y no presenta crisis desde hace un ano. ¢Qué le diria
usted? Ademads, le pregunta si sucede igual con la Fenitoina, el fenobarbital y la
Primidona.
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Capitulo X






Respuestas

Respuesta a la pregunta 1

La secuencia de imagenes indica un paciente con movimiento progresivos de
elevacion de los miembros superiores, que asociado a un patron de actividad ritmica
monomorfa que se generaliza a 3 Hz, es tipico de una ausencia mioclonica, Sindrome
de Tassinari.

La epilepsia con las ausencias mioclonicas (EMA), constituye una epilepsia muy
rara, ocurre entre 0.5-1% de todas las epilepsias. ES reconocida como una entidad
individual por la Comision en clasificacion y terminologia de la Liga Internacional Contra
la Epilepsia, en 1989. La edad de comienzo de las crisis epilépticas, es los 7 afnos (el
rango es de 11 mes a 12 afos). Se caracteriza clinicamente, por crisis de ausencia
acompanadas por mioclonias ritmicas bilaterales severas. Las mioclonias constituyen
una caracteristica constante y afectan a los masculos de hombro, brazos y piernas
(los musculos de la cara son menos frecuentemente afectados). Estas crisis tienen
un comienzo y un fin brusco, con una duracion de 10 a 60 segundos (mayor que el
observado en ausencias de nifiez, tipicas). Los pacientes con frecuencia tienen retraso
mental, que estd presente en el momento del diagndstico o aparece durante la evolucion
de la enfermedad. Pueden tener trastornos del comportamiento, impulsividad y dificultad
para cumplir las instrucciones. En comparacion con la epilepsia con ausencias infantiles,
tiene mas comorbilidad psiquiatrica y neuroconductual.El EEG interictal, muestra una
actividad de base normal, y el ictal muestra una descarga sincronica bilateral, de
puntas y ondas simétricas a 3 ciclos/segundo similar a la observada en la Epilepsia
con ausencias de la Infancia. El video-EEG juega un papel vital en el diagnéstico del
EMA, para visualizar los movimientos musculares durante las descargas epileptiformes.
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Este sindrome es, habitualmente, resistente a los anticonvulsivantes convencionales;
sin embargo, la terapia combinada de (20-40 mg/kg/dia de Valproato y 20-40 mg/kg/
dia de Ethosuximida, ayuda a controlar las crisis. Recientemente la Lamotrigina a dosis
de (1-5 mg/kg/dia), sola 0 en combinacion con el Valproato a (20 mg/kg/dia) resulta
muy efectivo en EMA.

Lecturas recomendadas

Manonmani V., Wallace S.J. Epilepsy with myoclonic absences. Arch Dis Child,
1994; 70: 288-290.

Commission on Classification and Terminology of the International League Against
Epilepsy. Proposal for revised classification of epilepsies and epileptic syndromes,
Epilepsia, 1989; 30: 389-399.

Tassinari CA, Bureau M., Thomas P, Epilepsy with myoclonic absences. In Roger
J., Bureau M., Dravet C., Dreifuss FE., Wolf P, (eds.). Epileptic syndromes in infancy,
childhood, and adolescence. 2"ed. London; John Libbey, 1992; 151-160.

Respuesta a la pregunta 2

La posicion de la mano apretando la parte anterior del cuello, es una de las
posiciones tipicas que asumen los pacientes por sensaciones referidas a la garganta,
como la constriccion laringea, éste es la presentacion tipica de las crisis originadas
en la insula. Basado en la presencia de patrones interictales en registros obtenidos
de la corteza insular con electrodos profundos, en pacientes con Epilepsia del l6bulo
temporal (ELTm), y la similitud de sintomas con la de las crisis en la Epilepsia del l6bulo
temporal, obtenidos tras la estimulacion de la insula, se ha sugerido que los fallos
tras la lobectomia tempora, | se deben al no reconocimiento de la presencia de crisis
insulares. Este concepto, finalmente, se derribd cuando Silfvenius y colaboradores,
en 1964, mostraron que la reseccion insular, no lograba aumentar el control de las
crisis, mientras que elevaba significativamente la morbilidad quirdrgica. El interés en
epilepsia de corteza insular, se retomo por Isnard y col., en el afo 2000, al describir las
primeras crisis insulares con registros intracorticales en dos de 21 pacientes con ELTm,
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en los cuales los sintomas ictales, sugerian un inicio opercular y el EEG de superficie,
mostraba alteraciones que sugerian una propagacion temprana de 1as crisis epilépticas
a la corteza opercular. Se entendio, entonces, que era necesario reconocer una epilepsia
de la corteza insular.

Diversos estudios indican que es posible reconocer la epilepsia de corteza insular
en la mayor parte de los casos. Debido a la confluencia de funciones en una region
limitada, como se demuestra por estimulo cortical a a corteza insular, creemos que
las crisis insulares deben ser sospechadas siempre que se asocien sintomas viscerales
con sintomas somatosensoriales, tempranamente, en una crisis epiléptica. Por lo tanto,
las crisis insulares pueden ser sospechadas en pacientes de epilepsia parecida a la
ELTm si tienen, tempranamente en 1a crisis, sintomas somatosensoriales (por ejemplo:
incomodidad laringea, contraccion de garganta, parestesias) o la asociacion con
pedaleo, automatismos gestuales precediendo o concomitante con crisis tipicas del
l6bulo temporal, como con el fenémeno ya descrito. En pacientes con epilepsia que
pareciera parietal, debe sospecharse epilepsia insular si las parestesias son limitadas a
la region perioral, intraoral o distribuido en un territorio cutaneo grande, o bilateral; debe
sospecharse en pacientes con Epilepsia parecida a la del l6bulo frontal en los cuales
los automatismos hipermotores son antecedidos por fendmenos somato-sensoriales.
Debido a que la mayor parte de los pacientes son generalmente incapaces de recordar
cualquiera de los sintomas subjetivos experimentados durante las crisis, el médico
clinico necesita estar vigilante sobre el aura que puede ser relatada por un testigo.

Lecturas recomendadas

H., Gloor P, Rasmussen T. Evaluation of insular ablation in surgical treatment of
temporal lobe epilepsy. Epilepsia, 1964; 5:307-320.

Isnard J., Guenot M., Ostrowsky K., Sindou M., Mauguiére F. The role of the insular
cortex in temporal lobe epilepsy. Ann Neurol, 2000; 48:614—623.

Isnard J., Guenot M., Sindou M., Mauguiére F. Clinical manifestations of insular
lobe seizures: a stereo-electroencephalographic study. Epilepsia, 2004; 45:1079-1090.
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Respuesta a la pregunta 3

Observe en la secuencia de fotos, que el paciente muestra un cambio en la
expresion facial que indica miedo o dolor, desviacion tonica del angulo del labio a la
derecha, ademas, hay una flexion-extension de los miembros inferiores con grasping
del miembro superior derecho. Esta secuencia indica la presencia de automatismos
mimicos y de pedaleo con posturas tonicas asimetricas, descritas en la epilepsia del
lobulo frontal, posiblemente orbito-frontal o del drea motora suplementaria. Estos
automatismos pueden ser llamados hipermotores, los cuales constituyen otro signo
ictal cominmente asociado con esta region. Segun la clasificacion semioldgica de las
crisis, este automatismo es definido como un automatismo motor complejo -actividad
motora organizada, que afectan primariamente los segmentos proximales, resultando
en movimientos de amplitud relativamente grande-, el término organizado se refiere
a movimientos que imitan movimientos naturales, en oposicion a los movimientos
distonicos, tonicos 0 movimientos clonicos, pero no especifica si ellos son voluntarios,
involuntarios (por ejemplo, el movimiento evocado por una respuesta a un estimulo
ambiental). Estos movimientos pueden parecer violentos, como los de golpearse,
dar un puntapié o pedaleo como el del ejemplo que hemos ensefiado entre otros. El
caracter repetitivo de estos movimientos se ha atribuido al rol de la corteza prefrontal
y a las areas premotoras del l6bulo frontal en la reparacion y la programacion de los
movimientos consecutivos.

En una serie grande de pacientes con sospecha de epilepsia del I6bulo frontal o
temporal, Manford y col. identificaron 13 pacientes con una lesion demostrable en
la Resonancia Magnetica Nuclear RMN (epilepsia focal lesional) y crisis epilépticas,
caracterizadas por automatismos hipermotores tempranos. Los autores notaron que
las lesiones estructurales se encontraban en la corteza orbito-frontal en siete de los
13 pacientes y, en seis pacientes, 1as lesiones se extendian a la corteza frontopolar.
Esta serie muestra la compleja relacion entre la zona epileptogénica, de lesion y la
sintomatogénica. No debemos olvidar que las crisis originadas en el cingulo pudieran
tener esta semiologia, al igual que las originadas en el I6bulo temporal mesial. Las
amplias interconexiones entre estas regiones, explican la similitud de crisis cuando
cualquiera de ellos es la zona epileptogénica.

Las conexiones que se han descrito son las siguientes:

Las fibras del fasciculo uncinado que se originan, en la mayoria, en la porcion rostral
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de la circunvolucion (T1) temporal superior, estas fibras corren como parte del fasciculo
uncinado y terminan en las areas de la corteza oOrbito-frontal y la corteza prefrontal.

La via limbica ventral que se origina del parahipocampo, la circunvolucion temporal
(T5) y consiste de dos segmentos: El rostral que pasa junto al fasciculo uncinado hacia
el cortex Orbito-frontal y la corteza prefrontal y el segmento caudal que termina en las
areas de la corteza prefrontal dorsolateral.

La via limbica dorsal que se origina en la corteza del cingulo y corre como parte del
llamado haz del cingulo. Algunos de los componentes de estas fibras de asociacion,
se dirigen hacia el cortex prefrontal y terminan en la corteza fronto-orbitaria y prefrontal
dorsolateral.

Otras vias son: la estria terminal, las fibras amigdalo-temproales y 1as conexiones
con la corteza entorrinal.

Lecturas recomendadas

Brazis PW., Masdeu JC.,Biller J. Cerebral Hemispheres. Localization in Clinical
Neurology. Lippincott Williams & Wilkins: Philadelphia, PA, 2001:453-521.

Catenoix H., Magnin M., Guenot M. et al. Hippocampalorbitofrontal connectivity in
humans: an electrical stimulation study. Clin Neurophysiol, 2005; 116 (8):1779-84.

Cavada C., Schultz W. The mysterious orbitofrontal cortex. Foreword. Cereb Cortex,
2000; 10(3):205.

Harlow JM. Passage of an iron rod through the head. Boston Medical and Surgical
Journal, 1848; 39: 389-93.

Lieb JP, Dasheiff RM., Engel J. Jr. Role of the frontal lobes in the propagation of
mesial temporal lobe seizures. Epilepsia, 1991; 32(6):822-37.

Wilson C. L., Engel J. Jr. Electrical stimulation of the human epileptic limbic cortex.
Adv Neurol, 1993; 63:103-13.

Macmillan M. Restoring Phineas Gage: a 150th retrospective. J. Hist Neurosci,
2000; 9 (1):46-66.
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Salloway SP, Blitz A. Introduction to functional neural circuitry. In: Kaplan GB, Hammer
R. P Jr., (eds.). Brain Circuitry and Signaling in Psychiatry: Basic Science and Clinical
Implications. Washington, DC: American Psychiatric Publishing, Inc., 2002:1-29.

Respuestas a la pregunta 4

Observe la postura tonica asimétrica con extension del miembro superior izquierdo
y flexion del derecho, desviacion lateral del cuello a la izquierda, automatismo mimico
de tristeza o dolor, y el roce del borde lateral del pie izquierdo produce extension del
primer dedo (signo de Chadock). Esta crisis es una crisis focal motora compleja. La
postura y el signo piramidal indican inicio derecho. La paciente es portadora de un
tumor de bajo grado insular. La insula tiene conexiones abundantes con la corteza del
area motora suplementaria, 1a presencia de signos piramidales con posturas tonicas
asimétricas indican un comprometimiento de esta estructura frontal. Sin embargo,
la zona epileptogénica evaluada por video-telemetria, correspondia con un inicio
temporal medial. Patron theta ritmico que involucraba a los electrodos T2, Pg2, A2 con
propagacion a la neocorteza temporal del mismo lado y luego a ambos lobulos frontales
como se ilustra a continuacion:
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Las manifestaciones clinicas de las crisis insulares a menudo terminan o comienzan
con sintomas motores que son de valor lateralizador como (el espasmo tonico de un
miembro inferior o superior), o involucrar mas extremidades (por ejemplo la cabeza y
desviacion ocular, distonia entre otras). Los estudios de estimulacion insular realizados
por Luder han demostrado que durante la estimulacion se han registrado manifestaciones
motoras y somato-motoras y reflejan 1a propagacion de las crisis fuera del lobulo insular.
Este es un hecho que debe tenerse presente en la evaluacion prequirdrgica debido a
que es un predictor de mala evolucion posquirargica, en realidad estos sintoma son
excepcionales al inicio de las crisis insulares, mientras que si ocurren al final de estas.
Asi, en pacientes cuya sintomatologia ictal sea compatible con epilepsia temporal, la
ocurrencia de sintomas como los descritos arriba sugieren fuertemente un comienzo
dela crisis en el [6bulo insular.

Lecturas recomendadas

Andrade R., Solarte Mila RA. Ictal extension (dorsiflexion) of the toes in a patient
with temporal lobe epilepsy: A new ictal lateralizing sign. Epilepsy & Behavior, 2010;
4:34-38.

Isnard J., Guenot M., Sindou M., Mauguiére F. Clinical manifestations of insular lobe
seizures: a stereo-electroencephalographic study. Epilepsia, 2004; 45(9):1079-90.

Respuesta a la pregunta 5

La paciente que se muestra, tiene una posicion de estar en inspiracion profunda
con la extremidad superior izquierda situada sobre el epigastrio. Esta posicion sugiere
cambios vegetativos y la posicionasumida es la que con frecuencia los pacientes adoptan
para explicar la sensacion epigastrica ascendente. Es importante tener en consideracion
esta posicion, puesto que muchas veces es solo el gesto lo que vemos durante el
interrogatorio y no nos refieren exactamente, que tienen una sensacion epigastrica
ascendente, pero el lenguaje extra verbal si lo sugiere. En el caso que ilustramos, la
paciente estd en crisis. Las auras epigastricas pueden observarse en la Epilepsia del
l6bulo temporal medial, en la epilepsia insular, y en la Epilepsia orbito-frontal.
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En la pagina 249 del libro The Epilepsies: Etiologies and Prevention, Hans O. Liders,
The Academic Press, USA, 1999, se refiere que el aura abdominal es una de las
caracteristicas iniciales mas frecuentes de las crisis mesiales temporales, la semiologia
se deriva de la propagacion insular de las crisis iniciadas en el hipocampo. Estudios
invasivos han mostrado que en pacientes con esclerosis temporal, la mayor parte de
|as crisis se originan en el hipocampo. Sin embargo, la estimulacion eléctrica, sugiere
que el area de sintomatogénica, para la mayor parte de las crisis del |0bulo temporal
medial, se debe a la propagacion de la actividad epileptiforme a estructuras adyacentes.

En la pagina 299 del libro The Epilepsies: Etiologies and Prevention, Hans O. Liders,
The Academic Press, USA, 1999, refiriéndose a la semiologia de las crisis de la corteza
Orbito-frontal, menciona dos tipos fundamentales. El segundo tipo incluye:

Las crisis autonomicas, definidas como las crisis con frecuente componente
vegetativo. Existen unavariedad de sintomas autonomicos que incluyen cardiovasculares,
respiratorios, digestivos (como la sensacion de hambre y/o sed) y urogenitales.

En la pagina 322 del libro The Epilepsies: Etiologies and Prevention, Hans O. Liders,
The Academic Press, USA, 1999, aparece descrita la semiologia de las crisis de la
insula en el acépite C. dice textualmente:

“Los sintomas laringeos y faringo-motores y sensoriales son otras manifestaciones
frecuentes de las crisis insulares que con cierta frecuencia se acomparian de un
gesto espontaneo de asir el cuello con la mano ipsi o contralateral a la descarga,
0 con ambas manos. Esta sensacion puede ser aislada, preceder, 0 seguirse
de otras sensaciones tales como una sensacion retroesternal o de pesadez
abdominal que puede ser acompanado de vomito”.

Respuesta a la pregunta 6

En esta secuencia de video, lo primero que vemos es |a expresion facial de miedo,
posicion tonica de la extremidad superior izquierda y la reactividad al medio. Luego
observamos una desviacion cefalica a la derecha, donde la mandibula practicamente,
se desvia hasta el hombro izquierdo y se mantiene la postura tonica de la extremidad
superior izquierda. En la tercera figura se muestra la clasica postura del 4, con extension
de la extremidad superior izquierda y flexion de la derecha y desviacion tonica de la
mejilla a la izquierda. Esta secuencia de eventos es tipica de las crisis temporales

138 Aprendizaje de la epilepsia basado en pregunias




originadas en la corteza mesial, aura afectiva con reactividad al medio (da la mano a
la enfermera) sequido de desviacion cefdlica a la izquierda (version), y automatismos
gestuales simples (abre y cierra la mano izquierda) que evoluciona a una postura del 4.
La zona sintomatogénica incluye estructuras mesiales temporales derechas y frontales
derechas.

El aura afectiva se produce con mds probabilidad por la activacion de la amigdala. La
mayor parte de las crisis, asi como, los sintomas posictales, pueden atribuirse también
a una propagacion de las crisis desde la region temporal mediana (los automatismos
posiblemente sean producido por la activacion de la circunvolucion cingulada, |a afasia
posictal a las zonas del lenguaje, a paralisis de Todd, al drea motora primaria). También,
los signos lateralizantes son producto de la propagacion de la actividad ictal a otras
zonas cerebrales, fundamentalmente, a los ganglios basales contralaterales (distonia),
areas del lenguaje (afasia posictal), entre otras.

Respuesta a la pregunta 7

En esta figura se observa al paciente con una crisis geldstica. Los estudios con
electrodos hipocampales, muestran actividad a puntas rapidas en los contactos
hipocampales derechos 1-4 con inicio en C1 (cabeza del hipocampo).

Las crisis gelasticas pueden originarse de las siguientes zonas epileptogénicas:

Las crisis que se originan en |a corteza prefrontal pueden manifestarse con semiologia
automotora, hipermotora y crisis gelasticas.

Los tipos de crisis mas frecuentemente encontrados en las crisis cinguladas son:
crisis hipermotoras, crisis tonicas asimétricas, crisis motoras complejas y las crisis
gelasticas.

Los hamartomas hipotalamicos pueden manifestarse con crisis gelasticas.

Las crisis gelasticas se han registrado en pacientes con zonas epileptogénicas en el
l6bulo parietal, y en epilepsias criptogénicas. Tambien, en enfermedades degenerativas
y lesiones del tallo cerebral.
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Lecturas recomendadas

Hans O. Luders. The Epilepsies: Etiologies and Prevention. The Academic Press,
USA, 1999, p. 246.

McConachie N. S., King MD. Gelastic seizures in a child with focal cortical dysplasia
of the cingulate gyrus. Neuroradiology, 1997; 39:44-5.

Wakai S., Nikaido K., Nihira H. et al. Gelastic seizure with hypothalamic hamartoma:
proton magnetic resonance spectrometry and ictal electroencephalographic findings in
a 4-year-old girl. J Child Neurol, 2002; 17:44-6.

Respuesta a la pregunta 8

En esta figura se observa una flexion del tronco, las extremidades superiores y el
cuello y una extension de las extremidades inferiores, esta postura es tipica de 1as crisis
tonicas axiales. Dado a que no se muestra el patron electrografico, ni se disponen de
datos clinicos, pudiera tratarse de espasmos epilépticos o crisis tonicas axiales o ser
debida a la propagacion de la actividad eléctrica al drea motora suplementaria desde el
|0bulo central, entre otras.

Respuesta a la pregunta 9

En la figura se puede observar una ligera desviacion del angulo de la boca a la
izquierda, se acentua el pliegue naso-geniano izquierdo, se protruyen los labios y se
desvian los 0jos a la izquierda. El paciente, durante este episodio, no responde, ocurren
varias veces al dia y duran de 1 a 3 segundos. El cuadro presentado corresponde con
ausencias con mioclonias periorales, éstas pueden acompanarse de desviacion ocular,
mioclonias y crisis generalizadas tonico clonicas.

La Epilepsia con ausencias y mioclonias periorales, fue descrito por Panayiotopoulos
en 1994. La enfermedad se caracteriza por la presencia de ausencias con mioclonias
periorales, estatus de ausencias, crisis tonico-clonicas generalizadas. Aparece entre
los 2 y 13 anos. Puede haber cierto deterioro. Las crisis son diarias 0 semanales y muy
cortas. El estatus de ausencia es una caracteristica comun de esta condicion, ocurre
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en mas de 50% de los pacientes. El electroencefalograma interictal, muestra actividad
a puntas o polipuntas y ondas desde los 4 a los 7 Hz spike/, a menudo asimétrico,
y con paroxismos focales. El patron ictal muestra descargas generalizadas de puntas
y polipuntas y ondas entre los 3 y 4 Hz, fluctuando en amplitud e intermitentemente
fragmentado. No hay foto sensibilidad. Confusiones diagndsticas pueden ocurrir, sobre
todo, si las crisis tienen sintomas motores prominentes o a que el electroencefalograma
es asimétrico, particularmente, cuando solo se tiene el registro interictal. Existe una
posible predisposicion genética.

Lecturas recomendadas

Panayiotopoulos CP, Ferrie CD., Giannakodimos. Syndromes of idiopathic
generalized epilepsies not recognized by the International League Against Epilepsy.
Epilepsia, 2005; 46(Suppl.9):57-66.

Rubboli, G., Gardella E., Capovilla G. Idiopathic generalized epilepsy (IGE) syndromes
in development: IGE with absences of early childhood, IGE with phantom absences, and
perioral myoclonia with absences. Epilepsia, 50 (Suppl. 5): 24-28, 2009.

Respuesta a la pregunta 10

Se observa una incapacidad ictal para movilizar la extremidad superior, esto es un
signo, que indica una crisis inhibitoria. Los hallazgos que se presentan son tipicos de
las crisis del area premotora (disartria, movimientos oromandibulares e inhibicion del
movimiento). No debe considerarse una paralisis de Todd, debido a que se nos plantea
que ocurren durante la crisis. Las crisis inhibitorias pueden deberse a la activacion de la
corteza premotora, por lo que con frecuencia se acompanian de disartria, al ser esta corteza,
la zona que antecede al 1/3 inferior de la circunvolucion motora o pueden originarse de las
zonas mesiales frontales, drea motora suplentaria anterior al [6bulo paracentral.

Lectura recomendada

Hans O. Luders. The Epilepsies: Etiologies and Prevention. The Academic Press,
USA, 1999.
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Respuesta a la pregunta 11

En la figura se observa un paciente que realiza movimientos de flexion con la
extremidad inferior derecha y de extension de la izquierda, luego eleva la extremidad
derechay flexiona y extiende los miembros superiores, ejecuta ligero giro del tronco a la
izquierda, con extension de ambos miembros inferiores, desarrollando un movimiento
enérgico, amplio de la extremidades inferiores, culminando con una desviacion cefalica
alaizquierda. La secuencia indica la presencia de automatismos que afectan las cuatro
extremidades, de predominio en las inferiores, con movimientos amplios que incluyen
preponderantemente, los musculos proximales, que se siguen de una version de la
cabeza a la izquierda. Estos movimientos son tipicos de las crisis hipermotoras.

Las crisis hipermotoras han sido consideradas especificas de la epilepsia del
l6bulo frontal, con relacion especial a lesiones en la region frontopolar y la corteza
orbitofrontal |. Ocurren frecuentemente en la noche y tienden a agruparse en cluster,
Suelen ser consideradas en ocasiones, como crisis psicogenas. Se acompanan de
cambios de humor, quietud inesperada, sutil variacion de la conciencia o despertares.
Pueden ser caracteristicas de las crisis iniciadas en la corteza prefrontal o en el cingulo
y acompanarse de sintomas como vocalizaciones. Los estudios de SPECT cerebral
ictales, han demostrado una hiperperfusion de Ia regiones frontopolares en nifos con
automatismos gestuales complejos, vocalizaciones e hiperventilacion. Recientemente
se ha documentado, que las crisis hipermotoras pueden originarse en el [obulo temporal
(neocorteza) o en el cortez insular.

Lecturas recomendadas
Hans O. Luders. The Epilepsies: Etiologies and Prevention. The Academic Press,
USA, 1999, p. 265.

Hans O. Luders. The Epilepsies: Etiologies and Prevention. The Academic Press,
USA, 1999, p. 276.

Holthausen H., Hoppe M. Hypermotor seizures. In: Liders HO, Noachtar S, eds.
Epileptic Seizures: Pathophysiology and Clinical Semiology. Philadelphia, PA: Churchill
Livingstone, 2000; 439-48.

Ryvlin P, Minotti L, Demarquay G., et al. Nocturnal hypermotor seizures, suggesting
frontal lobe epilepsy, can originate in the insula. Epilepsia, 2006; 47:755-65.
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Respuesta a la pregunta 12

En la figura se muestra un nifo dormido en el que existe una desviacion tonica
de la mejilla a la derecha, ésta es una crisis focal motora simple en la clasificacion
semioldgica, segun la clasificacion de 1989, esta crisis no es posible clasificarla por
ocurrir dormido. En la clasificacion semioldgica, este tipo de crisis se incluiria dentro
de las crisis motoras: 1as cuales se manifiestan por la presencia ictal de movimientos,
los que predominan y caracterizan el episodio, pueden estar asociadas o no a alteracion
de la conciencia. Ahora bien, de acuerdo con las caracteristicas de estos movimientos,
podemos decir que son simples, si remedan la activacion de la corteza motora primaria
0 drea motora suplementaria; y decimos crisis motoras simples, no crisis focal o parcial
simple, que se refiere a la no alteracion de la conciencia. Las crisis motoras simples
son de diversos tipos, entre ellas, se encuentran las crisis clonicas que son algo mas
duraderas que las mioclonicas y aparecen saltos algo mas duraderos y ritmicos, con o
sin marcha, 0 sea, que la actividad motora iniciandose en un segmento, recluta a otros
con el transcurrir de la crisis. En los miembros superiores tienen predileccion para
comenzar por el dedo indice y pulgar, en miembros inferiores por el primer dedo y en
la cara por el angulo de la boca.

Lecturas recomendadas

Andrade R. Semiologia de las crisis epilépticas. En: Las Epilepsias estado actual,
José William Cornejo, Nicolds Pineda Trujillo, Angélica Arteaga Arteaga (eds.), Medellin,
Colombia, 2010, pp.13-30.

B.S. Kasper BS., Kasper EM., Pauli E., Stefan H. Phenomenology of hallucinations,
illusions, and delusions as part of seizure semiology. Epilepsy and Behavior, 2010; doi:
10.1016/].yebeh.2010.03.006.

Castilho MT, Garcia Santana MT, Jackowski AP, Hattori da Silva H., Sales Ferreira
Caboclo LO., Silva Centeno R., Bressan RA., Carrete H., Targas Yacubian EM. Auras and
clinical features in temporal lobe epilepsy: A new approach on the basis of voxel-based
Morphometry. Epilepsy Research, 2010; 89, 327-338.

Ferreira Caboclo LO., Miyashira FS., Andrade Hamad AP, Lin K., Carrete H., Sakamoto
AC., Yacubian EM. Ictal spitting in left temporal lobe epilepsy: report of three cases.
Seizure, (2006) 15, 462-467.

Capitulo X. Respuestas 143




Respuesta a la pregunta 13

En la figura se advierte que la crisis es desencadenada por la fotoestimulacion.
Primero, se observa una elevacion subita (mioclonia) de las extremidades superiores
y, luego, una extension tonica de los miembros superiores e inferiores. Esta secuencia
corresponde con una crisis generalizada que se inicia con saltos mioclonicos en
miembros superiores, seguidos de una contraccion tonica generalizada, que inicia la
gvolucion tonico-clonica de la crisis.

Este cuadro clinico es muy sugestivo de la Epilepsia Mioclonica Juvenil de Janz,
esta epilepsia tipicamente comienza en la adolescencia, aunque la edad de comienzo
varia entre los 6 y 36 anos. Los sintomas tipicamente empiezan en adolescentes entre
los 12-18 afnos. Incluyen los siguientes signos o sintomas:

Sacudidas mioclonicas, crisis tonico clonicas generalizadas (CTCG) y crisis
de ausencias. "Cuando las crisis de ausencia son una caracteristica prominente,
habitualmente empiezan entre las edades de los 5 y los 16 afios. Las sacudidas
Mioclonicas pueden seguir 1-9 anos después, usualmente alrededor de los 15 afos.
Las mioclonias afectan, sobre todo, las manos y la cabeza, aunque pueden aparecer en
los miembros inferiores. Las crisis predominan en la mariana, a veces el paciente refiere
un nerviosismo y no saltos o brincos en las manos propiamente dichos. Las CTCG,
tipicamente aparecen unos cuantos anos mas tarde, que las sacudidas mioclonicas.
Es una epilepsia muy fotosensible y es precipitada facilmente por estimulos
como la privacion de suefo, el estrés, la concentracion o relajacion, el alcohol, el
periodo menstrual y la actividad fisica. ¢Por qué un desorden genético tarda hasta la
adolescencia para manifestarse? es desconocido. Aunque el electroencefalograma es
tipico, el diagnostico es clinico, cualquier paciente que se presente con crisis CTCG sin
aura, debe interrogarse por la presencia de mioclonias. La etiologia es genética, se han
encontrado las siguientes mutaciones:

Mutaciones en los genes codificadores de los canales de iones de calcio subunidad
beta 4 (CACNB4), mutaciones en los receptores del (GABA) subunidad 1 (GABRA1) y
del cloro (CLCN2). Se han encontrado tres loci adicionales (EJM1) en el cromosoma
6p12-p11, EIM2 en el cromosoma 1514, y el gen de la EJM3 en el cromosoma 6p21.
Suzuki describio un gen (EFHC1) en el sitio EJM1 en el cromosoma 6p12-p11. En los
pacientes con esta mutacion, se observaron corrientes de calcio de tipo de R pequenas
y apoptosis.
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El tratamiento de eleccion es el valproato que puede combinarse con clonazepm o
con lamotrigina. Actualmente, se usa el levetiracetam con aceptables resultados aunque
se requiere mayor verificacion.

Lecturas recomendadas

Baykan B., Altindag EA., Bebek N., Ozturk AY., Aslantas B., Gurses C. et al. Myoclonic
seizures subside in the fourth decade in juvenile myoclonic epilepsy. Neurology, may
27, 2008; 70: 2123-9.

Bradley C. A., Taghibiglou C., Collingridge G. L., Wang Y. T. Mechanisms involved
in the reduction of GABAA receptor alphat-subunit expression caused by the epilepsy
mutation A322D in the trafficking-competent receptor. J. Biol Chem. Aug 8 2008;
(32):22043-50.

Macdonald R.L., Kang JQ. Molecular Pathology of Genetic Epilepsies Associated
with GABA (A) Receptor Subunit Mutations. Epilepsy Curr, Jan-Feb, 2009;9 (1):18-23.

Hirano Y., Oguni H., Funatsuka M., Imai K., Osawa M. Differentiation of myoclonic
seizures in epileptic syndromes: a video-polygraphic study of 26 patients. Epilepsia,
Jun 2009; 50(6):1525-35.

Respuesta a la pregunta 14

Se observa a la paciente rascandose la nariz con la mano derecha (nose wiping
derecho). Este es un signo lateralizante muy tipico que puede encontrarse en epilepsias
temporales o frontales, cuando ocurre en el periodo posictal inmediato, tiene un valor
|lateralizante alto, ubicando la zona epileptogénico al mismo lado de la mano que
utiliza, cuando ocurre tardiamente pierde su valor lateralizador. Se ha explicado por
dos mecanismos, o bien el paciente trata de limpiarse las secreciones nasales que
se incrementan como componente vegetativo de las crisis, y 1o hace con la mano del
mismo lado a la zona epileptogénica porque la otra esta débil o por que existe una
heminegacion.

Estaconductaesfrecuentemente vista durante los registros de Video-EEG en pacientes
con Epilepsia del l6bulo temporal. Lo hemos visto en 35 crisis de 106, en pacientes
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evaluados por epilepsia del I6bulo temporal refractaria. En 13 de 17 pacientes, éste fue
gjecutado con lamano ipsilateral a la ZE, en 4 con ambas manos. De |0s 4 pacientes que
desarrollaron esta conducta con ambas manos, éste fue un evento temprano en la mano
ipsilateral a la ZE en 3 de ellos, consideramos evento temprano cuando se presento en
los primeros 12 segundos de haber terminado la crisis. Los mecanismos propuestos
para explicar esta conducta, son la negligencia de un hemicuerpo en pacientes que por
cambios vegetativos, tienen incremento de la secrecion nasal o, quizds, la debilidad
posictal de un hemicuerpo, hace que pueda movilizar mejor el lado ipsilateral a la ZE.
Registros invasivos con electrodos colocados en al amigdala han demostrado que el
rascarse la nariz, aparecia cuando la actividad epileptiforme alcanzaba la amigdala pero
no el hipocampo. El valor lateralizante de este signo fue revisado, por primera vez, por
Hirschy colaboradores, y Leutmezer y col. en 1998. Hirsch encontrd que este signo era
ipsilateral a la ZE en mas de 90% de los pacientes, y si se presentaba después de los 60
segundos de terminada la crisis, era siempre ipsilateral. Leutmezer y col. lo encontraron
en 54,5% de los pacientes con epilepsias extra temporales.

Lecturas recomendadas

Andrade R. Signos Lateralizantes en pacientes candidatos a la Cirugia. En Las
Epilepsias estado actual, José William Cornejo, Nicolas Pineda Trujillo, Angélica
Arteaga Arteaga (eds.), Medellin, Colombia, 2010, pp. 263-276.

Gallmetzer P, Leutmezer F., Serles W, Assem-Hilger E., Spatt J., Baumgartner C.
Posictal paresis in focal epilepsies: incidence, duration, and causes: a video-EEG
monitoring study. Neurology, 2004; 62:2160-4.

Hirsch L.J., Lain A.H., Walczak T.S. Posictal nosewiping lateralizes and localizes to
the ipsilateral temporal lobe. Epilepsia, 1998; 39:991-7.

Leutmezer F., Serles W., Lehrner J., Pataraia E., Zeiler K., Baumgartner C. Postictal
nose wiping: a lateralizing sign in temporal lobe complex partial seizures. Neurology,
1998; 51:1175-7.
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Respuesta a la pregunta 15

La figura muestra una postura distonica de la extremidad inferior izquierda, obsérvese
que hay flexion y rotacion interna del pie izquierdo. La postura distonica unilateral es un
signo de lateralizacion muy confiable, siendo contralateral a la Z.E, en mas de 90% de los
pacientes. Sobre todo, cuando ocurre tempranamente en la crisis, y es distal en pacientes
con Epilepsia del l6bulo temporal medial. Cuando la distonia es proximal y tardia el valor
lateralizador se pierde. En un estudio realizado en Cuba con 24 pacientes portadores de
Epilepsia del I6bulo temporal, 19 de ellos libres de crisis después de 2 anos de la cirugia,
encontramos que la distonia distal se presento en 44 de 96 crisis (45,8%), en 8 de los
19 pacientes(42,1%), la distonia fue ipsilateral a la Z.E y en 11 contralateral (57,9%).
De los 8 pacientes con distonia ipsilateral, 6 (75%), ésta incluyd el brazo y el antebrazo,
y en dos pacientes de 11, en los que la distonia incluyo las regiones proximales de los
miembros, se considerd contralateral a la zona epileptogénica (18,2%). Los estudios
de SPECT ictal han mostrado que la distonia se produce cuando las crisis involucran a
los ganglios basales ipsilaterales a la Z.E. Los estudios de PET interictales, muestran un
hipometabolismo del estriado ventral, el cingulo, el globo pélido y la corteza sensitivo-
motora contralateral a la Z.E, en pacientes con Epilepsia del I6bulo temporal medial. Estos
hallazgos pudieran explicarse por la propagacion de las descargas via del Fornix desde
el hipocampo hasta dichas regiones corticales y anatomicas. Aunque se ha hablado de la
aparicion de posturas distonicas en pacientes con epilepsias parietales, la cualidad de la
postura es mas tonica que distonica.

El valor lateralizador de la postura distonica fue primero descrita por Kotagal y
colaboradores en 31 pacientes, la distonia fue vista en 18 pacientes que permanecieron
libres de crisis tras la lobectomia temporal. Yen y colaboradores, encontraron que
uno de 29 pacientes tenia la postura distonica ipsilateral a la zona epileptogénica.
Los hallazgos de Kotagal han sido continuamente referidos en la literatura medica.
La postura distonica unilateral y automatismos ha sido observada clasicamente en la
epilepsia del I6bulo temporal mesial, en este caso, los automatismos son ipsilaterales
a la ZE. Si la epilepsia es temporal neocortical, los automatismos son estrictamente
contralaterales. El mecanismo por el que se produce esta determinado por la presencia
de la distonia ictal asociada, debido a que la estimulacion de las zonas temporales
mesiales produce automatismos de ambas extremidades superiores, pero Si esto ocurre
con distonia, los automatismos aparecen en una sola extremidad y son homolaterales
al ZE. Hemos observado este signo en 25,5% de los pacientes con epilepsia del l6bulo
temporal medial. En 100% de los casos la distonia fue contralateral a la ZE.
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Lecturas recomendadas

Andrade R. Signos Lateralizantes en pacientes candidatos a la Cirugia. En Las
Epilepsias estado actual, José William Cornejo, Nicolas Pineda Trujillo, Angélica
Arteaga Arteaga (eds.), Medellin, Colombia, 2010, pp. 263-276

Kotagal P, Luders H. Morris H.H., etal. Dystonic posturing in complex partial seizures
of temporal lobe onset: a new lateralizing sign. Neurology, 1989; 39:196-201.

Yu H.Y., Yiu C.H., Yen D.J., et al. Lateralizing value of early head turning and ictal
dystonia in temporal lobe seizures: a video-EEG study. Seizure, 2001; 10:428-32.

Respuesta a la pregunta 16

La figura muestra a un paciente que senala a los vellos de la extremidad superior,
en la parte inferior de la figura se observa la piel de gallina. Este fendmeno, constituye
una crisis autonémica, no debe considerarse un aura por ser un fenémeno objetivo.
Segun la clasificacion de crisis epilépticas de 1989, se cataloga como una crisis parcial
(por estar conservada la conciencia) con sintomas autonomicos (piloereccion), en la
clasificacion de 2001, es una crisis autolimitada, focal con sintomas autonoémicos.
Las auras autonomicas (piloereccion unilateral) es una forma rara de aura, 1a hemos
constatado en 3 de 367 pacientes, en uno de ellos, la paciente tenia piloereccion
unilateral con fendmeno de marcha, pero podia ser de cualquiera de los hemicuerpos, la
necropsia revelo una gliomatosis cerebral difusa, que involucraba los tractos olfatorios
y ambos Iobulo temporales. En los pacientes restantes encontramos una esclerosis
hipocampal y, aunque, no se han estudiado con video-EEG, la zona de lesion era
ipsilateral a la piloereccion.

En una revision de 1a literatura en pacientes con crisis manifestada por piloereccion
y que han sido estudiados por video-telemetria, en 16 de 19, la piloereccion ha sido
unilateral e ipsilateral ala ZE. La piloereccion unilateral probablemente, sea un fenomeno
que se produce por activacion del sistema autonomo central, que incluye la insula con
Su representacion viscerotopica, el hipotdlamo, formacion reticular mesencefalica, la
amigdala y la sustancia gris periacueductal. La estimulacion de la amigdala, 1a region
anterior del cingulo, y el parahipocampo, producen piloereccion, esto sugiere que estas
areas pueden estar involucradas en este fenomeno, aunque los estudios no han tenido
el debido cuidado para evitar el reclutamiento de otras regiones tras la estimulacion.
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Lecturas recomendadas

Andrade R. Signos Lateralizantes en pacientes candidatos a la Cirugia. En Las
Epilepsias estado actual, José William Cornejo, Nicolas Pineda Trujillo, Angélica
Arteaga Arteaga (eds.), Medellin, Colombia, 2010, pp. 263-276.

Loddenkemper T., Kellinghaus C., Gandjour J., et al. Localising and lateralising value
of ictal piloerection. J. Neurol Neurosurg Psychiatry, 2004; 75:879-83.

Respuesta a la pregunta 17

F Un paciente con una epilepsia occipital no debe tener en sus crisis automatismos
oroalimentarios.

El encabezado se refiere a si una epilepsia cuya zona epileptogénica es la occipital,
puede tener una zona sintomatogénica que incluya regiones cuya expresion semioldgica
sea, entre otros, los automatismos. Sabiendo que en la epilepsia occipital Ias crisis se
pueden propagar del occipital a regiones mas anteriores del cerebro generando sintomas
del Iobulo parietal, temporal y frontal, incluso, crisis clonica en un hemicuerpo o con
generalizacion secundaria, asi es posible que en esta epilepsia se aprecien, durante la
crisis, automatismos oroalimentarios. Una epilepsia cuyas crisis se inicien en la corteza
calcarina inferior, puede tener crisis focales con afectacion de la conciencia, asociadas
con automatismos oroalimentarios, si se propaga al l6bulo temporal, sin embargo, esta
propagacion es mas que excepcional en los casos idiopaticos (Panayiotopoulos 2004).

F En las crisis originadas en el l6bulo parietal puede verse fenémenos sensoriales
elementales con marcha siempre contralaterales al sitio de origen.

El encabezado se refiere a un hecho frecuentemente olvidado en la practica clinica,
y es la heminegacion del hemicuerpo izquierdo o la anosognosia, fenémenos que
determinan que los sintomas sean referidos al hemicuerpo derecho por ignorarse el
izquierdo, aun cuando, las crisis se originen en el l6bulo parietal derecho. Por otra
parte, debe recordarse que en las crisis del drea sensitiva de asociacion derecha,
pueden existir crisis con marcha, que se manifiesten en ambos hemicuerpos, pero al
asociarse con anosognosia solo son referidas al hemicuerpo del mismo lado de la zona
epileptogénica. Debe recordarse, sin embargo, que las crisis ipsilaterales al lado de la
lesion son excepcionales.
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F La presencia de trastornos sensitivos ictales localizados en la cara bilateralmente y
en una mano, asociados a automatismos oroalimentarios y crisis afectivas, sugiere que
la zona sintomatogeénica es el drea sensitivo-motora suplementaria.

V La presencia de trastornos sensitivos ictales localizados en la cara bilateralmente
y eNn una mano, asociados a automatismos oroalimentarios y crisis afectivas sugiere que
la zona sintomatogeénica es la insula.

F La presencia de trastornos sensitivos ictales, localizados en la cara bilateralmente
y en una mano, asociados a automatismos oroalimentarios y crisis afectivas sugiere que
la zona sintomatogénica es el l6bulo parietal

Los trastornos sensitivos ictales localizados en cara bilateralmente son caracteristicos
de lesiones parietales (Las crisis del l6bulo parietal S2 pueden producir compromiso
bilateral y difuso de la cara y extremidades, la marcha Jacksoniana posterior a algun
miembro superior (usualmente contra lateral a la lesion) ocurre en 60% de los casos.
La extension de crisis a regiones extraparietales puede producir automatismos hasta
en 21% de los pacientes, si se propaga al lobulo temporal o frontal puede producir
crisis afectivas. Se debe tener en cuenta que un sindrome epiléptico con compromiso
parietal es la Epilepsia Rolandica, la cual puede producir sintomas sensitivos ictales,
usualmente unilaterales, pero jamds se asocia a automatismos. Las crisis del area
sensitiva secundaria y la insula también pueden dar este cuadro clinico; sin embargo,
estudios con estimulacion profunda y con estéreo-electroencefalografia han demostrado
que esta distribucion es mas caracteristica de las crisis que se originan en la insula.
Véase que el promedio de los campos receptivos se incrementan desde Sl, pasando por
Sll'y la insula como muestra la siguiente figura.

Campos receptivos en las distintas cortezas sensitivas

Lecturas recomendadas
Arizmanoglou A: Aicardi Epilepsy in Children. 3° Ed., 2004.

Bertol V., Oliveros A., Gros M.B., Uson M. Crisis parciales complejas: valor
localizador de los automatismos. Rev Neurol, 1997 Mar. 25(139):456-9.

Isnard J, Guernot M, and Sindou M, Mauguiere F. Insular seizures: Have we
been missing the boat? Clinical manifestations of the insular lobe seizures: a
steroelectroencephalographic study. Epilpesy, 2004; 45:1079-90.
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Tomado de Biton et al., Ann Pharmacother 2001;35:173-9

Panayiotopoulos C. P The Epilepsies, Se. lzures, Syndromes and Management, 2°
Ed., 2009.

Roger J., Bureau M., Dravet C., Tassinari C., Wolf P Epileptic Syndrome in Infancy,
childhood and adolescence. 4° Ed., 2005.

Respuesta a la pregunta 18
X Ausencias con mioclonias palpebrales
X Epilepsia con ausencias de la adolescencia
X EMJ Janz
X Epilepsia con crisis tonico clonicas generalizadas
X Epilepsia focal con paroxismos occipitales.

1. Las convulsiones inducidas por el cierre de los 0jos son una forma rara, pero
bien reconocida de la epilepsia refleja, reportada por primera vez por Robinson
en 1930. Se han reportado dos tipos: las provocadas por el movimiento de
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los parpados y las causadas por la falta de estimulos visuales. Las mioclonias
palpebrales con ausencias o Sindrome de Jeavons, se caracteriza por una triada
clinica: mioclonias palpebrales con o sin ausencias, sensibilidad al cierre
ocular y foto sensibilidad. Las mioclonias palpebrales y las ausencias muestran
un aumento luego del cierre ocular, estan asociadas con puntas y actividad de
onda lenta bilaterales. Las puntas ondas después del cierre ocular no ocurren
en la oscuridad. El factor precipitante mas potente es el cierre ocular, ya sea
voluntario o involuntario (o autoinduccion compulsiva), pero debe ser bajo la
presencia de una luz ininterrumpida, ya que el cierre ocular en la oscuridad no
es efectivo. En el estudio de Sevgi, reportado en Seizure 2007, los sindromes
epilépticos relacionados con la sensibilidad al cierre ocular son: mioclonia
palpebral con ausencias, epilepsia mioclonica juvenil, epilepsia idiopdtica
generalizada, epilepsia de ausencia juvenil y epilepsia idiopdtica del I6bulo
occipital.

Lecturas recomendadas
Arizmanoglou A. Aicardi Epilepsy in Children, 3° Ed., 2004.

Barclay et al. Unusual form of seizures induced by eye closure. Epilepsia, 1993,
Mar-Apr; 34(2):289-93.

Basak et al. Eye closure sensitivity and epileptic syndromes: A retrospective study of
26 adult cases. Epilpesia, 2007;16 (1): 17-21.

Panayiotopoulos C.P Fixation-off, scotosensitive, and other visual related epilepsies.
Adv Neurol, 1998; 75:139-57.

Panayiotopoulos C.P The Epilepsies, Seizures, Syndromes and Management, 2° Ed.,
2009.

Roger J., Bureau M., Dravet C., Tassinari C., Wolf P Epileptic Syndrome in Infancy,
childhood and adolescence, 4° Ed., 2005.

Striano et al. Eyelid myoclonia with absences (Jeavons syndrome): A well-defined
idiopathic generalized epilepsy syndrome or a spectrum of photosensitive conditions?
Epilepsia, 50 (Suppl. 5):15-19, 2009.
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Ante un paciente con las siguientes caracteristicas, diga qué sindrome epiléptico
considera que posee:

Respuesta a la pregunta 19

En epilepsia es Util distinguir si el paciente presenta una enfermedad progresiva
producida por la epilepsia, o la epilepsia es sintoma de una enfermedad progresiva
0, simplemente, se trata de una enfermedad no progresiva. El caso que se presenta
tiene caracteristicas distintivas, el retardo en el aprendizaje con paraparesia desde el
nacimiento, sugiere una lesion no progresiva del cerebro, lo cual, asociado a mioclonia
sugiere la presencia de mioclonias en encefalopatias no progresivas o mioclono
subcortical. No deben plantearse causas de epilepsia que cursan con encefalopatias
progresivas, entre ellas: las Epilepsias Mioclonicas Progresivas como las lipofuscinosis
infantil temprana (Enfermedad de Santavuori—Haltia) que se caracteriza por comprometer
ninos entre los 3y 18 meses, con hipotonia crisis epilépticas y microcefalia. Muy pronto
el cuadro evoluciona a una tetra o paraplejia espastica, deterioro cognitivo, mioclonias
y atrofia Optica por degeneracion macular, por ser un error innato del metabolismo
produce paraparesia temprana.

Respuesta a la pregunta 20

El cuadro clinico presentado sugiere un grupo de enfermedades cerebrales
progresivas que cursan con epilepsia, dentro de las que se encuentran las epilepsias
mioclonicas progresivas (EMP). Lo mas caracteristico del cuadro es la palidez de las
papilas con ceguera progresiva, que sugiere la afectacion temprana de los nervios
opticos. No existe mancharojo cereza. Este cuadro es muy sugestivo de las lipofuscinosis
ceroideas. Dentro de este grupo se distinguen 8 entidades pero las mas frecuentes son:
La enfermedad de Santavouri, la Enfermedad de Jansky-Bielchouvsky y 1a Lipofucinosis
Juvenil (Spielmeyer—Vogt-Sjogren o Batten). todas caracterizadas por deterioro visual
progresivo como primer sintoma, el cual es desencadenado por una retinitis pigmentosa,
que en el examen oftalmoldgico revela atrofia dptica y degeneracion pigmentaria de la
retina, acompanado de crisis mioclonicas, tonico clonicas generalizadas y de ausencias,
ademas, de ataxia y deterioro cognitivo.
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Lecturas recomendadas

Balreira A, Gaspar P Caiola D, Chaves J, Beirao I, Lima JL, Azevedo JE, Miranda
MC. A nonsense mutation in the LIMP-2 gene associated with progressive myoclonic
epilepsy and nephrotic syndrome. Hum Mol Genet, 2008; 17:2238-2243.

Berkovic SF, Mazarib A, Walid S, Neufeld MY, Manelis J, Nevo Y, Korczyn AD, Yin
J, Xiong L, Pandolfo M, Mulley JC, Wallace RH. A new clinical and molecular form
of Unverricht-Lundborg disease localized by homozygosity mapping. Brain 2005,
128:652-658.

Steinfeld R., Reinhardt K., Schreiber K., Hillebrand M., Kraetzner R., Bruck W., Saftig
P, Gartner J. Cathepsin D. deficiency is associated with a human neurodegenerative
disorder. Am J Hum Genet, 2006; 78:988-998.

Striano P, Specchio N., Biancheri R., Cannelli N., Simonati A., Cassandrini D., Rossi
A., Bruno C., Fusco L., Gaggero R., Vigevano F., Bertini E., Zara F., Santorelli F. M.,
Striano S. Clinical and electrophysiological features of epilepsy in Italian patients with
CLN8 mutations. Epilepsy Behav, 2007; 10:187-191.

Respuesta a la pregunta 21

El cuadro clinico sugiere la no existencia de encefalopatia, ni progresion del cuadro
clinico, el examen es normal y la cognicion también, esto es tipico del Sindrome de
Epilepsia Generalizada Idiopatica. Dentro de este grupo, las que cursan con mioclonias
y crisis tonico-clonicas generalizadas (TCG) sin ausencias son: la epilepsia mioclonica
de iuvenil de Janz, se caracteriza por la triada de mioclonias del despertar (todos los
pacientes) TCG 90% vy crisis de ausencias tipicas en un tercio de los casos, estos
pacientes poseen inteligencia normal y examen neurologico normal y la Epilepsia
con crisis tonico-clonicas del despertar. La Epilepsia con ausencias infantiles y las
ausencias de la adolescencia, tienen a las ausencias como crisis cardinal y, en el primer
caso en la fase activa, nunca hay mioclonias y TCG.

Lecturas recomendadas
Akgun Y., Soysal A., Atakli D., Yuksel B., Dayan C., Arpaci B. Cortical excitability in
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juvenile myoclonic epileptic patients and their asymptomatic siblings: a transcranial
magnetic stimulation study. Seizure, Jul, 2009; 18(6):387-91.

Lu Y., Waltz S., Stenzel K., Muhle H., Stephani U. Photosensitivity in epileptic
syndromes of childhood and adolescence. Epileptic Disord, Jun, 2008; 10(2):136-43.

Sadleir L. G, Scheffer I. E, Smith S., Carstensen B., Farrell K., Connolly M. B. EEG
features of absence seizures in idiopathic generalized epilepsy: impact of syndrome,
age, and state. Epilepsia, Jun, 2009; 50(6):1572-8.

Respuesta a la pregunta 22

Este cortejo sintomatico es tipico de las EMP en las cuales hay que pensar cuando
se presenta un paciente con estas caracteristicas. Debe recordar que comenzaria por
saber si las mioclonias son corticales 0 no (ver capitulo mioclonias). Luego analice la
edad, la procedencia, Ia herencia, los factores asociados, otros signos o sintomas que
se presenten, las caracteristicas del EEG, la afectacion cognitiva, y 1as neuroimagenes;
en ocasiones, es necesario realizar una tamizacion metabdlica.

Respuesta a la pregunta 23

Epilepsia Rolandica con evolucion atipica (Epilepsia Parcial Benigna Atipica
de la Infancia (EPBA-I), similar a la epilepsia benigna de la infancia con puntas
centrotemporales (Rolandica) pero con trastornos de aprendizaje y crisis generalizadas
con mayor frecuencia, debe diferenciarse de Lennox Gastaut, de un Sindrome de
Landau-Kleffner, La Epilepsia con puntas y ondas continuas en el sueno lento (EPOCSL)
y la Epilepsia Mioclonico-Astatica. En el caso que se presenta la inexistencia de puntas
y ondas continuas en el suefio No REM, hacen poco probables el planteamiento del
Landau-Kleffner y la EPOCSL debido a que requieren de este hallazgo para considerarlos,
ademas, no se ha mencionado la presencia de trastornos del lenguaje, tipicos de la
primera. Hay que recordar que el porcentaje de POCSL, tomado como mas de 85%, es
arbitrario y que han existido pacientes publicados con un porcentaje inferior y que en el
Sindrome de Landau-Kleffner los trastornos del lenguaje pueden no estar al inicio. En el
caso de Sindrome de Lennox-Gastaut, es imprescindible |a existencia de crisis tonicas
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axiales y de patrones rapidos en el sueiio No-REM que no se mencionan en el cuadro
clinico descrito.

H. Doose1, A. Hahn2, B. A. Neubauer2, J. Pistohl2, U. Stephani2. Atypical Benign
Partial Epilepsy of Childhood or Pseudo-Lennox Syndrome. Part Il: Family Study.
Neuropediatrics, 2001; 32: 9-13.

Panayiotopoulos Ch. P, Michael M., Sanders S., Valeta Th., Koutroumanidis M.
Benign childhood focal epilepsies: assessment of established and newly recognized
syndromes. Brain, 2008; 131: 2264-2286.

Respuesta a la pregunta 24

El cuadro clinico sugiere una enfermedad cerebral progresiva asimétrica con
epilepsia focal, que no se manifiesta como epilepsia focal continua. En la Encefalitis
de Rasmussen, un tercio de los pacientes puede debutar con afectacion cognitiva
y crisis focales poco frecuentes, sin embargo, es un trastorno que debe tenerse en
cuenta siempre que las imagenes muestren una hemiatrofia progresiva contra lateral a la
localizacion de las crisis focales. En el adulto, las crisis pueden ser de origen occipital
0 manifestarse con cambios vegetativos, aunque tarde o temprano apareceran las crisis
motoras. Deben descartarse otras entidades como: la esclerosis tuberosa, infartos
cerebrales, tumores cerebrales, displasia corticales unilaterales, hemimegalencefalia,
Sindrome de Sturge-Weber, Sindrome hemiconvulsion hemiplejia, los sindromes con
epilepsia parcial continua (EPC): La diabetes tipo | con anti-GAD.

Hiperglicinemia no cetosica, la cetosica, la encefalopatia hepédtica
y la insuficiencia renal. Dentro de las causas inflamatorias tenemo s las vasculitis,
panencefalitis esclerosante subaguda, la infeccion por el virus de la inmunodeficiencia
humana, la esclerosis mdltiple, encefalitis estacional rusa, los Sindromes
paraneopldsicos, la Enfermedad de Creautzfeldt-Jakob. Existen causas metabolicas
como las citopatias mitocondriales el MELAS, la Enfermedad de Alper, y 1a enfermedad
de Kuff. Otras causas como el uso de drogas proconvulsivas: penicilina, el transplante
de médula 6sea y la gliomatosis cerebris.

La Encefalitis de Rasmussen se produce debido a una disfuncion neocortical severa,
probablemente secundaria a encefalitis unilateral viral o disinmune, en el que se han
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documentado autoanticuerpos contra los receptores de glutamato Glu3. Se caracteriza
por crisis motoras principalmente focales e intratables. Cuando se presenta en la
infancia y el cuadro clinico es tipico, es de facil reconocimiento; sin embargo, cuando
se manifiesta de forma atipica como en el adulto y el adolescente y un 1/3 de los nifios,
el diagndstico se hace mas dificil.

Revisemos de Ia literatura algunos aspectos importantes.

Los criterios diagnosticos de Encefalitis de Rasmussen aceptados son:

A.

Clinicos: crisis focales con o sin epilepsia parcial continua y déficit cortical
unilateral

. Electroencefalograficos: crisis de origen unilaterales, enlentecimiento unilateral

con o sin descargas

Imagenologicos. RMN con atrofia unilateral hemisférica con uno de los
signos: atrofia homolateral del ntcleo caudado o sefal hiperintensa. Sefales
hiperintensas en sustancia blanca subcortical y sustancia gris cortical
unilaterales

. Clinicos: epilepsia parcial continua o défcit cortical unilateral progresivo

RMN: atrofia cortical unilateral focal progresiva

Histologia: encefalitis de células T con activacion de células microgliales,
gliosis reactiva, macrofagos en parénquima, células B o células plasmaticas y
cuerpos virales de inclusion.

El grupo de Montreal ha descrito diferentes formas clinicas:

Forma parecida a la de la infancia
Forma de debut en la adolescencia
Forma pseudotumoral

Forma tipica del adulto: afectacion multiple, menos severa, fase prodromica
con crisis sin deéficit neurologicos (6meses a 21 anos, media 9.5 afos),
predominio de la alteracion occipital, progresion mas lenta. Hay dos fenotipos:
tipo epiléptico y tipo mioclonico.
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Los estudios electroencefalograficos muestran la presencia de puntas y ondas en
regiones fronto-centrales con propagacion contralateral. Ver en la siguiente figura,
electroencafalograma interictal.
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Las imagenes son importantes para el diagnostico. En la siguiente figura puede verse
|a atrofia fronto-temporal asimétrica y las sefiales hiperintensas en region subcortical.
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Pueden existir variantes en el adulto: la atrofia predomina en las regiones posteriores.
Note siempre la atrofia del nicleo caudado homolateral a la zona de atrofia cortico-
subcortical y las hiperintensidades en las secuencias FLAIR.
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Observe la atrofia del caudado y las hiperintensidades en sustancia blanca

Observe las imagenes funcionales del paciente anterior. La figura muestra un estudio
de PET cerebral en el cual aprecia severo hipometabolismo fronto-temporal derecho.
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La espectroscopia muestra una caida del pico de n-acetil-aspartato.
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5 month history of progressive mental deferioration o 2004

== 2 months ago-onset of "blank stares” and stumbling gait o

El fendmeno de Pampiglioni que sugiere una Jansky Bielchowski.

Los complejos trifasicos periddicos que sugieren la Enfermedad de Creutzfeldt
Jakob.
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Lecturas recomendadas

Biraben A., Chauvel P Epilepsia partialis Continua. In: Engel J., Pedley TA., (eds.).
Epilepsy: A Comprehensive Textbook. Philadelphia: Lippincott-Raven Publishers;
1998:2447-53.

Browner N., Azher SN., Jankovic J. Botulinum toxin treatment of facial myoclonus in
suspected Rasmussen encephalitis. Mov Disord. Sep 2006; 21(9):1500-2.

Panayatoupolus. Epilepsia Parciales Continuas y deterioro neuropsicologico
progresivo con hemiparesia déficit cognitivo y lingtistico: The epilepsies. 2009.

Rotenberg A., Depositario-Cabacar D., Bae E. H., Harini C., Pascual-Leone A., Takeoka
M. Transient suppression of seizures by repetitive transcranial magnetic stimulation in a
case of Rasmussen’s encephalitis. Epilepsy Behav. Jul, 2008; 13 (1):260-2.
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Sinha S., Satishchandra P Epilepsia Partialis Continua over last 14 years: experience
from a tertiary care center from south India. Epilepsy Res. Apr 2007; 74(1):55-9.

Takahashi Y., Mori H., Mishina M. Autoantibodies and cell-mediated immunity
to NMDA-type GluRepsilon 2 in patients with Rasmussen’s encephalitis and chronic
progressive epilepsia partialis continua. Epilepsia, 2005; 46 S5:152-158

Diga qué examen indicaria para clarificar el diagnostico en cada caso:

Respuesta a la pregunta 25

El cuadro clinico de pérdida del contacto visual sin mancha rojo cereza y mioclonias,
sugiere una Lipofucinosis Ceroidea Neuronal, el diagndstico requiere microscopia
electronica, andlisis enzimdtico, segun cada deficiencia y diagnéstico de la mutacion
genética (The epilepsies; Panayatoupolus 2009).

Hay, hasta ahora, ocho formas genéticas de Lipofucinosis Ceroide Neuronal (NCLs)
(CLN1, CLN2, CLN3, CLN5, CLNG, CLN7, CLN8, y CLN10). CLN4 es la forma que
debuta en el adulto. En la CLN9, no se ha conocido el gen causal. (Schulz., 2004). La
NCLs se incluyen bajo un comtn denominador de procesos patoldgicos que comparten
la presencia de neuronas y astroglias con pigmentos autofluorescente. Bajo el
microscopio electronico, el material acumulado tiene tres formas diferentes: depdsitos
osmeofilicos irregulares (GROD), depdsitos curvilineos, y cuerpos en forma de huella
digital. La forma que predomina en la CLN1, son sélo los GRODs, en la forma de CLN2,
predominan los curvilineos, mientras que en la CLN3, predominan los cuerpos en forma
de huella digital. La secuencia clinica varia entre los diferentes NCLs. Por ejemplo, en la
CLN2 se manifiesta como una EMP que ocurre tempranamente, mientras que en CLN3
el mioclono es leve y aparece tarde en la enfermedad. Por el contrario, pérdida visual
y ceguera son caracteristicas tempranas de CLN3, y mas ligera y tardia en la CLN2.
Ambas enfermedades producen una demencia progresiva.

ElgendelaCLNT1, codificaunaenzimatipotioesterase (PPT1). La Palmitoiltioesterasa,
una enzima de lisosomal que elimina los residuos de palmitato de las proteinas (Vesa,
1995). Este dltimo se acumula en CLN1 para resultar en la aparicion de los GRODs.
Este proceso juega un importante papel en Ia neurona, sobre todo, en el transporte
vesicular en las neuronas y la sefalizacion intracelular. La PPT1, es encontrada en los
compartimientos no lisosomales y en las terminales presinapticas (Ahtiainen, 2006 ).

Capitulo X. Respuestas 163




El gen de la CLN2 codifica la enzima tripeptidilpeptidasa una enzima lisosomal
(TPP1), un miembro de la familia de Ia proteinasa de carboxilo de serina (Rawlings
y Barrett, 1999). Este grupo de enzimas elimina tripéptidos de las terminales de las
proteinas pequenas, tal como la subunidad ¢ de la ATPasa mitocondrial.

El gen de la CLN3 codifica una proteina transmembrana que se ha reportado,
se localiza en las membranas de los lisosomas, en los endosomas, las vesiculas
presinapticas y la membrana plasmatica, también en las mitocondrias. Numerosos
papeles se han atribuido a CLN3. En mitocondria, el CLN3 ayuda al proceso de traspaso
de sustancias a través de la membrana, asi como en el funcionamiento de la subunidad
¢ de la ATPasa (Margraf, 1999 ). El gen de la CLN3 se ha implicado en la regulacion del
ph lisosomal y en el transporte de aminodcidos basicos (Golabek, 2000; Holopainen.,
2001; Ramirez-Montealegre y Pearce, 2005). También se le ha atribuido un papel
antiapoptotico al gen de la CLN3.

Las mutaciones en CLN5 causan la variante finlandés de NCL infantil tardia (el
comienzo es entre cuatro y siete arnos, ligeramente mas viejo que el rango en CLN2). El
cuadro clinico caracteristico incluye regresion de desarrollo, deterioro visual, ataxia, y
epilepsiamioclonica |, similara otras NCLs. Los potenciales evocados visuales muestran
potenciales de gran amplitud, al igual que los potenciales somato-sensoriales (PESS),
son similarmente a la CLN2, fotosensibles. Los lipopigmentos son distribuidos en el
SNC y fuera de éste e incluyen, los cuerpos de huella digital, curvilineos, e inclusiones
laminares, ocasionalmente, se condensan y toman forma de impresiones dactilares
similares a goticas de lipido. El gen de la CLN5, codifica una proteina transmembrana.
Se sintetiza a partir de una molécula mas grande que contiene al producto de CLN2 y
CLN3.

El' gen de la CLNG es prevalente en etnias diferentes, similara CLN1, CLN2, y CLN3.
La edad del comienzo de CLNG, es similar a las de la CLN1, CLN2, y la CLN3 (de 18
meses a 8 anos, con la media entre 3 y 5 anos). Las caracteristicas tempranas incluyen
inestabilidad, disartria, convulsiones y retardo en el desarrollo. Los lipopigmentos
incluyen con forma a la huella digital, curvilineo, asi como modelos rectilineos. No se
conoce exactamente la proteina que codifica.

El gen de la CLN7, determina la aparicion temprana de la enfermedad entre los 2
y los 7 afos. Parece retardo psicomotor, regresion y convulsiones. Esta forma, como
CLN3, puede diagnosticarse por patologia o por el analisis de linfocitos periféricos. A
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diferencia de CLN3, sin embargo, donde la vacuolizacion es vista, los linfocitos aqui
muestran inclusiones densas con forma de huella digital.

Dependiendo de la mutacion presente en la CLNS, el debut de la enfermedad aparece
en la infancia entre los 5 y 10 arios, empieza como una Epilepsia intratable seguido
de deterioro cognitivo progresivo o con ligera afectacion del neurodesarrollo, seguido
de un cuadro clinico florido de EMP retinopatia, y deterioro cognitivo que comienza
entre los 3 y 6 anos subsiguientes. En la microscopia electronica se han reportado
inclusiones tipo GROD, curvilineos, y tipo huellas digitales, sobre todo, en linfocitos.

El gen de la CLN10, conlleva a la pérdida de la funcion, apareciendo la forma
congénita de NCL manifestada con encefalopatia, epilepsia, estatus frecuentes, y
progresa rapidamente a la muerte, debido a insuficiencia respiratoria en los primeros
dias y semanas de la vida, con depdsitos masivo GRODs en el sistema nervioso central.
El gen mudado codifica a la catepsina D, la mayor proteasa lisosomal.

Se ha descrito en nuestro medio la existencia de una mutacion CNL5 por fuera del
norte de Europa en 3 pacientes de una misma familia del noroccidente de Colombia con
una forma Juvenil de Lipofuscinosis ceroidea.

Lecturas recomendadas

Balreira A., Gaspar P, Caiola D., Chaves J., Beirao I., Lima JL., Azevedo JE., Miranda
MC. A nonsense mutation in the LIMP-2 gene associated with progressive myoclonic
epilepsy and nephrotic syndrome. Hum Mol Genet, 2008; 17:2238-2243.

Berkovic SF., Mazarib A, Walid S., Neufeld MY., Manelis J., Nevo Y., Korczyn AD,
Yin J., Xiong L., Pandolfo M., Mulley JC., Wallace RH. A new clinical and molecular
form of Unverricht-Lundborg disease localized by homozygosity mapping. Brain, 2005,
128:652-658.

Berkovic SF., Dibbens LM., Oshlack A., Silver JD., Katerelos M., Vears DF., Lullmann-
Rauch R., Blanz J, Zhang KW., Stankovich J., Kalnins RM., Dowling JP, Andermann E.,
Andermann F., Faldini E., D’Hooge R., Vadlamudi L., Macdonell RA., Hodgson BL.,
Bayly MA., Savige J., Mulley JC., Smyth GK., Power DA, Saftig P, Bahlo M. Array-based
gene discovery with three unrelated subjects shows SCARB2/LIMP-2 deficiency causes
myoclonus epilepsy and glomerulosclerosis. Am J Hum Genet, 2008; 82:673-684.
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Steinfeld R., Reinhardt K., Schreiber K., Hillebrand M., Kraetzner R., Bruck W., Saftig
P, Gartner J.. Cathepsin D. deficiency is associated with a human neurodegenerative
disorder. Am J. Hum Genet 2006; 78:988-998.

Striano P, Specchio N., Biancheri R., Cannelli N., Simonati A., Cassandrini D., Rossi
A., Bruno C., Fusco L., Gaggero R., Vigevano F., Bertini E., Zara F., Santorelli FM.,
Striano S. Clinical and electrophysiological features of epilepsy in Italian patients with
CLN8 mutations. Epilepsy Behav, 2007; 10:187-191.

Pineda-Trujillo, N., Cornejo, W., Carrizosa, J., Wheeler, R. B., Mu nera, S.
Valencia, A., Agudelo-Arango, J., Cogollo, A., Anderson, G., Bedoya, G., Mole,

S. E., and Ruiz-Linares, A. (2005) A CLN5 mutation causing an atypical neuronal
ceroid lipofuscinosis of juvenile onset. Neurology 64, 740—742

Respuesta a la pregunta 26

En un nino, con Epilepsia Mioclonica sin hepato esplenomegalia y mancha rojo
cereza, hay que sospechar: Sialidosis Tipo 1. La Sialidosis tipo Il, no es factible,
porque ademds tiene deformidades Oseas, neuropatia sensitiva severa, y mortalidad
muy temprana. La procedencia es muy importante para orientar el diagnostico en estos
casos, la Sialidosis es tipica de sociedades orientales. En la Sialidosis tipo Il, existe
aumento de la secrecion urinaria de acido sialico, pero se diagnostica demostrando
el déficit de la neuraminidasa en linfocitos o fibroblastos con B galactosidasa normal
(cerebellum 2004; 3:156-71).

Bonten EJ., Arts WF., Beck M, Covanis A., Donati MA., Parini R., Zammarchi E.,
d’Azzo A.Novel mutations in lysosomal neuraminidase identify functional domains and
determine clinical severity in sialidosis. Hum Mol Genet 2009; 9:2715-2725.

Respuesta a la pregunta 27

El cuadro clinico que se presenta con debilidad proximal sugiere la existencia de
una miopatia, y la asociacion con sordera y ataxia, una afectacion del SNC, lo cual hace
pensar en una enfermedad multisistémica. Pocas enfermedades neuroldgicas afectan
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varios sistemas neuronales, vias cerebelosas, audicion, corteza cerebral y musculo.
De las que se asocian a sordera, las citopatias mitocondriales son las mas frecuentes
(MERFF, MELAS, mutaciones de la cadena respiratoria sin un fenotipo clinico tipico). El
caso presentado puede ser considerado una MERRF, el diagnostico debe hacerse con
biopsia de musculo y tincion de tricrémica de Gomori, ademas, demostrar la mutacion
puntual 8344 del DNA mitocondrial.

Lecturas recomendadas
Zupan M.L., Legros B. progressive Myoclonic Epilepsy. Cerebellum, 2004; 3:156-71.

Respuesta a la pregunta 28

Las mioclonias pueden ser clasificadas segun su origen en corticales (originadas en
la corteza motora y sensitiva) causando sacudidas mioclonicas luego de un intervalo de
tiempo requerido para una trasmision cortico espinal, generalmente son dados por fallo
en los circuitos inhibitorios para ambas cortezas. Las mioclonias generalizadas pueden
ocurrir cuando las descargas se diseminan a través de las vias cortico-corticales Y,
seguido a ésta, toda la corteza somatosensorial produce potenciales evocados gigantes.
Las mioclonias corticales son las mas frecuentemente involucradas en los sindromes
epilépticos generalizados idiopaticos (ejemplo, EMJ Janz y Epilepsia con ausencias de
la adolescencia), donde las redes talamicas se cree que interacttian con areas corticales
diversas para producir actividad neuronal excesiva y crisis mioclonicas, con frecuencia
son generalizadas y bisincronicas. Por ultimo, también pueden originarse en tallo
cerebral (ejemplo, mioclonus palatino) y medula espinal, las cuales caracteristicamente
son focales y respetan la distribucion de los miotomas (medulares).

Se remite al lector al capitulo dedicado al enfoque diagndstico de mioclonias
(capitulo 3)
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Cortical Subcortical Espinal
Distribucion multifocal generalizada focal
Topografia distal proximal variable
Propagacion rostrocaudal caudo-rostrofacial miotomas
Duracion EMG breve <50 larga>100 larga>100
Coherencia coherencia no coherencia no coherencia
Circunstancias de accion reposo, refleja reposo
Estimulo somestésico auditivo
spglt::g::lss::igf: : O—:‘Es- gigantes Normales Normales
Promediacion del EEG positiva negativa negativa

Gapitulo 5.

Respuesta a la pregunta 29

4. X Realizar TAC de craneo y luego puncion lumbar

El cuadro subagudo/cronico de cefalea con signos de alarma como la edad de
presentacion, aparicion de novo, empeoramiento en horas nocturnas, los hallazgos
al examen fisico neurologico sugestivos de sindrome de hipertension endocraneana
(HTE): “Papiledema y compromiso del VI par”; hacen altamente probable la hipotesis
diagnostica de una lesion ocupando espacio, lo cual sumado a la parosmia (cacosmia),
descarga autonomica (erizamiento), el compromiso de memoria y la actividad delta
temporal del EEG, localiza la lesion en I6bulo temporal mesial, (Debe aclararse que la

toma del VI par es un signo falso localizador y que no sirve para lateralizar la lesion,
se compromete por el Sindrome de HTE). En estas circunstancias esta contraindicado
realizar puncion Lumbar, y el estudio de Video-EEG se practica durante la evaluacion
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prequirdrgica de un paciente con epilepsia refractaria, cuando hay dudas del tipo de
crisis epilépticas que un paciente tiene asi como cuando se duda del diagnosotico
de estas, pero en el caso que se expone este no tiene indicacion. Deberia efectuar
una neuroimagen, idealmente: Resonancia Magnética Cerebral simple y contrastada
para delimitar claramente la probable zona tumoral (sensibilidad 90% para lesiones
tumorales temporales. Panayiotopoulos 2004). La cronicidad del cuadro, la falta de
asociacion con fiebre, y la ausencia de signos meningeos no sugieren la posibilidad de
una meningoencefalitis, sin embargo segun los hallazgos de Neuroimagen podria tomar
la decision de puncionar (imagen sugestiva de absceso o Tuberculoma entre otro, esto,
si no existen hallazgos que contraindiguen la Puncion lumbar, tales como, Colapso del
sistema ventricular, desviacion de la linea media o efecto de masa.

29 B)..."esta sintiendo un olor raro, por sequndos, que le parece como Si hubiera
algo podrido,... las demas personas que estan a su lado refieren que no sienten el
mismo olor”, por otro lado percibe asociado a esto un erizamiento. ..

La aparicion subita de estos sintomas y su pronta desaparicion, con la tipicidad de la
descripcion sugieren la presencia de crisis epilépticas. Esta crisis pudiera clasificarse como
una crisis focal sensorial con alucinaciones olfatorias complejas (olor como a podrido,
cacosmia), sugestiva de foco mesial temporal U orbito frontal. Este sintoma aunque también
se puede presentar en enfermedades psiquidtricas es muy sugestivo de aura de crisis
epiléptica. De hecho las crisis alucinatorias olfatorias y gustatorias son mas usualmente
asociadas con epilepsia del I6bulo temporal tipo tumoral. Los sintomas descritos como. ..
esto se asocia a un erizamiento del hemicuerpo derecho. ..deben ser clasificados como
crisis parciales simples vegetativas. En este punto la clasificacion del 1989 impide
clasificar las crisis utilizando todos los sintomas del paciente, 0 se toma uno u otro, sin
embargo la propuesta del 2001 permite que ud describa toda la sintomatologia en el eje |
(aura olfatoria sequida de fendmenos autonémicos), seria una crisis autolimitada sensorial.
Para Luder un aura epiléptica olfatoria que evoluciona a una crisis focal autonomica. Al
verse el erizamiento este no debe ser considerado como un aura.

Lecturas recomendadas

Andrade R. Semiologia de las crisis epilépticas. En Las Epilepsias estado actual,
José William Cornejo, Nicolas Pineda Trujillo, Angélica Arteaga Arteaga eds, Medellin,
Colombia 2010. p.13-30
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Hans O. Luders, The Epilepsies: Etiologies and Prevention, The Academic Press,
USA, 1999.

29 ¢) La diplopia que en este caso es secundaria a la neuropatia craneal del VI par,
y no se explica por una crisis epiléptica

...el examen neuro psicologico mostro amnesia episédica y visuo-espacial. ..

El déficit mas frecuente en una epilepsia del [0bulo temporal mesial es la memoria,
lo cual sugiere que las crisis sean de origen epiléptico y la amnesia secuela de las
mismas.

El sindrome de epilepsia del [0bulo temporal Mesial, es un término que debe ser
restringido a los pacientes con un cuadro clinico tipico,....y evidencia adicional de
disfuncion del lobulo temporal por imagenes funcionales 6 evaluacion neuropsicologica

...En otras ocasiones a notado un oscurecimiento visual también de segundos de
auracion que se recupera totalmente. ..

Una crisis occipital, 0 una propagacion hacia el 16bulo occipital podria explicar el
oscurecimiento visual por una ceguera cortical....sin embargo la causa mas probable
en este caso es que los oscurecimientos estén asociados al papiledema

...hace 3 meses comienza con cefalea en foada la cabeza, esta se incrementa cuando
Se acuesta y por las madrugaadas. . .

Aunque la cefalea puede ser una manifestacion y de forma periodica, no es tan
frecuente y ocurre mas en el estadio posictal

29 d) Si, hay un conjunto de sintomas y signos paroxisticos, con un claro inicio y fin,
estereotipados, impredecibles, con caracteristicas clinicas que pueden ser explicadas
por una irritacion cortical en las dreas olfatorias y vegetativas

Lectura recomendada

Andrade R. Semiologia de las crisis epilépticas. En Las Epilepsias estado actual,
José William Cornejo, Nicolds Pineda Trujillo, Angélica Arteaga Arteaga eds, Medellin,
Colombia 2010. p.13-30

170 Aprendizaje de la epilepsia basado en pregunias




29 ) Si, debido a que por definicion conceptual se acepta el planteamiento de
epilepsia cuando existen dos 0 mas crisis epilépticas.

Lectura recomendada

Engel J. A proposed diagnosted schema for people with epilepsy and epileptic
seizures. Report of the ILAE task force on definition and classification. Epilpesia 2001;
46(2):796-803.

29 f) x__lesion ocupante de espacio hiperdensa en la TAC sin contraste ubicada
en la region del ala menor del esfenoides

Las demas ubicaciones anatomicas no explican totalmente los sintomas del paciente,
la duda se genera con la lesion del surco olfatorio que puede producir cacosmia, pero
no compromiso de memoria ni el tipo de patron interictal del EEG. La zona de déficit
funcional es el l6bulo temporal derecho Ipor la pérdida de la memoria visuo-espacial.
La actividad electrografica descrita es tipica de la lesion del I6bulo temporal por lo que
es poco probable que la lesion esté en el surco olfatorio.

290q)

Zona sintomatogeénica: Es la zona de cerebro que se manifiesta clinicamente durante
una crisis epiléptica. La presencia de crisis uncinadas y vegetativas sugieren que esta
es el Lobulo temporal mesial derecho

Zona de lesion: requiere Neuroimagen para definirla, en caso de que los hallazgos
del paciente sean los de la pregunta previa se trata de imagen hiperdensa dependiente
del ala menor del esfenoides que comprime el [6bulo temporal

Zona de descargas Interictales: esta zona es la zona donde se observan los
paroxismos interictales. Segun la historia clinica el paciente presenta descargas
temporales derechas (en un momento sin crisis)

Zona de déficit funcional: es la zona cerebral disfuncional en el periodo interictal,
puede evaluarse mediante el examen fisico neurologico, el neuropsicoldgico, la
realizacion de SPECT o PET interictales. En el caso que se presenta es el Hipocampo
derecho por hallazgos neuro-psicoldgicos de amnesia visuo-espacial
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Zona epileptogénica estimada: Estimar la zona epileptogénica es dificil vy
deben tenerse en cuenta todos los elementos aportados por la historia clinica y los
complementarios. La estimacion es mas exacta cuanto mas concordante en lateralidad
sean los resultados de los estudios indicados. En el caso que presentamos. El paciente
tiene un EEG con descargas epileptiformes ubicadas en el I6bulo temporal derecho
y estas estan asociadas a una actividad lenta, lo que sugiere que esta es la zona de
descargas interictales y la posible zona lesional. La imagen muestra un drea hiperdensa
que comprime el Lobulo Temporal derecho, la neuropsicologia documento una zona de
déficit funcional que compromete al Hipocampo derecho. La clinica aunque permite
localizar no permite lateralizar la zona epileptogénica ya que el valor predictivo en
relaciona la lateralidad de la zona epileptogénica en las crisis uncinadas y las vegetativas
es muy bajo. Sin embargo los resultados de los estudios son congruentes en cuanto a
la localizacion y lateralidad haciendo probable que la zona epileptogénica en este caso
sea la region temporal mesial derecha.

Lecturas recomendadas

Andrade R. Semiologia de las crisis epilépticas. En Las Epilepsias estado actual,
José William Cornejo, Nicolas Pineda Trujillo, Angélica Arteaga Arteaga eds, Medellin,
Colombia 2010. p.13-30

Hans O. Luders, The Epilepsies: Etiologies and Prevention, The Academic Press,
USA, 1999.

29 h)
_V__Meningioma

La Hipertension Intracraneana Idiopatica (HII), por concepto, y como serd descrito
posteriormente en esta revision, no se asocia a alteraciones neuroldgicas diferentes a las
explicadas por hipertension intracraneal, por lo tanto podria explicar la cefalea, la vision
borrosa, el Papiledema y el VI par (diplopia), sin embargo suele afectar a una poblacion
diferente: mujeres jovenes, y jamas se no puede asociarse a crisis epilépticas, déficit
cognitivos como la amnesia ni alteraciones en el EEG. Un absceso cerebral aunque puede
presentar un cuadro similar, subagudo a cronico, con cefalea, hipertension endocraneana
y crisis epilépticas por irritacion del [obulo temporal, suele manifestarse con mas sintomas
sistémicos, la fiebre hace parte de la triada clasica. Entre los tumores intracranales, el mas
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frecuentes es el Meningioma (30%), entre ellos, una de las localizacion mds usual es
el hueso esfenoides (15-45% segun diferentes reportes), conforme Bonnal, esta es la
localizacion mas frecuente entre los meningiomas de la base del craneo y constituyen
aproximadamente el 18% de todos los meningiomas intracraneales. Clasicamente se
han distinguido tres variedades, segun se afecte la region mas interna o externa del ala
del esfenoides: tercio interno, tercio medio y tercio externo. Los sintomas mas comunes
pueden variar entre epilepsia, alteraciones del caracter y cefaleas, también disminucion
de la agudeza visual, edema de papila y atrofia de papila. Se observan ligeramente
hiperdensos en la TAC respecto al parénquima. El Astrocitoma Pilocitico es un tumor
benigno, que afecta principalmente a ninos y adolescentes, y suele ubicarse en el cerebelo,
nervio y quiasma optico, hipotalamo, Il ventriculo y mucho menos frecuentemente, en los
hemisferios cerebrales, por tal razon, ni la epidemiologia ni la ubicacion anatomica hacen
sospechar esta etiologia. La esclerosis Hipocampal es la principal causa de 1a epilepsia
del l6bulo temporal, sin embargo, en este caso en particular el cuadro clinico no es
sugestivo, por la ausencia de la historia natural que comienza con un dafo precipitante
inicial, un periodo de latencia posterior, aparicion de crisis en la nifiez y la adolescencia,
remision en la etapa adula.

Lecturas recomendadas

Blume W: Glossary of Descriptive Terminology for Ictal Semiology: Report of the
ILAE Task Force on Classification and Terminology. Epilepsia 2001, 42 (9): 1212-1218

Fisher R: Epileptic Seizures and Epilepsy: Definitions Proposed by the ILAE and the
IBE. Epilepsia 2005; 46 (4):470-472

Mac Carty CS. Meningiomas of the sphenoidal ridge. J Neurosurg 1972; 36: 11420.

Nakamura M, Roser F, Jacobs C, Vorkapic P Samii M: Medial sphenoid wing
meningiomas: clinical outcome and recurrence rate. Neurosurgery 2006; 58:626-639

Panayiotopoulos CP The Epilepsies, Seizures, Syndromes and Management. 2° Ed
2009

Roger J, Bureau M, Dravet ¢, Tassinari C, Wolf P: Epileptic Syndrome in Infancy,
childhood and adolescence. 4° Ed, 2005.

Wall M: Idiopathic intracranial hypertension. Neurol Clin. 2010 Aug;28(3):593-617
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Respuesta a la pregunta 30
Fenomenologia ictal
De acuerdo con el glosario de términos de la ILAE

Los episodios se inician con aura visual simple seguido de pérdida del contacto,
no interaccion con el medio, no responde, posteriormente desviacion oculocefdlica de
izquierda a derecha, seguido por automatismos oroalimentarios y manuales (no dicen
de que mano), sequido de movimientos clonicos de la mano izquierda con marcha ya
que luego compromenten toda la extiremidad superior izquierda, esto se sigue de una
posicion tonica de las cuatro extremidades y luego generalizacion secundaria, fenémeno
posictal con somnolencia y cefalea, ademas con psicosis de varios dias de duracion.
Al referir el paciente un fenomeno subjetivo como (ver una lucecita) esta caracteristica
debe clasificarse como aura, perder el contacto y la reactividad al medio indica que
existe una desconexion, es correcto decir desviacion oculo-cefalica y no version debido
a que no se conoce si hubo o no flexion del cuello, y si la desviacion cefdlica fue de
90°, ademads al no conocerse el area epileptogénica, definir esto es muy dificil pues
puede ser una contraversion y no una version. Al aparecer movimientos clonicos en
una mano que se extienden por toda la extremidad debe acompanarse la resena del
sintoma de la palabra con marcha, al final el paciente tiene una crisis secundariamente
generalizada (se torna rigido y convulsiona). Estos son propiamente los hallazgos de
la crisis (ictales), sin embargo es aceptado explicar y pormenorizar los fendmenos
preictales y posictales en este acapite. Esta descripcion, notese que pertenece al eje |
de la clasificacion del 2001.

Lecturas recomendadas

Andrade R. Semiologia de las crisis epilépticas. En Las Epilepsias estado actual,
José William Cornejo, Nicolds Pineda Trujillo, Angélica Arteaga Arteaga eds, Medellin,
Colombia 2010. p.13-30

Engel J. A proposed diagnosted schema for people with epilepsy and epileptic
seizures. Report of the ILAE task force on definition and classification. Epilpesia 2001;
46(2):796-803.

Hans O. Luders, The Epilepsies: Etiologies and Prevention, The Academic Press,
USA, 1999.
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Respuesta a la pregunta 31.
Evaluacion por zonas:

e /ona de déficit funcional: la evaluacion de esta zona puede hacerse mediante
el examen neuroldgico (cuadrantonopsia homonima superior izquierda) que
indica disfuncion de la corteza carcarina derecha inferior o la radiacion optica
témporo occipital. También puede conocerse por el examen neuropsicologico
y psiquidtrico en el caso que se presenta muestran una psicosis, evidenciando
una disfuncion témporo-frontal bilateral, otras técnicas para evaluar esto lo son
el SPECT y el PET interictales pero que no se realizaron en este paciente.

e 70na sintomatogeénica:
Aura visual: occipital
Desconexion:temporal bilateral o unilatera
Automatismos oroalimentarios: temporales mesiales
Desviacion oculocefalica: frontal derecho
Movimientos clonicos en mano izquierda: Frontal derecho, drea motora primaria.
Posicion tonica y CTCG: bi-frontal
Zona de descargas interictales: parieto- occipital bilateral

e /ona lesional: Probablemente la la region cortico-subcortical bilateral occipital
por TAC, pero se requiere imagen por resonancia para definir mejor la zona
lesional y descartar otro tipo de lesiones (displasias, tumores, etc).

o Posible zona de debut ictal: podria decirse que es la region occipital porque
las crisis inician con aura visual, pero no podemos establecerla sino hasta que
se realicen imagenes funcionales ictales o se realice una electrocorticografia o
esteroelectroencefalografia.

e /onaepileptogénica estimada: ( hipotética )se evalta teniendo en consideracion
todas las pruebas diagnosticas y la historia clinica del paciente: probablemente
se encuentra en la region parieto- occipital bilateral, pero hacen falta otros
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estudios adicionales para elaborar una hipotesis mas clara (evaluacion
neuropsicoldgica, videotelemetria e imagenes funcionales) aunque cabe decir
que la determinacion definitiva de esta zona solo se puede realizar posreseccion
cuando el paciente quede libre de crisis. Por los datos de que disponemos
pudiera tratarse de la zona occipital derecha corteza calcarina inferior.

Lecturas recomendadas

Andrade R. Semiologia de las crisis epilépticas. En Las Epilepsias estado actual,
José William Cornejo, Nicolas Pineda Trujillo, Angélica Arteaga Arteaga eds, Medellin,
Colombia 2010. p.13-30

Engel J. A proposed diagnosted schema for people with epilepsy and epileptic
seizures. Report of the ILAE task force on definition and classification. Epilpesia 2001;
46(2):796-803.

Hans O. Luders, The Epilepsies: Etiologies and Prevention, The Academic Press,
USA, 1999.

Respuesta a la pregunta 32

Herramientas para evaluar la zona de debut ictal:
-Electrocorticografia o Stereo-electroencefalografia
- SPECT 6 PET Ictal

La zona de debut ictal solo puede ser conocida con el uso de electrodos invasivos,
y la realizacion de SPECT ictal con inyeccion temprana del radioisotopo mediante el
corregistro con el EEG.

Lecturas recomendadas

Andrade R. Semiologia de las crisis epilépticas. En Las Epilepsias estado actual,
José William Cornejo, Nicolds Pineda Trujillo, Angélica Arteaga Arteaga eds, Medellin,
Colombia 2010. p.13-30
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The Epilepsies: Etiologies and Prevention, Hans 0. Luders, The Academic Press,
USA, 1999.

33) Clasifique la crisis de acuerdo con las clasificaciones 1989, 2001,2009
Clasificacion de las crisis:
e (lasificacion de 1989:

Crisis parciales simples con sintomas sensoriales elementales visuales
con evolucion a una crisis parcial compleja con automatismos y seguida
de generalizacion secundaria a forma TCG. Al inicio el paciente refiere un
sintoma inicial que recuerda y esta conciente por eso puede ser clasificado
como crisis parciales simples sin afectacion de la conciencia, el sintoma ictal
inicial es visual y no es una imagen estructurada, por tanto es elementall, al
tener percepcion sin objeto, 1a crisis es ilusoria, posteriormente la crisis pasa
a ser compleja,no responde ni recuerda nada de lo que le sucede, y finalmente
evoluciona a una generalizacion secundaria a forma TCG

Lecturas recomendadas

Andrade R. Semiologia de las crisis epilépticas. En Las Epilepsias estado actual,
José William Cornejo, Nicolas Pineda Trujillo, Angélica Arteaga Arteaga eds, Medellin,
Colombia 2010. p.13-30

Engel J. A proposed diagnosted schema for people with epilepsy and epileptic
seizures. Report of the ILAE task force on definition and classification. Epilpesia 2001;
46(2):796-803.

Clasificacion del 2001

Eje 1: Fenomenologia ictal sequn el glosario de la ILAE:

Episodios que se inician con Aura visual seguido de pérdida del contacto,,
posteriormente desviacion oculocefalica de derecha a izquierda, seguido por
automatismos oroalimentarios y manuales (no dicen de que mano), seguido de
movimientos clonicos de la mano izquierda que luego comprometen toda la extremidad
superior izquierda, esto se sigue de una posicion tonica y luego generalizacion con

Capitulo X. Respuestas 177




movimientos tonico clonicos (dice la historia clinica que luego convulsiona), fenémeno
posictal con somnolencia y cefalea, ademds con psicosis de varios dias de duracion.

Eje 2: Tipos de crisis:

Crisis autolimitadas, focales, con sintomas sensoriales elementales ( aura visual).

Eje 3: Sindrome: Sindrome de Epilepsia Focal sintomatica del Lobulo Occipital. Es
focal por el inicio de las crisis con sintomas que obedecen a la activacion de una zona
del cerebro (corteza occipital), es una epilepsia porque el paciente tiene mas de dos
crisis, una lesion epileptogénica y descargas epileptiformes interictales. La etiologia
es sintomatica puesto que hay déficit neuroldgicos interictales, el EEG esta lento
focal sin ritmo alfa a los 9 afnos mostrando que hay un trastorno de la electrogénesis
y hay lesiones en la TAC. Se conoce una asociacion entre la enfermedad celiaca, las
calcificaciones occipitales y 1a epilepsia por lo que pudiera plantearse otro sindrome el
“Sindrome de Gobbi”

Eje 4: Etiologia: Sintomatica concalcificaciones occipitales y enfermedad celiaca.

Descrita por primera vez en 1976 por Garwicz y Mortensson. Posteriormente en
1992 Giussepe Gobbi quien demostré que dicha asociacion no era casual y describid
el sindrome en su forma completa. Los pacientes son en su mayoria de origen Italiano,
Espanol y Argentino, lo que sugiere una condicion limitada étnica y -geograficamente.

El sindrome Epilepsia con Calcificaciones Occipitales y Enfermedad Celiaca
(EPICAEC), puede aparecer a cualquier edad y puede ser paucisintomatico. La epilepsia
en este sindrome es relacionada con una localizacion, usualmente de tipo occipital.
La neuroimagen consiste en calcificaciones cortico-subcorticales occipitales y atrofia
cerebral.

La epilepsia en la EPICAEC inicia entre 1y 28 anos de edad, la semiologia de las
crisis puede consistir en crisis versivas y o visuales (alucinaciones visuales simples,
amaurosis), las crisis pueden evolucionar a crisis complejas o generalizarse.

Esta epilepsia puede Ilegar a ser resistente a los FAE y también puede evolucionar a
una encefalopatia epiléptica, segun la serie de Gobbi.
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Gobbi G, Sorrenti G, Santucci M, Giovanardi Rossi P Ambrosetto P Michelucci R.
Epilepsy with bilateral occipital calcifications: a benign onset with progressive severity.
Neurology 1988:;38: 913-20.) donde 18 de 32 pacientes presentaron encefalopatia
epiléptica.

Lecturas recomendadas

Andrade R. Semiologia de las crisis epilépticas. En Las Epilepsias estado actual,
José William Cornejo, Nicolds Pineda Trujillo, Angélica Arteaga Arteaga eds, Medellin,
Colombia 2010. p.13-30

Engel J. A proposed diagnosted schema for people with epilepsy and epileptic
seizures. Report of the ILAE task force on definition and classification. Epilpesia 2001;
46(2):796-803.

Hans O. Luders, The Epilepsies: Etiologies and Prevention, The Academic Press,
USA, 1999.

Otras alteraciones que se pueden presentar son ataxia, mioclonias, oftalmoplejia
internuclear, leucoencefalopatia multifocal, paraparesia y demencia. El EEG muestra
habitualmente punta onda y onda lenta en regiones occipitales bilaterales.

Lecturas recomendadas

Diaz R. M; Gonzalez G, Delfino A. Epilepsia, calcificaciones cerebrales y enfermedad
celiaca.lmportancia del diagnostico precoz. REV NEUROL 2005, 40 (7): 417-420

Gobbi G. Coeliac disease, epilepsy and cerebral calcifications. Brain & Development
2005; 27: 189-200

Eje b: Alteraciones o enfermedades asociadas: Enfermedad celiaca. Demencia.

o CLASIFICACION DE 2009:

e (risis sin afectacion inicial de la conciencia, focal sensorial que evoluciona a
una crisis bilateral

e (Crisis con semiologia del I6bulo occipital
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e Epilepsia atribuida a causa metabdlica o estructural, causada por Enfermedad
Celiaca (calcificaciones)???

Respuesta a la pregunta 34
1989: Epilepsia relacionada con una localizacion (focal), sintomatica (occipital)
Etiologia: Enfermedad celiaca
Localizacion: occipital
Respuesta a la pregunta 35
~X__Indicador de que existe una etiologia sintomatica de la epilepsia
_X__No tiene alfa porque hay una actividad paroxistica asociada

En la infancia se observa un incremento progresivo de la frecuencia del ritmo bésico
de las regiones posteriores 4 Hz a los 4 meses de vida, unos 6 Hz a los 12 meses, 8
Hz a los 3 arfios, 10 Hz a los 10 anos. A partir de los 3 afos de vida se alcanza el rango
de frecuencias alfa y esta plenamente justificado el término ritmo alfa; esta progresiva
aceleracion del ritmo posterior finaliza a los 10 afos de edad. Después de los 8 afos de
edad los pacientes tienen bien definido el ritmo alfa como un ritmo posterior entre los 8
y 12 Hz, simétricos, bien modulados, reactivos, de al menos 50 uv de amplitud. Pueden
observarse ondas lentas occipitales en vigilia, denominadas variante alfa u ondas lentas
juveniles. Estas ondas desaparecen con la apertura ocular, lo que las diferencia de una
actividad lenta posterior patologica. EI EEG del paciente muestra una actividad lenta focal
parieto-occipital bilateral esta actividad aunque no dice si se bloquean con la apertura
ocular deben considerarse actividad de sufrimiento cortical en el contexto del paciente.

Lectura recomendada

Richard Lester Khan, MD, Magda Lahorgue Nunes, MD, PhD, Luis Fernando Garcias
da Silva, MD, PhD, and Jaderson Costa da Costa, MD, PhD. Predictive Value of
Sequential Electroencephalogram (EEG) in Neonates With Seizures and Its Relation to
Neurological Outcome. Journal of Child Neurology 2008; 23(2):145-150.
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Respuesta a la pregunta 36
1. Psicosis posictal ¢ interictal

La presencia de elementos alucinatorios y delirantes referenciales (...hablan de €l
este pensamiento es irreductibles por la l0gica), estan a favor de una psicosis posictal,
el tiempo de duracion estd en contra de la psicosis ictales, no consideramos que
hayan elementos para evaluar a existencia de deterioro que se puede presentar en este
paciente.

La psicosis posictal puede durar hasta 3 meses posterior a una crisis. Gomplica
a las epilepsias focales y generalizadas, siendo mds frecuente en las focales vy,
especialmente, en la ELT (11).

Los criterios mas aceptados en la actualidad son los criterios de Logsaail y Toone
1. Episodio de psicosis (frecuentemente con estado confusional).
2. Aparicion posterior a una semana después de un cluster de crisis.
3. Psicosis que dura al menos 15 horas y menos de 2 meses

3. Estado mental caracterizado por delirios paranoides o no, sindromes de mala
identificacion, alucinaciones visuales, olfatorias, gustativas y auditivas con
conciencia clara’.

4. No evidencia de:

a) Historia de tratamiento con medicamentos antipsicoticos 0 psicosis en
los Ultimos 3 meses

b ) toxicidad a los antiepilépticos
¢) EEG no demuestra status epiléptico

d) historia reciente de trauma cranial, intoxicacion por alcohol o
medicamentos o abstinencia

Kanner y Barry (2001) resumieron el cuadro clinico del siguiente modo:

1. Retraso entre el inicio de los sintomas psicoticos y la tltima crisis.
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2. Duracion relativamente corta de la psicosis
3. Sintomatologia cargada de afectividad
4. Psicosis con delirios pleomorficos

5. Inicio de la psicosis posictal después de una larga duracion de la epilepsia (un
promedio de mas de 10 anos)

6. Respuesta rapida a bajas dosis de antipsicoticos o benzodiazepinas.

Nosotros hemos visto con frecuencia debut de sintomas psicoticos en pacientes con
epilepsia de corta duracion.

Es posible que algunos casos de psicosis posictal aparente, sean debidos a actividad
persistente de las crisis epilépticas y deban ser categorizados, por tanto, como casos de
status epilepticus no convulsivo (12).

Nosotros evaluamos en Video-EEG a un paciente con ELT neocortical, con crisis
que se iniciaban con sintomas vertiginosos y se seguian de desconexion, tras lo cual
presentaba psicosis posictal, sobre todo cuando las crisis eran multiples en un mismo
dia y se caracterizaba por metamorfosis e ideas de perjuicio 0 autoreferenciales (como
las del paciente que se comenta). Esto llego a ser casi permanente, ya que las crisis
epilépticas de este paciente eran diarias, pero los sintomas psicoticos se agravaban
cuando estas ocurrian en racimos.

Ver EEG

El EEG del paciente con un montaje monopolar, ilustra el inicio ictal con un ligero
electrodecremento generalizado y una organizacion del patron de puntas ritmicas a12
Hz en C4 y T6 con rapida propagacion contralateral.
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Algunos pacientes pueden desarrollar un sindrome periictal de Capgras (Capgras y
Reboul-Lachaux, 1923) después de presentar miedo ictal.

Se ha reportado hasta en 7% de los pacientes monitorizados en video-EEG (11).
Hemos evaluado 240 crisis en un estudio donde participa el CIREN, y el Instituto de
Neurologia de Cuba, el Instituto Neuroldgico de Antioquia y el el laboratorio CECLAB de
la Clinica Ledn XlIl en Colombia y hemos observado 12 pacientes con psicosis posictal
en telemetria (5%).

Los factores de riesgo de psicosis posictal incluyen:

Numero incrementado de crisis tonico-clonicas generalizadas en epilepsia de
prolongada evolucion

Disfuncion cerebral bilateral, actividad epileptiforme bilateral independiente
Antecedentes de encefalitis, trauma craneal y ausencia de crisis febriles
Presencia de displasias corticales focales

Auras psiquicas, especialmente auras de miedo.

Pacientes con disfuncion temporal bilateral, en los que se practico la cirugia
de la epilepsia.
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Taylor y col. reportaron que los pacientes con psicosis posictal tienen esclerosis
mesial con menor probabilidad y muestran con mas frecuencia pequenos tumores o
malformaciones del desarrollo cortical. En nuestra experiencia hemos encontrado con

4 casos de pacientes con Psicosis posictal

Todos tenian un EEG ictal lateralizante con propagacion rapida contralateral
Las crisis se generalizaban con mucha frecuencia

Tenian auras psiquicas.

Etiologia: ganglioglioma temporal, esclerosis hipocampal; infarto temporal derecho
y un caso con epilepsia criptogénica.

Ninguno de ellos tenia antecedentes de crisis febriles.

Lecturas recomendadas

Christodoulou C, Koutroumanidis M, Hennessy MJ, Elwes RD, Polkey CE, Toone BK.
Postictal psychosis after temporal lobectomy. Neurology 2002;59:1432—1435.

Fong GC, Ho WY, Tsoi TH, Fong KY, Ho SL. Lateral temporal hyperperfusion in
postictal psychosis assessed by 99mTc-HMPAQO SPECT. Neuroimage 2002;17:1634—
1637.

Giuseppe Gobbi. Coeliac disease, epilepsy and cerebral calcifications. Brain &
Development 2005, 27: 189-200

Leutmezer F, Podreka |, Asenbaum S, Pietrzyk U, Lucht H, Back C, Benda N,
Baumgartner C. Postictal psychosis in temporal lobe epilepsy. Epilepsia 2003;44:582—
590.

Oshima T, Tadokoro Y, Kanemoto K. A prospective study of postictal psychoses with
emphasis on the periictal type. Epilepsia 2006;47:2131-2134.

Spratling W. Epilepsy and its Treatment. WB Saunders, Philadelphia, 1904. 32.
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Respuesta a la pregunta 37

Aura visual: recuerde que el aura es una experiencia subjetiva que no puede verse
por el examinador “el nifio dice que ve una lucecita” al inicio de la crisis

Lectura recomendada

Andrade R. Semiologia de las crisis epilépticas. En Las Epilepsias estado actual,
José William Cornejo, Nicolds Pineda Trujillo, Angélica Arteaga Arteaga eds, Medellin,
Colombia 2010. p.13-30

Respuesta a la pregunta 38

La madre refiere... “cuando se esta quedando dormido le brincan las manos y los
pies de cualquier lado”

El nifio presenta estos eventos con 0jos cerrados, no hay compromiso de un solo
grupo muscular sino de varios

No tiene la semiologia de las crisis generalizadas. No hay compromiso del estado
de conciencia. Son convulsiones, a pesar de que puedan no ser crisis epilépticas si
son por definicion convulsiones, porque incluyen movimientos de contraccion de las
diferentes extremidades. No son crisis epilépticas, pero si son episodios paroxisticos
durante el suefio. Son movimientos fisioldgicos

Durante Ia transision de la vigilia al suefo los pacientes pueden manifestar saltos
0 brincos que constituyen mioclonias del suefo, son movimientos fisiol6gicos que se
presentan al inicio del suefio. La distincion no es facil de hacer pero al ser diferentes
a las demds crisis epilépticas y la asociacion estricta con la somnolencia y a que se
presentan en cualquier grupo muscular son argumento en contra del diagnostico de
crisis epilépticas. Este razonamiento evita la politerapia y calma la ansiedad familiar.
Por concepto las Mioclonias del suefio son contracciones simultaneas, cortas y
stbitas, del cuerpo o de una o mas partes del cuerpo que ocurren al inicio del suefo.
Habitualmente son una contraccion Gnica y asimétrica, y con frecuencia cursan con la
impresion subjetiva de caida.
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Respuesta a la pregunta 39 _X__Suefio no-REM

Las mioclonias del suefio aparecen sincronicamente con los husos del suefio tipicos
de la fase Il del NO-REM

Respuesta a la pregunta 40

Dentro de las Epilepsia con fotosensibilidad existe un amplio grupo aunque las mas
fotosensibles son el Sindrome de Jeavon y la Epilepsia Mioclonica Juvenil de Janz,
sin embargo en menor media pueden encontrarsen en otras epilepsias generalizadas
e inclusive focales idiopaticas como en la Epilepsia de Gastaut y en la Epilepsia del
Lobulo temporal con heterotopias subcorticales.

A continuacion mostramos el porcentaje de fotosensibilidad para cada epilepsia:

~X_Ausencias con mioclonias palpebrales observado entre el 80-90% (Epilepsia
2009: 50 (Suppl. 5):15-19)

_X__EpilepsiaconAusencias de laadolescencia 8% (The epilepsies; Panayatoupolus
2009)

~X__EMJ Janz fenomeno observado en el 30% (The epilepsies; Panayatoupolus
2009)

~X__Epilepsia Idiopatica con crisis tonico clonicas generalizadas fenomeno
apreciado solo en el 25% (The epilepsies; Panayatoupolus 2009)

_X__ Epilepsia focal con paroxismos occipitales suele eviddenciarse en menos del
25% de los pacientes (The epilepsies; Panayatoupolus 2009)

~X__Sindrome de Jeavon précticamente se demuestra en todos los pacientes
(Epilepsia 2009; 50 (Suppl. 5):15-19)

~No_ Epilepsia Rolandica en esta epilepsia no hay fotosensibilidad. Brain 2008;
131: 2264 -2286

~X__Epilepsia con Ausencias infantiles, fenémeno visualizado en el 44% (Epilepsy

& Behavior 15 (2009) 404-412)
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_X__Epilepsia mioclonica benigna de la infancia es manifestado en la 1/5 parte de
los pacientes (The epilepsies; Panayatoupolus 2009)

Respuesta a la pregunta 41

El esquema diagnostico incluye los siguientes aspectos o ejes.
— Eje 1: Consiste en la descripcion de la semiologia ictal (durante la crisis).

— Eje 2: Se relaciona con los tipos de crisis que aparecen en la lista de crisis
epilépticas y estimulos precipitantes para las crisis reflejas.

— Eje 3: Diagnostico sindromico que se deriva de 1a lista de sindromes epilepticos.
— Eje 4: Se relaciona con el origen cuando éste se logra identifica.

— Eje 5: Se relaciona con el grado de afectacion de la funcion cerebral originado
por una condicion epiléptica.

En este caso se aprecia a la paciente con una flexion del tronco, elevacion de los
hombros y flexion de los pies a nivel de la rodilla y brazos que los Ileva al centro del
gje corporal. La posicion en el lecho modifica la postura o movimiento (eje I). Esta es
una crisis autolimitada generalizada tipo crisis tonica axial (eje ). Conociendo que la
paciente tiene retraso mental de acuerdo con el nivel de inteligencia, la afectacion del
aprendizaje escolar, los antecedentes delesion prerinatal severa debido a un sufrimiento
fetal agudo, el hallazgo de un patron eléctrico interictal en sueo No-REM caracterizado
por patrones rapidos de puntas a 12 Hz seguidos de electrodecremento generalizado
consideramos que la paciente es portadora de un Sindrome de Epilepsia generalizada
Sintomatica ( generalizada por presentar crisis generalizadas y patrones interictales
tipicos de epilepsias o crisis generalizadas), sintomatico por los antecedentes
perinatales, el retardo en la adquisicion de habilidades, el trastorno en el neurodesarrollo
y el retraso mental diagnosticado (eje Ill). Dentro de este grupo caracterizado por crisis
tonicas axiales, con patrones rapidos en el electroencefalograma interictal en suefio No-
REM con Retraso mental encontramos al Sindrome de Lennox-Gastaut sintomatico, o
Epilepsia generalizada Sintomatica (sindrome de Lennox_(Gastaut) (eje 4). En el paciente
que se presenta existe retraso mental como Coomorbilidad (eje V) No esta claro en el
cuadro clinico si el paciente después de haber empezado con las crisis, ha existido un
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deterioro progresivo de las habilidades adquiridas, de ser asi, podria haberse discutido
como un Sindrome de Encefalopatia Epiléptica, pero, aunque el sindrome de Lennox
es por definicion una encefalopatia epiléptica todos los pacientes no tienen deterioro
progresivo inclusive existen casos con inteligencia normal. En una paciente con este
tipo de crisis pudieran plantearse las crisis tonicas asimétricas y discutirse como crisis
autolimitadas focales tonicas asimétricas, como suele verse en las crisis del drea
motora suplementaria y 1as crisis de Ia Epilepsia del [0bulo central, pero la presencia de
microcrisis reclutantes o ritmos rapidos en el suefio NO-REM no permiten orientar este
diagndstico. Otro sindrome que puede tener crisis tonicas es el Sindrome de Epilepsia
Mioclonico-Astaticas pero no se conoce que tengan electroencefalogramas interictales
de suefo con patrones rapidos generalizados.

Véase el siguiente cuadro con el diagnostico diferencial

Epilepsia : Epilepsia con
mi':)cllgnica mioclonica L:;'{:ﬁ;%":s?:ut cris'i)s n?i(‘)clénico-
benigna severa grave atonicas
Historia neuroldgica previa — — SioNo —
/gr;t;lclggzln;es familiares de convulsiones 30% 202 60% 15-30% 30-50%
Edad de comienzo 4 meses a 2 anos 1.er ano 2 a 8 anos 18 meses a 5 anos
Convulsiones febriles — 100% — 11-28%
Crisis miocl6nicas 100% 60-85% 10-20% 100%
Crisis tonicoclénicos generalizadas — 10-15% 15% 75-95%
Ausencias atipicas — 70-95% 80% 60-90%
Crisis tonicas — raras 0 ausencias 94% 30%
Crisis atonicas — — 30-56% 100%
Crisis parciales — 50 a 80% 5% —
Estado 70-95% 60-90% 40-95%
Antes del inicio Normal Normal et o s Normal
mental
EStadO, : Normal o Trast.
L Después del inicio conducta/leve Retraso mental Retraso mental Norm:}leﬁt:ilraso
retraso mental
Signos ngyrolt’)gicos/conductuales en - . At_axiq Encefalopatia
la evolucion piramidalismo
Ritmo de base normal +++ inicialmente — ++
Ritmo de base lento — tardiamente G
PO/PPQ generalizada +++ +++
PO lenta generalizada — + +++ —
PPQ lenta generalizada + ++ —
EEG Activ. epilept. focal — + —
Activ. epilept. multifocal — + +++ —
Ritmos rapidos (10 Hz) — + ++++ —
Actividad theta monoforma
(4-7 Ho) - — — Tt
Fotosensibilidad +/- + —
Resonancia magnética nuclear Normal Normal Normal o lesional Normal
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Lectura recomendada

Marie Feraro E. Sindrome de Lennox-Gastaut y epilepsias relacionadas. In tratado
de Epilpesia, Asconapé J y Gil Nagel,eds, Mc Graw Gil Interamericana, 2004. P 75-80.

Respuesta a la pregunta 42

Segun la descripcion que se hace del cuadro clinico la paciente en la adolescencia
comienza con crisis sin auras y tonico-clonicas generalizadas, asociadas a caidas de
los objetos,de las manos, por ejemplo el cepillo dental y en horas de la manana, siendo
esta la forma usual como se refieren las mioclonias matutinas. En el video vemos que
durante la fotoestimulacion se obtienen movimientos de ambos brazos que se siguen
de una fase tonica generalizada. Una paciente con estas dos tipos de crisis debemos
pensar en un sindrome epiléptico especifico.

Primero las crisis son tonico-clonicas generalizadas matutinas y mioclonias
matutinas que afectan a la musculatura de los miembros superiores. (eje Il).“debido
a 1a no existencia de antecedentes patologicos personales, el examen fisico normal,
la no afectacion del estudio neuropsicologico, la presencia de crisis generalizadas, y
un electroencefalograma que muestra una actividad de base normal, con paroxismos a
puntas y ondas generalizadas, y un electroencefalograma ictal con puntas y polipuntas
generalizadas que se siguen de puntas y ondas sincronicas, bilaterales y simétricas
durante la fotoestimulacion es sugestivo de un Sindrome de Epilepsia Generalizada
idiopatica por la normalidad del examen fisico, 1a inexistencia de antecedentes de lesion
cerebral, y un electroencefalograma que no muestra trastorno de la electrogénesis
0 actividad de base con puntas y ondas no lesionales) (eje Ill ). Dentro de este
sindrome existen varias entidades dependientes de la edad: Epilepsia con Ausencias
de la Adolescencia que por no presentar mioclonias no es considerado, Ia Epilepsia
Mioclonica Juvenil de Janz que entre sus criterios esta tener electroencefalograma
normal en cuanto a su actividad de base, paroxismos a puntas y ondas generalizadas
y polipuntas y ondas generalizadas, las crisis son tonico-clonicas generalizadas y
mioclonicas y existe marcada fotosensibilidad) y la Epilepsia con crisis tonico-clonicas
del despertar en la que predominan las crisis tonico-clonicas y la fotosensibilidad es
menos marcada con una edad de debut, que aunque puede ser esta, suele ser mas
tardia.dentro de este grupo plantearemos la Epilepsia Mioclonica Juvenil de Janz (eje
IV) y no hay coomorbilidades dejamos eje V vacio.

Patrones electroencefalograficos y su correlacion clinica
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Respuesta a la pregunta 43

Si, el EEG puede predecir el diagnostico de epilepsia. En adultos con sospecha
de tener crisis epilépticas encontrar alguno de los siguientes patrones electrograficos
sugiere el diagnostico de epilepsia, ademas en pacientes con una crisis epiléptica la
presencia de cualquiera de los patrones siguientes permite considerar que el paciente
tienen epilepsia debido a que los siguientes patrones son epileptogénicos:

Puntas

ondas lentas angulares

Descargas epileptiformes en |a infancia
Complejos de puntas y ondas
Complejos de puntas y ondas lentas
Puntas y ondas a 3 HZ

Polipuntas

Hipsarritmia

Patron ictal

= © & N oo g >~ w N~

0. Patron de status

En un estudio de 100 individuos sanos no se encontrd ninguno de estos patrones
electroencefalograficos interictales (2). Ademas en un estudio con

13 000 hombres que querian ser reclutados para la aviacion, se encontré que solo el
0.5% tenian Descargas Epileptiformes Interictales (DEI), el 58% de estos solo durante la
fotoestimulacion. De estas personas 43 fueron seguidos por 29 afos y solo 1 desarrollo
epilepsia (3).

Enlos nifos la proporcion de DEI es mayor en pacientes sin epilepsia, se observa solo
en el 2% de los pacientes con otras enfermedades neuroldgicas. En los pacientes con
epilepsia el 98% tienen descargas interictales aunque en un primer EEG,el 12 al 50% de
los pacientes con epilepsia tienen un EEG normal, las anormalidades son encontradas
en la medida que se repiten los EEG, se hacen estudios prolongados o se activa el EEG
por privacion de suefio, fotoestimulacion, hiperventilacion (4). En ninos estas se ubican
en las regiones centro-temporales, frontales y occipitales fundamentalmente (5).

EI EEG permite iniciar tratamiento en pacientes con una primera crisis no provocada
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si en el EEG se logra documentar cualquiera de las DEI, mencionada anteriormente
(1,6-7).

Respuesta a la pregunta 44.

El EEG puede ayudar a estimar la zona epileptogénica(8-23). Evaluar la posible
localizacion de la zona epileptogénica es imprescindible en pacientes candidatos a la
cirugia resectiva. Cuando se obtienen DEI estrictamente unilaterales en un paciente con
Epilepsia del Lobulo Temporal mesial es un buen indicador de la zona epileptogénica
y de un buen prondstico posquirdrgico. La frecuencia de descargas es también un
importante factor prondstico, los pacientes con baja tasa de DEI tienen mejor prondstico
posquirdrgico.

Las DEI ocurren con mas frecuencia sobre el [6bulo donde se encuentra la zona
epileptogénica por ejemplo en las epilepsias temporales y occipito-parietales, mientra
que las epilepsias centrales y frontales con frecuencia tienen EEG normales. El tipo de
patron ictal es importante para el diagnostico: un patron theta es tipico de la epilepsia
temporal mesial y un patron ictal inicial de puntas y ondas es mas tipico de la frontal,
sobre todo si son bilaterales y sincronicas. Los patrones rapidos de puntas o polipuntas
y ondas son con frecuencia marcadores de la existencia de una displasia cortical focal.
Ciertos patrones lentos como el TIRDA (actividad delta ritmica intermitente temporal) y
el RTLM (ritmo theta de la linea media) son tipicos de la Epilepsia del Lobulo temporal
y Frontal respectivamente.

Los registros invasivos permiten delinear la ZE, diferenciar la ZE de la zona de lesion
epileptogénica y las zonas elocuentes. Ademas los registros invasivos son dtiles para
diferenciar zonas ictales unilaterales temporales de las bilaterales, 1as zonas temporales
unilaterales de las extratemporales, y las extratemporales unilaterales de las bifocales o
multifocales y con esto planear diferentes técnicas quirurgicas.

Respuesta a la pregunta 45

El EEG permite evaluar la posible respuesta al tratamiento (24-36). Un patron de
puntas y ondas a 3 hz generalizadas indica la posibilidad de una buena respuesta al
tratamiento con Valproato, Lamotrigina y Topiramato, mientras que otros antiepilépticos
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pueden empeorar el pronostico como la Carbamazepina y la Tiagabina. Un patron de
polipuntas y fotosensibilidad sugiere el diagnostico de Epilepsia Mioclonica juvenil y la
respuesta al valproato es muy buena, pero no a la etoxucimida. Una actividad a puntas
y ondas a menos de 3 hz indica un pronostico sombrio.

El EEG es util ademas para demostrar los efectos de los antiepilépticos sobre el
funcionamiento cerebral.

El fenobarbital y las benzodiacepinas incrementan los ritmos rapidos.
La Carbamazepina y el Valproato deterioran los ritmos fundamentales del EEG.

En un paciente con trastornos psiquidtricos y Epilepsia, el EEG ayuda a definir si es
una encefalopatia por toxicidad sistémica, por ejemplo amoniacal como la producida
por el Valproato o una normalizacion forzada.

La presencia de DEI en un paciente con una epilepsia en remision se ha asociado a
recaidas durante la supresion del tratamiento.

La demostracion de actividades lentas en un paciente con epilepsia en remision
predice la posibilidad de recaidas.

La perssitencia de DEI después de una reseccion quirargica predice un mayor riesgo
de recurrencia de Ias crisis epilépticas.

Respuesta a la pregunta 46
¢Existe alguna relacion entre ciertos patrones del EEG y la etiologia de las epilepsias.
Evaluacion de ciertos patrones sugieren una etiologia o nosologia definida:

Los complejos de Radermecker en la Panencefalitis Esclerosante Subaguda

Respuesta a la pregunta 47
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El EEG permite evaluar la existencia de trastornos paroxisticos no epilépticos
(1,18,37-38). Las siguientes entidades suelen ser diagndstico diferencial de crisis
epilépticas, la realizacion de un EEG con registro simultaneo de video, puede aclarar la
naturaleza no epiléptica de estas entidades.

1. Distonia paroxistica hipnogénica
2. Crisis psicogenas
3. Discinesias paroxisticas y su diferenciacion de la epilepsia frontal

4. Diferenciacion de los trastornos del sueio de las crisis epilépticas

Lecturas recomendadas

Noachtar S., Rémi J. The role of EEG in epilepsy: A critical review. Epilepsy &
Behavior 15 (2009) 22-33.

Jabbari B., Russo M. B, Russo M. L. Electroencephalogram of asymptomatic adult
subjects. Clin Neurophysiol, 2000; 111:102-5.

Gregory R.P, Qates T., Merry R.T. Electroencephalogram epileptiform abnormalities in
candidates for aircrew training. Electroencephalogr Clin Neurophysiol, 1993; 86:75-7.

Luders H. 0., Lesser R. P, Dinner D. S., et al. Benign focal epilepsy of childhood. In:
Luders H., Lesser R.P, editors. Epilepsy: electroclinical syndromes. London: Springer;
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1987, pp. 303-46.

Kellaway P The electroencephalographic features of benign centrotemporal (rolandic)
epilepsy of childhood. Epilepsia, 2000; 41:1053-6.

Zivin L., Marsan C.A. Incidence and prognostic significance of “‘epileptiform” activity
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Respuesta a la pregunta 48

Todos son patrones espectrograficos de la epilepsia del I6bulo temporal
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Respuesta a la pregunta 49
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Los siguientes son patrones electrograficos de la EMJ Janz:
X EEG normal
X Actividad a puntas y ondas frontales bilaterales

X Actividad focal frontal que se generaliza rapidamente a forma de puntas y ondas
de modo sincronico y simétrico.

Todos los patrones pueden verse en la epilepsia mioclonica juvenil de Janz, pero al
ser una epilepsia idiopatica generalizada, tiene que tener un trazado de base normal, y
la ausencia del alfa descarta esa posibilidad.

Lecturas recomendadas

Camfield C.S., Camfield PR. Juvenile myoclonic epilepsy 25 years after seizure
onset: a population-based study. Neurology 2009; 73:1041-1045.

Canevini M.P, Mai R., Di Marco C., Bertin C., Minotti L., Pontrelli V. et al. Juvenile
myoclonic epilepsy of Janz: clinical observations in 60 patients. Seizure, 1992; 1:291-8.

Genton P, Gelisse P Juvenile myoclonic epilepsy. Arch Neurol, 2001; 58:1487-90.

Grunewald R.A., Panayiotopoulos C.P Juvenile myoclonic epilepsy. A review. Arch
Neurol 1993; 50:594-8.

Respuesta a la pregunta 50

Todos los siguientes son patrones electrograficos que pueden verse en la Epilepsia
con ausencias infantiles.

X EEG normal
X Actividad a puntas y ondas lentas a 3 HZ

X Actividad a puntas y ondas a 3HZ en region frontal que se generalizan
secundariamente

X En nifio de 7 anos se observa actividad a ondas lentas angulares que comienza
en regiones posteriores y se propagan hacia las regiones anteriores, progresivamente,
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durante la hiperventilacion.

Al tratarse de una epilepsia idiopdtica generalizada, el trazado basal debe ser normal,
aunque se pueden ver ritmos focales que rapidamente se generalizan.

La actividad de ondas lentas, en regiones posteriores, se ha descrito en esta entidad.
Al debutar esta epilepsia, generalmente, antes de los 7 anos, es posible no tener alfa;
de otro lado si aparece a los 7 anos o después, no tener alfa estaria en contra de este
diagnostico.

Lecturas recomendadas

Callenbach PM., Bouma PA., Geerts A.T. Arts W.F., Stroink H. et al. Longterm outcome
of childhood absence epilepsy: Dutch Study of Epilepsy in Childhood. Epilepsy Res,
2009; 83:249-56.

Caraballo R.H., Fontana E., Darra F. et al. Childhood absence epilepsy and
electroencephalographic focal abnormalities with or without clinical manifestations.
Seizure, 2008; 17:617-24.

Guilhoto L.M., Manreza M.L., Yacubian E.M. Occipital intermittent rhythmic delta
activity in absence epilepsy. Arq Neuropsiquiatr, 2006; 64:193-7.

Respuesta a la pregunta 51

El trazado es tipico de la epilepsia focal benigna de la Infancia con paroxismos
occipitales. En el trazado se encuentran paroxismos de puntas y ondas occipitales que
se incrementan con la pérdida de la fijacion ocular y muestran fotosensibilidad. Este
trazado podria corresponder a |a epilepsia occipital idiopdtica de la infancia tipo Gastaut
(EEG interictal). EI EEG tipico interictal en esta epilepsia, aparecen ondas agudas
0 puntas occipitales de gran amplitud ya sea al azar o en los llamados paroxismos
occipitales. Los paroxismos occipitales se producen cuando los 0jos estan cerrados,
debido a la sensibilidad a la no fijacion ocular.

El porcentaje de pacientes, sin estas caracteristicas tipicas de EEG, es incierto,
debido a que las puntas o paroxismos occipitales se han considerado como un
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criterio de inclusion en la mayoria de los estudios. Un nimero no especificado de
pacientes puede haber puntas occipitales pequenas y dispersas, otras pueden tener
puntas occipitales en el suefio solamente, y algunos pueden poseer un EEG normal. El
fotoestimulo produce puntas occipitales y/o descargas generalizadas en los pacientes
fotosensibles.

En el EEG ictal, el inicio de la crisis esta precedida por |a regresion de paroxismos
occipitales, y se caracteriza por la aparicion subita de una descarga occipital, que
consiste en ritmos rapidos, puntas rapidas o ambos, y es de amplitud mucho mas bajo
que los paroxismos occipitales. En las convulsiones oculoclonicas, las puntas y los
complejos punta-onda son mas lentos, y un ritmo localizado ictal de puntas rapidas
puede ocurrir antes de la desviacion de los ojos. Durante la ceguera ictal pueden verse
puntas y punta-onda lentas pseudoperiodicas.El EEG posictal generalmente es normal.

Lecturas recomendadas

Caraballo et al. Childhood occipital epilepsy of Gastaut: A study of 33 patients
Epilepsia, 2008; 3 (8):76-89.

Caraballo et al. Idiopathic Childhood Occipital Epilepsy of Gastaut: A Review and
Differentiation from Migraine and other epilepsies, J. Child Neurol, 2009; 3 (5):9-13.

Panayiotopoulos et al. Benign childhood focal epilepsies: assessment of established
and newly recognized syndromes, Brain 2008;3 (8):76-89.

Panayiotopoulos C. P Photosensitivity in epileptic syndromes of childhood and
adolescence Benign childhood partial seizures and related epileptic syndromes. London:
John Libbey & Company Ltd; 1999.

Respuesta a la pregunta 52

Todas las caracteristicas electrograficas siguientes pueden visualizarse en la
Epilepsia Rolandica, en algin momento evolutivo de ésta:

X Actividad a forma de Sharp-Waves en regiones temporales
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En casos esporadicos de nifios con Epilepsia Rolandica pueden detentar un EEG
normal o las puntas centro temporales aparecer solo durante el suefio no REM. El patron
electografico en esta epilepsia se describe del modo siguiente:

Actividad de base: Es simétrica, bien organizada, los patrones fisioldgicos del suefio
son normales.

EEG interictal: Las espigas tipicas son centro-temporales, localizadas en el drea
centrotemporal (Rolandica), son anchas, bifasicas, de alto voltaje (100- 300 mv), a
menudo se siguen de una onda lenta. Esta actividad puede detectarse en uno o en
ambos hemisferios.

Activacion de Ias descargas: Las espigas centro-temporales no se activan con
la apertura o cierre ocular, 1a hiperventilacion o la fotoestimulacion. Las descargas
aumentan con la somnolencia y en todos los estadios del suefio y en 1/3 de los nifos,
solo aparecen durante el suefio.

Espigas en otras dreas, paroxismos multifocales y descargas espiga-onda: Pueden
aparecer puntas en otras areas, los paroxismos multifocales son comunes durante el
sueno.

EEG ictal: se caracteriza por la secuencia de puntas ritmicas bastante monomorfas
durante la descarga.

Lecturas recomendadas

Andrade R., Machado A., de la Cruz Turruelles A., Garcia A., Arteche M. Factores
prondstico en la Epilepsia Rolandica. Rev. Mexicana de Neurociencia, 2007; 8 (1):481-
490.

Benign childhood focal epilepsies: assessment of established and newly recognized
syndromes. Panayiotopoulos C., Michael M., Sanders S. Brain, 2008, 131, 2264- 2286.

Epilepsias focales benignas en lactantes, nifos y adolescentes. Fejerman N.
Caraballo R., 2007, pp. 75-110.

Kramer U. J. Atypical Presentations of Benign Childhood Epilepsy with Centrotemporal
Spikes: A Review. Child Neurol, 2008; 23:785-790.

Capitulo X. Respuestas 201




Wirrell E., Nickels K Pediatric epilepsy syndromes.. Continuum Lifelong Learning
Neurol, 2010; 16 (3).

Respuesta a la pregunta 53

En la figura A se observa un EEEG tipico de vigilia, con predominio de los ritmos
posteriores aunque el alfa estd a 7 Hz, muestra buena reactividad a la apertura ocular.
En la figura B se observa que en suefio No-REM (mire la presencia de husos de
suefo), aparece un patron de puntas rapido generalizado con incremento progresivo
de la amplitud que se sigue de un electrodecremento. Las puntas de mayor amplitud
se asocian con contraccion bilateral y simétrica de los deltoides. Posteriormente, se
observa una punta y onda generalizadas seguida de un patron electrodecremental.
La presencia de esta actividad en el suefio no-REM es indicativa de una microcrisis
reclutante con crisis tonica axial. Este es un patrén clinico-conductual casi privativo del
Sindrome de Lennox-Gastaut. Sin embargo, otros patrones interictales de vigilia no son
observados, pero esto suele ocurrir en las formas de debut tardias o en los Sindromes
de Lennox-Gastaut (SLG) de larga data en |a etapa adulta.

De modo general, este EEG podria corresponder a un Sindrome de Lennox-Gastaut
del Adulto.

Edoardo Ferlazzo y colaboradores, en un articulo publicado en Epilepsy Research
2010; plantean:

“En nuestros pacientes, la evolucion del EEG estuvo caracterizada por la
normalizacion de la actividad de base en 44% de los pacientes, asi como que
hay una clara reduccion de las descargas epileptiformes durante el estado de
vigilia en 74% de los pacientes durante el seguimiento. Viceversa, las descargas
rapidas durante el suefio (ritmos rapidos), normalmente, asociados con las crisis
tonicas axiales se presentaron en todos los pacientes durante el tiempo que durd
la enfermedad en la edad adulta. Este aspecto es crucial al evaluar los SLG en
adultos. En realidad, un EEG estandar puede ser normal y asi, no significativo de
la evolucion real del trastorno epiléptico severo de los pacientes...”

e Enlos SLG del adulto se encuentran las siguientes generalidades:

e las crisis tonicas axiales, especialmente durante suefo, permanecen como el
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unico tipo de crisis o la principal.

* Existe una normalizacion gradual de la actividad de base y una reduccion de la
actividad epileptiforme.

e Paroxismos intercriticos en vigilia pueden observarse aunque pueden no estar en
las formas de SLG del adulto sin embargo los ritmos rdpidos en el suefio siempre
persisten.

» Por tanto, la polisomnografia (EEG, EMG, PNG) es obligatoria para el diagnostico
de SLG.

* No hay relacion entre el estado cognitivo, la mejoria de las crisis y la normalizacion
del EEG en vigilia.

e Las crisis pueden ser tan sutiles que se manifiestan solo con apneas por lo que
deben estudiarse con pneumografia durante la polisomnografia.

Lectura recomendada

Edoardo Ferlazzoa, Marina Nikaronova, Domenico Italiano, Michelle Bureauc,
Charlotte Dravet, Tiziana Calarese, Danielle Viallat, Margarethe Kolmel, Placido
Bramantia, Lorenzo De Santi, Pierre Gentonc. Lennox-Gastaut syndrome in adulthood:
Clinical and EEG features. Epilepsy Research (2010) 89, 271-277.

Respuesta a la pregunta 54
En el Sindrome de Dravet (SD) pueden verse los siguientes hallazgos:
X Alos 6 meses con la primera crisis febril el EEG es usualmente normal
X Con la primera crisis afebril el EEG puede mostrar fotosensibilidad
X La fotosensibilidad puede ser autolimitada en el tiempo.

Al comienzo de los sintomas el EEG es habitualmente normal. Con la repeticion de
crisis febriles y afebriles las anormalidades paroxisticas se hacen evidentes y consisten
en puntas y ondas generalizadas, focales o multifocales, con enlentecimiento progresivo
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de la actividad de base. La luz intermitente puede desencadenar paroxismos antes del
ano. Puede que la fotosensibilidad no sea una caracteristica constante durante el curso
de la enfermedad, pero en los pacientes con SD existe un espectro en la fotosensibilidad
porque esta respuesta pueda persistir y, en algunos pacientes, pueden ser usados para
autoinducirse las crisis. Por lo general, la actividad paroxistica tiende a desaparecer en
vigilia, pero es prominente durante el sueno. Las anomalias ictales del EEG, son tipicas
del sindrome y se ha sugerido que la descarga del EEG es bilateral pero siguiendo 3
patrones: 1) paroxismos bilaterales que comienzan como punta y onda lenta, seguidas
por electrodecremento, 2) anormalidades inicialmente bilaterales que se convierten en
asimétricas, 3) bilateral y simétrico desde el inicio. EI EEG durante el periodo posictal,
registra un aplanamiento difuso o enlentecimiento marcado. Las anomalias no permiten
conocer si realmente éste es un sindrome multifocal o generalizado.

Los criterios diagnosticos son:
« Crisis epilépticas multiples, frecuentemente provocadas por fiebre antes del
ano de edad.
 (risis clonicas o clonicas-tonicas unilaterales o generalizadas
 Laresistencia a la terapia
* Neuro-desarrollo normal antes del comienzo de las crisis epilépticas
* Retardo en el neurodesarrollo después de los 2 anos
» EEG de interictal normal en las fases tempranas
 Examen de neurol6gico normal
* Estudios metabdlicos normales
* Status Epilépticus maltiples
o (risis mioclonicas
« (risis afebriles parciales o generalizadas después del afo de edad
o Crisis febriles después de los 5 meses de edad

Lecturas recomendadas

Dravet G: Severe Myoclonic epilepsy in infants and its related syndromes. Epilepsia
2000, 41(suppl 9):7-10.
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Dravet C, Bureau M, Oguni H, Fukuyama Y, Cokar O: Severe myoclonic epilepsy in
infancy (Dravet syndrome). In Epileptic syndromes in infancy childhood and adolescence
Volume chap 7. 3rd edition. John Libbey; 2002:81-103.

Respuesta a la pregunta 55

Para el diagndstico de los sindromes epilépticos con puntas y ondas continuas, en
el suefio No_REM (POCSL) es necesario:

X Registrar la actividad electrografica tras la privacion del suefio durante 30 minutos
a1 hora.

X Que el porcentaje de puntas y ondas debe ser de mas de 50 por ciento.

Debido a que el porcentaje de PO necesario para el diagnostico de un sindrome de
POCSL ha sido arbitrario y basado en varios estudios prospectivos, se ha establecido
la siguiente guia:

La activacion de las descargas epileptiformes de al menos 50% durante el suefo
No-REM, y también a veces el sueio REM, debe hacer sospechar la posibilidad de un
sindrome de POCSL. La distribucion de actividad epileptiforme en el EEG, durante la
vigilia y el suerio, puede ser focal, multifocal, bilateral unilateral, asimétrico, bilateral
simétrico, difusa, 0 mas limitado. El patron de POCSL puede ser subcontinuo, continuo,
fragmentado o periddico. No solo debe considerarse la actividad epileptiforme durante
el suefio y la vigilia, sino también la actividad de base; en el suefo, la arquitectura juega
probablemente un papel importante en la determinacion de sintomas, su severidad, y
pronostico de los sindromes relacionados con POCSL y, por tanto, debe ser descrito.

Para propositos cientificos, el indice de puntas y ondas y descargas epileptiformes
debe medirse preferentemente en el EEG de 24 h, ambulatorio y si es posible con
video, deben describirse los paroxismos durante la fase de vigilia, suefio durante el
dia y 1a noche (con el objetivo de documentar si las PO son estables, disminuyen,
0 aumentan), ademas, debe realizarse oximetria de pulso, electro-oculografia e
hipnograma. Para propositos clinicos, un EEG de siesta, después de estar privado de
suefo, probablemente bastard. Si existe un alto indice de sospecha de POCSL, uno
puede prolongar el registro mas tiempo, preferentemente practicar un EEG de 24 h. En
registros de suefio nocturno o largo, un ciclo de suefo o parte del EEG probablemente
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bastaran para medir la cantidad de actividad epileptiforme. Puede estudiarse el primer
ciclo de sueno o el tltimo. El criterio de al menos 50% la actividad epileptiforme durante
el No-REM y/o el suefio REM, parece ser suficiente para establecer el diagnostico de
un sindrome con POCSL, especialmente si el proposito es clinico. En el seguimiento
clinico, solo se realizara cuando haya recaida o cuando exista la duda con respecto a la
causa. Para propositos investigativos se hara un EEG bisemanal y luego mensual.

Lecturas recomendadas

Andrade R., Machado A., de la Cruz Turruelles A., Garcia A., Arteche M. Factores
pronostico en la Epilepsia Rolandica. Revista mexicana de Neurociencia, 2007;
8(1):481-490.

Marjan Scheltens-de Boer. Guidelines for EEG in encephalopathy related to ESES/
CSWS in children. Epilepsia, 2009; 50(Suppl. 7):13-17.

Tassinari CA, Rubboli G. Cognition and paroxysmal EEG activities: from a single
spike to electrical status epilepticus during sleep. Epilepsia 2006; 47 (Suppl 2):40-43.

Teixeira K.C., Montenegro M.A., Cendes F., Guimares C.A., Guerreiro C.A., Guerreiro
M.M. Clinical and electroencephalographic features of patients with polymicrogyria. J.
Clin Neurophysiol, 2007; 24:244-251.

Crisis epilépticas segiin epilepsias y/o sindromes epilépticos
Respuesta a la pregunta 56
Epilepsias o sindrome epilépticos en los que puede observar fotosensibilidad:
X Epilepsia mioclonica juvenil
X Epilepsia miocldnica benigna de la infancia
X Epilepsia focal benigna de la infancia con paroxismos occipitales

X Epilepsia tonico-clonica del despertar
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En los pacientes con EMJ, el 30% presenta fotosensibilidad.

Lectura recomendada
Genton P, Gelisse P Juvenile myoclonic epilepsy. Arch Neurol, 2001; 58:1487-90.

En la Epilepsia mioclonica benigna de la infancia, el 20% de los pacientes tienen
fotosensibilidad.

Lectura recomendada

Ricci S., Cusmai R., and Fusco L., Vigevano F. Reflex myoclonic epilepsy in infancy:
anew age-dependent idiopathic epileptic syndrome related to startle reaction. Epilepsia,
1995; 36:342-8.

Epilepsia focal benigna de la infancia con paroxismos occipitales, existe

fotosensibilidad aunque ésto ha sido muy discutido, € inclusive, se han clasificado
a estos pacientes como un sindrome independiente conocido como epilepsia occipital
familiar con fotosensibilidad.

En la Epilepsia tonico-clonica del despertar, el 25% de los pacientes tienen foto
sensibilidad.

Lectura recomendada

Wolf P Epilepsy with grand mal on awakening. In: Roger J., Bureau M., Dravet C.,
eds. Epileptic syndromes in infancy, childhood and adolescence, pp. 329-341. London:
John Libbey & Co. Ltd. 1992.

No se ha descrito fotosensibilidad en los pacientes con Epilepsia del 16bulo temporal
medial por esclerosis hipocampal.

Lectura recomendada

Williamson PD., French J.A., Thadani V.M., Kim J.H., Novelly R.A., Spencer S.S.,
et al. Characteristics of medial temporal lobe epilepsy: Interictal and ictal scalp

Capitulo X. Respuestas 207



electroencephalography, neuropsychological testing, neuroimaging, surgical results,
and pathology. Ann Neuro,1993; 34:781-7.

Respuesta a la pregunta 57

Los elementos que distinguen a la migrana con aura, de las crisis occipitales de la
epilepsia de Gastaut son los siguientes:

X Presencia de fendmenos visuales que se mueven en direccion contraria al sitio
donde se origind en el campo visual

X Velocidad en que se suman los sintomas

X Direccion del movimiento

X Color y forma de las imagenes que se observan
X Duracion del fenomeno.

De estas caracteristicas las que nos ayudan para diferenciarlas son: la presencia de
fendomenos visuales que se mueven en direccion contraria al sitio donde se origind en
el campo visual, la direccion del movimiento, el color y la forma de las imagenes que
se observan, velocidad en que se suman los sintomas y la duracion del fenomeno.

El diagndstico diferencial de una crisis occipital de la epilepsia de Gastaut con la
migrana con aura, suele ser facil si todos los elementos clinicos son adecuadamente
evaluados y sintetizados, y la ilustracion de los sintomas visuales es de mucha utilidad
(1-5).

El aura visual de una migrafa generalmente tiene mayor duracion (10-20 minutos 0
mas), mientras que las crisis tienen duracion de segundos hasta 2-3 minutos (1-3,5). Los
sintomas visuales en el aura migrafiosa son principalmente lineales y acromaticos (4),
los de las crisis occipitales son circulares y multicolores que se originan en la periferia
de un campo y se dirigen hacia el lado contrario (1,3). La velocidad en que se suman
los sintomas del paciente es mucho mayor en las crisis epilépticas que en las crisis de
migrana con aura (1,3). Las crisis occipitales, generalmente, no presentan escotomas
aunque pueden presentar ceguera total ictal subita, pero no es lo mas comun (1).
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En ambas enfermedades pueden presentarse auras sequidas de cefaleas (ictales
0 posictales) por lo cual esto no nos sirve para diferenciarlas (1-5). La frecuencia de
las crisis es mucho mayor en la epilepsia de Gastaut, pero varia mucho en ambas
entidades, y el hecho de que presente 3 0 4 crisis al mes no descarta la epilepsia (1-3)

Lecturas recomendadas

Caraballo et al. Childhood occipital epilepsy of Gastaut: A study of 33 patients
Epilepsia, 2008, 3 (8).76-89.

Caraballo et al, Idiopathic Childhood Occipital Epilepsy of Gastaut: A Review and
Differentiation From Migraine and other epilepsies, J Child Neurol, 2009, 2 (9).77-81.

Panayiotopoulos etal., Benign childhood focal epilepsies: assessment of established
and newly recognized syndromes, Brain 2008, 3 (8).76-89

Schott G.D., Exploring the visual hallucinations of migraine aura: the tacit contribution
of illustration. Brain 2007, 3 (8).76-89.

Taylor et al, Benign occipital epilepsies of childhood: clinical features and genetics,
Brain, 2008, 3 (8).76-89.

Respuesta a la pregunta 58
Epilepsias que cursan con mioclonias palpebrales
X Ausencias con mioclonias palpabrales
X EMJ Janz
X Epilepsia con ausencia de la adolescencia
X Epilepsia con ausencias infantiles
X Sindrome de Jeavon

Ausencias con mioclonias palpebrales
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Lectura recomendada

Giannakodimos S., Pannayiotopoulos C.P Eyelid myoclonia with absences in adults
a clinical and video- EEGstudy. Epilepsy 1996; 37:36-44.

Epilepsia Mioclonica juvenil de Janz.

Lectura recomendada

Canevini M.P, Mai R., Di Marco C., Bertin C., Minotti L., Pontrelli V., et al. Juvenile
myoclonic epilepsy of Janz: clinical observations in 60 patients. Seizure, 1992; 1:291-8.

Epilepsia de ausencia juvenil.

Lectura recomendada

Wolf P Juvenile absence epilepsy. In: Roger J.M., Bureau M., Dravet C., et al., eds.
Epileptic syndromes in infancy, childhood and adolescence, pp. 307-12. London: John
Libbey & Co. Ltd., 1992.

Epilepsia Rolandica

Lectura recomendada

Dalla Bernardina B., Sgro M., Fejerman N. Epilepsy with centrotemporal spikes and
related syndromes. In: Roger J., Bureau M., Dravet C., Genton P, Tassinari C.A., Wolf
P, eds. Epileptic syndromes in infancy, childhood and adolescence. Fourth edition, pp.
203-25. Montrouge, France: John Libbey Eurotext, 2005.

Epilepsia con ausencias infantiles

Lectura recomendada
Panayiotopoulos C.P Typical absence seizures and related epileptic syndromes:

210 Aprendizaje de la epilepsia basado en pregunias



assessment of current state and directions for future research. Epilepsia, 2008; 49:2131-9.

Sindrome de Jeavon

Lectura recomendada

Striano S., Capovilla G., Sofia V., Romeo A., Rubboli G., Striano P, et al. Eyelid
myoclonia with absences (Jeavons syndrome): a welldefined idiopathic generalized
epilepsy syndrome or a spectrum of photosensitive conditions? Epilepsia, 2009;50,
Suppl 5:159.

Ausencias fantasmas

Lectura recomendada

Koutroumanidis M., Aggelakis K., Panayiotopoulos C.P Idiopathic epilepsy with
generalized tonic-clonic seizures only versus idiopathic epilepsy with phantom
absences and generalized tonic-clonic seizures: one or two syndromes? Epilepsia,
2008; 49:2050-62.

Estatus mioclonica en el curso de encefalopatias estaticas

Lectura recomendada

Dalla Bernardina B., Fontana E., Darra F. Myoclonic status in nonprogressive
encephalopathies. In: Gilman S., ed. Medlink neurology. San Diego, CA: Arbor
Publishing Corp, 2002.

Respuesta a la pregunta 59

Todas las siguientes epilepsias y sindromes epilépticos cursan con las siguientes
caracteristicas: crisis de ausencias, mioclonias, crisis astaticas y tonico-clonicas
generalizadas.
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X Sindrome de Lennox-Gastaut
X Epilepsia parcial benigna atipica de la linfancia
X Sindrome de Tassinari (con ausencias mioclonicas).

En el SLG existen multiples tipos de crisis: tonicas, atonicas, ausencias atipicas
y mioclonias. Las descargas predominan en la region frontal. En suefio se registran
descargas rapidas a 10 Hz, (ritmos rapidos en el suefio No REM). En este tipo de
epilepsia es frecuente encontrar crisis astaticas.

En la Epilepsia focal benigna de la infancia con paroxismos centro-temporales tipica,
las crisis tipicas son focales, con sintomas sensitivo-motoras faciales unilaterales,
sintomas orofaringo-laringeos, detencion del lenguaje o hipersalivacion. También,
pueden presentar crisis focales motoras y TCG. Las ausencias tipicas son raras. La
actividad eléctrica se favorece en el suefo. Este tipo de epilepsia no cursa con crisis
astaticas.

En la Epilepsia de ausencias mioclonicas descrita en 1969, por Tassinari, se
encuentran crisis de ausencia acompanadas por mioclonias difusas, ritmicas y muy
marcadas, generalmente asociadas a contraccion tonica progresiva. Los tipos de crisis
pueden clasificarse como sigue: ausencias con mioclonias, CTCG y crisis astaticas.

EEG interictal: en vigilia el ritmo de fondo es normal en todos los casos, en un tercio
de los casos se puede apreciar onda lenta generalizada. En suefio el ritmo de fondo es
normal y se activan ondas lentas aisladas o irregulares, principalmente, en regiones
anteriores.

Este tipo de epilepsia si puede presentar crisis astaticas.

En la Epilepsia micldnica las crisis se inician en la adolescencia, son caracteristicas
las crisis mioclonicas (100%), ausencias (40%) y CTCG (90-95%). Habitualmente se
favorecen por la privacion de suefo. Este tipo de epilepsia no cursa con crisis astaticas.

Respuesta a la pregunta 60

Una de las formas de discriminar las posibilidades diagnosticas marcadas
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anteriormente es indicar:
X Electroencefalograma de suefio

El electroencefalograma de sueno es suficiente para diferenciar entre un SLG, una
EPBA de la infancia y el Sindrome de Tassinari. En el suefio No-REM se observaran
las POCSL en la EPBA de la infancia, los ritmos rapidos y microcrisis reclutantes en
el SLG y sdlo descargas generalizadas a PO o PP-0 o actividad tipo onda lenta angular
generalizada en el Sindrome de Tassinari.

Lecturas recomendadas

Michelle Bureau. Carlo Alberto Tassinari. Epilepsy with myoclonic absences. Brain
& Development, 2005; 27 (2).178-184.

R. Renganathan, N. Delanty Juvenile myoclonic epilepsy: under-appreciated and
under-diagnosed. Postgrad Med J., 2003; 79:78-80.

T. Duréd Travéa, M.E. Yoldi Petria Epilepsia Rolandica: caracteristicas epidemioldgicas,
clinicas y evolutivas., An Pediatr (Barc), 2008; 68(5):466-73.

Todas las sucesivas crisis epilépticas pueden verse en algiin momento evolutivo de
los sindromes o epilepsias siguientes: marque las que no lo sean:

Respuesta a la pregunta 61
Epilepsia Focal Benigna de Ia Infancia con paroxismos centro-temporales no tiene:
X Tonicas axiales

La Epilpesia Rolandica puede evolucionar hacias formas atipicas, en estas formas
pueden presentarse crisis mioclonicas, astaticas, atonicas, tonico-clonicas, generalizas
y focales, pero nunca crisis tonicas axiales, esto seria indicativo de un SLG.

Lectura recomendada

Chrysostomos P Panayiotopoulos, Michael Michael, Sue Sanders, Thalia Valeta and
Michael Koutroumanidis. Benign childhood focal epilepsies: assessment of established
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and newly recognized sindromes. Brain, 2008; 131 (2): 264-228.

Respuesta a la pregunta 62
En la Epilepsia focal benigna de la infancia con paroxismos occipitales no existen:
X Gelasticas

En la Epilepsia focal benigna de la infancia con paroxismos occipitales al igual
que en la Epilepsia Rolandica, se ha descrito formas atipicas que pueden cursar con
crisis astaticas, mioclonicas y generalizadas. Nunca se presentan con crisis tonicas
ni gelasticas. Las crisis gelasticas se ven en el hamartoma hipotaldmico, en las crisis
prefrontales u orbito-frontales asi como en ciertos pacientes con epilepsia temporal.

Lectura recomendada

Chrysostomos P Panayiotopoulos, Michael Michael, Sue Sanders, Thalia Valeta and
Michael Koutroumanidis. Benign childhood focal epilepsies: assessment of established
and newly recognized sindromes. Brain, 2008; 131 (2): 264-228.

Respuesta a la pregunta 63
En la Epilepsia parcial benigna atipica de la Infancia no existen:
X Tonicas axiales

El diagnéstico diferencial entre este sindrome epiléptico y el SLG recae precisamente,
en la presencia de crisis tonicas axiales que se ven en el Sindrome de Lennox-Gastaut y
no en la EPBA-I. Ademds, en esta tltima, no se observan los ritmos rapidos en el suefio
ni las microcrisis reclutantes.

Lecturas recomendadas
Aicardi J., Chevrie J.J. Atypical benign partial epilepsy of childhood. Dev Med Child
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Neurol, 1982; 24: 28-292.

Beaumanoir A., Dravet Ch. The Lennox-Gastaut Syndrome. In: Roger J., Bureau M.,
Dravet C.H., Dreifuss F.E., Perret A., Wolf P (Eds). 12 Neuropediatrics 2001; 32 Doose
H. et al. Epileptic Syndromes in Infancy, Childhood and Adolescence. 2™ ed. London,
Paris, Rome: John Libbey, 1992: 115-132.

Respuesta a la pregunta 64
En el Sindrome de West no hay:
X Espasmos tonicos
X Ausencias tipicas

Los espasmos tonicos son las crisis caracteristicas del Sindrome de Otahara, no
suelen verse en el Sindrome de West, éstos se acompanan de un patron ictal de puntas
y ondas repetitivas de alto voltaje (burst), mientras que los espasmos infantiles se
asocian a un patron de puntas y ondas de gran voltaje seguido de electrodecremento
del trazado (patron ictal). En el periodo interictal en el Sindrome de West observamos
una hipsarritmiia mientras que en el Sindrome de Otahara un patron de descargas y
supresiones. EI Sindrome de West, es un sindrome sintomédtico o criptogénico, en el
cual nunca se observan crisis de ausencia tipicas.

Lecturas recomendadas

Gaily E., Liukkonen E., Paetau R., Rekola R., Granstrom M.L. (2001) Infantile spasms:
diagnosis and assessment of treatment response by video-EEG. Dev Med Child Neurol,
43:658-667.

Goh S., Kwiatkowski D.J., Dorer D.J., Thiele E.A. (2005) Infantile spasms and
intellectual outcomes in children with tuberous sclerosis complex. Neurology 65:235-
238.

Hrachovy R.A., Frost J.D. Jr. (2003) infantile epileptic encephalopathy with
hypsarrhythmia (infantile spasms/West syndrome). J Clin Neurophysiol 20:408—425.
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Panayiotopoulos C. P Typical absence seizures and related epileptic syndromes:
assessment of current state and directions for future research. Epilepsia 2008; 49:2131-9.

Dulac 0, Chugani H,Dalla Bernardina B. Infantile Spasms and west syndrome. WB
Saunders. 1994

Respuesta a la pregunta 65
En la Epilepsia con ausencias mioclonicas no hay:
X Mioclonias parpebrales sin ausencias
X Ausencias con mioclonias periorales
X Ausencias atipicas.

Las ausencias que caracterizan al Sindrome de Tassinarii son las ausencias
mioclonicas, donde existe un incremento del tono axial que hace que el individuo se
flexione durante la crisis y eleve los brazos a forma de saltos debido a la presencia de
mioclonias axorrizomiélicas. Las ausencias con mioclonias periorales se observan en la
Epilepsia con ausencia y mioclonias periorales, no en este sindrome, y aunque en este
sindrome pueden existir ausencias con mioclonias parpebrales, no existen mioclonias
parpebrales sin ausencia, esto es tipico del sindrome de Jeavon.

Lecturas recomendadas
Durd Travéa, M.E. Yoldi Petria, An Pediatr (Barc). 2008; 68(5):466-73.

Michelle Bureau. Carlo Alberto Tassinari. Epilepsy with Myoclonic absences. Brain
& Development, 2005; 27: 178-184.

Panayiotopoulos C.P Typical absence seizures and related epileptic syndromes:
assessment of current state and directions for future research. Epilepsia 2008; 49:2131-9.

Respuesta a la pregunta 66

En la Epilepsia tonico clonica del despertar no hay:
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X Crisis focales secundariamente generalizadas
X Crisis mioclonicas al inicio sequidas de clonica al despertar.

La presencia de mioclonias, antes de una crisis tonico clonica generalizada es
indicativo de la Epilpesia mioclonica juvenil de Janz, aunque en la Epilpesia tonico-
clonica del despertar, pueden existir mioclonias; no es tipico que inicien el cuadro
tonico-clonico generalizado. Este es un sindrome epiléptico generalizado y nunca
existen crisis focales.

Lectura recomendada

R. Renganathan, N. Delanty Juvenile myoclonic epilepsy: under-appreciated and
under-diagnosed. Postgrad Med J. 2003; 79:78-80.

Respuesta a la pregunta 67
En el Sindrome de Lennox-Gastaut no hay:

X Crisis de ausencia tipica.

Las crisis de ausencia tipicas son caracteristicas de los sindromes epilépticos
generalizados idiopaticos y se pueden observar enalgunas epilepsias focales idiopaticas,
Pero son raras en sindromes sintomaticos y en las encefalopatias epilépticas como lo
es el SLG.

Lecturas recomendadas

Marie Feraro E. Sindrome de Lennox-Gastaut y epilepsias relacionadas. In tratado de
Epilpesia, Asconapé J y Gil Nagel, eds, Mc Graw Gil Interamericana, 2004, pp. 75-80.

Panayiotopoulos C.P Typical absence seizures and related epileptic syndromes:
assessment of current state and directions for future research. Epilepsia 2008; 49:2131-9.

Tratamiento en epileptologia

Respuesta a la pregunta 68 Fenitoina con isoniazida
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El metabolismo de la fenitoina es inhibido por la isoniazida. Cuando se toman en
conjunto puede aumentarse los niveles de fenitoina a un rango toxico en 10-15%. Esto
ocurre principalmente en pacientes acetiladores lentos.

Respuesta a la pregunta 69. Carbamazepina con dextropropoxifeno

Propoxifeno parece reducir la actividad de CYP3A4 vy, por consiguiente, inhibe
el metabolismo de la carbamazepina. Asi, durante la terapia combinada, las
concentraciones plasmaticas de carbamazepina pueden aumentar en 45-77 por ciento.

Respuesta a la pregunta 70. Acido valproico con omeprazol

El omeprazol es un inductor de la actividad del citocromo P-450 2C19, el cual
puede disminuir las concentraciones de valproico, llevando a la descompensacion del
paciente.

Respuesta a la pregunta 71. Acido valproico con cimetidina

La cimetidina inhibe el metabolismo de dcido valproico y aumenta su concentracion
plasmatica, por accion en el citocromo P-450 2C19 y 3A4.

Respuesta a la pregunta 72. Lamotrigina y valproato

Esta interaccion medicamentosa es Gtil en |a prdctica clinica diaria, pero hay que
tener cuidado, puesto que el acido valproico inhibe el metabolismo de la lamotrigina a
nivel de la enzima glucoronil-transferasa, incrementando los niveles de lamotrigina de
3 a6 veces. Alinicio del tratamiento con lamotrigina, esto tiene implicaciones clinicas,
ya que la elevacion brusca de los niveles plasmaticos de lamotrigina se ha asociado a la
aparicion de rash que obliga a suspenderla. Sin embargo, teniendo esta consideracion
la iniciacion de la terapéutica debe realizarse con dosis de 0,1-0,2 mg/Kg por dia,
las cuales son suficientes para lograr control debido a que tienen un efecto sinérgico
demostrado.

Respuesta a la pregunta 73.- Meropenem y valproato

El meropenem produce una reduccion de los niveles de valproato. Los niveles de
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valproato disminuyen de forma rapida y las crisis pueden ocurrir o recurrir dentro de
horas o dias después de recibirlo. La causa se cree que es por reduccion del transporte
gastrointestinal del valproato, el aumento de la glucuronidacion de valproato o
posiblemente a la entrada de valproato a las células rojas de la sangre.

Respuesta a la pregunta 74.- Carbamazepina y valproato

Al inicio puede ocurrir una disminucion de niveles de &cido valproico por
administracion de carbamazepina, y el valproico inhibe la epoxidohidrolasa (CBZ-E)
disminuyendo el metabolito activo de la CBZ (el epoxi-CBZ). En el caso especial de
la adicion de CBZ a una terapia basada en dcido valproico, el efecto inhibidor del VPA
sobre el metabolismo de CBZ-E es particularmente impresionante en nifios. Lo cual
puede aumentar la toxicidad a pesar de niveles normales. Pero es una combinacion
relativamente bien tolerada y tiene cierto efecto farmacodinamico positivo.

Respuesta a la pregunta 75.- Alcohol y carbamazepina

El etanol en uso cronico puede disminuir las concentraciones plasmaticas de la CBZ
por induccion enzimatica. Pero el consumo agudo y excesivo de etanol puede inducir el
aumento brusco de CBZ hasta generar toxicidad.

Respuesta a la pregunta 76.- Clofibrato y fenitoina

Los fibratos inducen el metabolismo de Ia fenitoina por lo que Su uso en asociacion
determina niveles subterapéuticos de feinoina.

Respuesta a la pregunta 77.- Eritromicina y carbamazepina

Algunos antibioticos macrolidos, como la eritromicina y claritromicina, son potentes
inhibidores del sistema CYP3A4 y han llevado a toxicidad en los pacientes que toman
antiepilépticos con metabolismo hepatico, los niveles pueden incrementarse hasta
cuatro veces.

Respuesta a la pregunta 78. Levotiroxina y carbamazepina

En los nifios y adolescentes con CBZ en monoterapia, los niveles de la tiroxina
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total y libre son significativamente bajos, mientras que el calcio, (TSH) y la hormona
paratiroidea mantuvieron niveles sin cambios. Por lo que puede generar pobre control
de sintomas de hipotiroidismo.

Respuesta a la pregunta 79. Fenitoina y warfarina

Algunos antiepilépticos pueden reducir los efectos anticoagulantes de la warfarina
mediante la induccion de CYP-450 2C9. Sin embargo, la fenitoina tiene una interaccion
mas complicada, con un aumento inicial de laaccion anticoagulante por desplazamiento
de las proteinas plasmaticas, seguido por una posible disminucion de la concentracion
de warfarina por induccion enzimatica.

Lecturas recomendadas para las preguntas 68-79

Armijo J.A., Herranz J.L. Politerapia racional en epilepsia. I. Concepto y fundamentos.
Revista Neurol., 2007; 45 (2): 95-109.

Brodie M.J., Dichter M. A. Antiepileptic drugs. N. Engl J. Med 1996; 334:168-175.

Dieter Schmidt. Drug treatment of epilepsy: Options and limitations. Epilepsy &
Behavior, 2009; 15: 56-65.

Engel J. Jr. Seizures and epilepsy. Philadelphia: F. A. Davis, 1989.

Levy R.H., Mattson R.H., Meldrum B.S., eds. Antiepileptic drugs (4th ed.). New York:
Raven Press, 1995.

Mattson R.H. Selection of drugs for the treatment of epilepsy. Sem Neurol, 1990;
10:406-413.

Neuropharmacology. Americamn Epilpesy Society, pp. 1-28.

Perucca E. The clinical pharmacology of the new antiepileptic drugs. Pharmacol
Res, 1993; 28:89-106.

Rogawski M.A., Porter R.J. Antiepileptic drugs: pharmacological mechanisms and
clinical efficacy with consideration of promising developmental stage compounds.

Pharmacol Rev., 1990; 42:223-286.
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Scheyer R.H., Cramer, J.A. Pharmacokinetics of antiepileptic drugs. Sem Neurol,
1990; 10:414-421.

Smith DB, ed. Epilepsy: Current approaches to diagnosis and treatment. New York:
Raven Press, 1990.

Wilder B. J. (ed.), Rational polypharmacy in the treatment of epilepsy. Neurology,
1995; 45 (Suppl. 2).

Respuesta a la pregunta 80
1. Levetiracetam

2. Gabapentina

3. Lamotrigina

4. Acido Valproico
5. Fenitoina

El perfil del paciente anciano es el que presenta una depuracion hepatica y renal
disminuida, reemplazo de musculo por tejido graso, mayor nimero de comorbilidades
cardiovasculares, osteoporosis, menor concentracion de albimina, mayor sensibiliad
al efecto de las drogas antiepilépticas y tendencia a la polimedicacion. Teniendo en
cuenta estas consideraciones debemos sugerir los medicamentos que menos afecten
al paciente y que ademads, tienen menos interacciones como son el LVT y GBT, seguidos
por la lamotrigina y el valproico y el de menor seguridad es la fenitoina.

Lecturas recomendadas

Bollini P, Riva R., Albani F., et al. Decreased phenytoin levels during antineoplastic
therapy: a case report. Epilepsia, 1983; 24:75-78.

Cook PJ., Flanagan R., James |.M. Diazepam tolerance: effect of age, regular sedation
and alcohol. Br Med J., 1984; 289:351-353.

Engel J. Jr. Seizures and epilepsy. Philadelphia: F.A. Davis, 1989.
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French J. Use of levetiracetam in special populations. Epilepsia, 2001; 42:40-43.

Hansten PD., Horn J.R., eds. Drug Interactions: A Clinical Perspective and Analysis
of Current Developments. Vancouver, WA: Applied Therapeutics Inc; 1993:331-371.

Levy RH, Mattson RH, Meldrum BS, eds. Antiepileptic drugs (4th ed.). New York:
Raven Press, 1995.

Mattson R. H. Selection of drugs for the treatment of epilepsy. Sem Neurol, 1990;
10:406-413.

Leppik I.E. The place of levetiracetam in the treatment of epilepsy. Epilepsia, 2001;
42:44-45,

Nation R.L., Evans AM., Milne R.W. Pharmacokinetic drug interactions with
phenytoin, I, II. Clin Pharmacokinet 1990; 18:37-60, 131-150.

Neef C., de Voogd-van den Straaten |. An interaction between cytostatic and
anticonvulsant drugs. Clin Pharmacol Ther, 1988; 43:372-375

Patsalos PN, Sander J. W. Newer antiepileptic drugs. Towards an improved risk-
benefit ratio. Drug Saf, 1994; 11:37-67.

Perucca E. The clinical pharmacology of the new antiepileptic drugs. Pharmacol Res,
1993; 28:89-106.

Respuesta a la pregunta 81: Vigabatrina

Lecturas recomendadas

Aicardi J., Hauser E., Steinbock H., et al. Vigabatrin as initial therapy for infantile
spasms: a European retrospective survey. Epilepsia, 1996; 37:638-642.

Covanis A., Theodorou V., Lada C., et al. The first-line use of vigabatrin to achieve
complete control of infantile spasms. J Epilepsy, 1998; 11:265-269.

Elterman R.D., Shields W.D., Mansfield K.A., et al. Randomised trial of vigabatrin in

patients with infantile spasms. Neurology, 2001; 57:1416-1421.
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Fejerman N., Cersosimo R., Caraballo R., et al. Vigabatrin as a firstchoice drug in the
treatment of West syndrome. J Child Neurol, 2000; 15:161-165.

Granstrom M.L., Gaily E., Liukkonen E. Treatment of infantile spasms: results of a
population-based study with vigabatrin as the first drug for spasms. Epilepsia, 1999;
40:950-957.

Levy R.H., Mattson R.H., Meldrum B.S., Perucca E. Antiepileptic drugs. 5th ed.
Philadelphia: Lippincott Williams and Wilkins; 2002.

Vigevano F., Cilio M.R. Vigabatrin versus ACTH as first-line treatment for infantile
spasms: a randomized, prospective study. Epilepsia 1997;38:1270-1274.

Vles J.S.H., Van der Heyden AMHG, Ghijs A., et al. Vigabatrin in the treatment of
infantile spasms. Neuropediatrics, 1993; 24:230-231.

Respuesta a la pregunta 82

Hemiesferectomia funcional mas tratamiento farmacologico con ACTH o vigabatrina.

Lectura recomendada
Peacock W.J., Wehby-Grant M.C., Shields W.D., Shewmon D.A., Chugani H.T,

Sankar R., et al. Hemispherectomy for intractable seizures in children: a report of 58
cases. [Review]. Childs Nerv Syst 1996; 12: 376-84.

Respuesta a la pregunta 83

Callosotomia para prevencion de caidas asociado a manejo farmacoldgico con
felbamato, zonisamida, topiramato, dcido valproico o lamotrigina y proteccion al
paciente implementando el uso de casco.

El primero que describid la callosotomia fue Van Wagenen en 1940, y se recomendo
para crisis tonicas y atonicas. Se considera todavia como un tratamiento paliativo. Se
pueden apreciar complicaciones como edema hemisférico, infartos en las regiones
mediales de los hemisferios e, inclusive, la muerte. El progreso en las nuevas técnicas
de microcirugia han mejorado dramaticamente las complicaciones del proceder. La
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callosotomia total es recomendada en nifios con retraso mental severo (Rathore y col
2007) mientras que la callosotomia parcial 1/3 anterior o 2/3 anteriores es preferida
en el SLG de comienzo tardio o criptogénico. Sin embargo, como consecuencia,
puede desarrolarse un sindrome de desconexion con reduccion de la fluidez verbal,
incontinencia urinaria, apatiay heminegligencia. Este sindrome puede sertemporal, durar
unas cuantas semanas o periodos mas prolongados. Puede ocurrir un empeoramiento
de las crisis focales en el postoperatorio.Los mejores resultados se obtienen cuando no
hay anormalidades focales ( Cukiert y col 2006), poco tiempo de evolucion y ausencia
de anomalias epileptiformes bilaterales ( Reutens y col 1993).

Lecturas recomendadas

Cukiert A., Burattini J.A., Mariani PP Extended, one-stage callosal section for
treatment of refractory secondarily generalized epilepsy in patients with Lennox-Gastaut
and Lennox-like syndromes. Epilepsia, 2006; 47:371-4.

Rathore C., Abraham M., Rao R.M. Outcome after corpus callosotomy in children
with injurious drop attacks and severe mental retardation. Brain Dev, 2007; 29:577-85.

Reutens D.C., Bye A.M., Hopkins I.J. et al. Corpus callosotomy for intractable
epilepsy: seizure outcome and prognostic factors. Epilepsia, 1993; 34:904-9.

Van Wagenen W.P, Herren R.Y. Surgical division of commissural pathways and the
corpus callosum: relation to spread of an epileptic attack. Arch Neurol Psychiatry, 1940;
44:740-59.

Respuesta a la pregunta 84
X Las reacciones adversas afectan |a calidad de vida del paciente con epilepsia
X Las reacciones adversas son una causa importante de fallo en |a terapéutica
X Ocurren en 40 a 60% de los pacientes.

Las reacciones adversas constituyen una causa importante de fallo terapéutico,
ocurre en 40% de los pacientes. Estas reacciones son potencialmente graves, tienen una
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alta prevalencia y difieren grandemente de una droga a otra. Al seleccionar un farmaco
antiepiléptico debe tenerse en consideracion. Los efectos adversos afectan la calidad
de vida. El siguiente grafico muestra esta relacion en un grupo de 881 pacientes con
epilepsia refractaria, tomado de (Alexandre V., for SOPHIE Study Group, unpublished).

Las herramientas de que se dispone para analizar los efectos adversos son:

- Estudios controlados
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- Estudios no controlados
- Estudios de farmaco vigilancia (cohortes, caso-control)

- Reporte espontaneos.

Reporte de efectos adversos en nuestro medio (Instituto de Neurologia, Cuba)

Efectos adversos que obligaron a suspender tratamiento en consulta externa del
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Instituto de Neurologia de Cuba (n =341):

Pacientes con Epilpesia del Lobulo Temporal estudio
controlado abierto de Valproate vs Carbamazepina
durante un aino

50% experimento ¢fectos adversos

Numero de pacientes

Category

e Valproato 11,8%

e Fenitoina 10,6%

e FEtosuximida 10,8%
e Fenobarbital 6,7%

e Carbamazepina 2,8%
e Clobazam 1,1%

e Lamotrigina 1,2%

e Topiramato 1,2%

e Clonazepam 0,5%

Respuesta a la pregunta 85
Clasificacion de los efectos adversos:

Tipo A) Relacionados con los mecanismos de accion de la droga, comun, usualmente
reversible:

» Cualquier sistema puede afectarse pero con frecuencia es el SNC

» Produce somnolencia, diplopia, ataxia, cambios cognitivos, del animo y la
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conducta

Se relaciona con la dosis en plasma y también en como se titula la dosificacion:
Efectos dependientes de la titulacion

Ocurre cuando la droga se incrementa rapidamente, puede ser aplicable a
reacciones idiosincraticas

Agravada por la idea de que el rdpido incremento de la dosis se percibe como
ventaja

Por consenso ocurre con todas las drogas, aunque en algunas mas que otras.

Se minimiza comenzando a bajas dosis e incrementando poco a poco.

La figura muestra un ejemplo de como la incidencia acumulativa de eventos
adversos que conlleva a una disminucion o suspension de la dosis de Topiramato (TPR)
en politerapia, se incrementa con la titulacion rapida.

Efectos adversos tipo A:

Factores que la afectan mas alla de Ia titulacion

Tasa acumulativa

Incidencia acumulativa de eventos adversos que
conlleva a una disminucion o suspension de la
dosis de TPR en terapia adjunta

p=0.048

100/200 mg/ incremento semanal
50 mg/ cada semana

0 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100 110 120 130
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Factores genéticos como los genotipos que afectan la depuracion del farmaco
Sindromes epilépticos con riesgo de agravacion

Co-morbilidades

Edad

Comedicacion

Ejemplo de una Intoxicacion severa por Fenitoina. Mujer de 31 afios que comenzo
con fenitoinaa 300 mg/d, después de 9 dias comienza con disartria, nistagmo, dismetria,
discinesia hemifacial y alteracion del estado mental, nivel de fenitoina >100 mg/mL, el
tiempo de vida media es 103 h. Genotipo: CYP 2C9 *3/*3 y CYP 2CG19 *1/*2. Tomado
de Brandolese y col, Clin Pharmacol Ther 2001,70:391-4.

Tipo B) Idiosincratico, relacionado con la vulnerabilidad individual (immunologicos,
genéticos 0 otros mecanismos)

 No relacionadas con un mecanismo conocido de la droga
 Qcurre en una minoria de individuos susceptibles, sin relacion con la dosis
* FEtiologia multifactorial: desde genética hasta immunoldgica

 Usualmente ocurre dentro de los primeros dias 0 meses pero puede ser tardia
y depender de la dosis y de la titulacion

» Poco predecible, pero los factores de riesgo se pueden conocer.
Mecanismos de las reacciones por idiosincrasia:

* Toxicidad directa

* Inmuno-mediado
Reacciones farmacologicas fuera del blanco.
Ejemplos:

e Elrash por Lamotrigina, CBZ
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Hepatitis agudas y subagudas por acido valproico o fenobarbital.

Reacciones por metabolitos activos toxicos:

CBZ, (CBZ-2,3 epdxido e iminoquinona (hepatotoxicidad, anemia, reacciones
en piel )

Fenitoina (arene oxido formado al obtener para-hidroxifenil-F es responsable
de lesiones en piel)

Lamotrigina (metabolizada por la GLUT y C y P 450 en este se libera arene
Oxido, por tanto el Valproato( VLP) incrementa esta posibilidad)

Reacciones por citotoxicidad directa:

En elValproato, sus metabolitos 4en-VLP lleva a lahepatotoxicidad, esta
reaccion es catalizada por la CyP 2C9

En el valproato, el 4 en-VLP se convierte en 2,4 dien-VLP inhibidor de la
B-oxidacion

En el Felbamato, su metabolito atropaldehido (toxicidad hepatica y medular)

Reacciones inmunomediadas:

Interaccion con estimulos incentivantes

Interaccion entre la Inmunoglobulina (IG) lg-E con mastocitos y basofilos (tipo

)
Interaccion entre 1a 1gG o IGM con antigeno (Ag) Ag (tipo II)
Depositos de inmunocomplejos circulantes (tipo 11l)

Interaccion entre la célula presentadora de Ag y las células T (tipo V).

Ejemplos:

Erupciones cutaneas
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Urticaria
Sindrome de Steven Johnson
Necrolisis toxica epidérmica

DRESS (Sintomas Sistémicos, eosinofilia y rash inducido por drogas).

Observe la adenopatia y la erupcion vesiculosa en la boca y el eritema mdculo-
papuloso en una paciente a la que se inicio tratamiento con Lamotrigina.

Dependen de enfermedades o alteraciones del huésped y no del FAE

Trastornos psiquidtricos (FAE)

Parkinsonismo por VLP
* Coreo-atetosis por FHT.
El riesgo puede evaluarse:

» Los hermanos de pacientes con reacciones idiosincratica tienen 25% de
probabilidad de presentarla

 Se ha demostrado la existencia de un alelo de la Cyp 2C9*3 que metaboliza a
la PHT y conduce a toxicidad

 Edad
 Dosis de comienzo y tasa de incremento (los nifos tienen mas riesgo)

* Factores relacionados con otras enfermedades (la presencia de autoinmunidad
y las reacciones dependientes del felbamato, la asociacion de alteraciones
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cerebralesyelusode laFHT, la presencia de errores congénitos del metabolismo
(ECM) y el dano producido por VLP)

e La coomedicacion

* Reacciones cruzadas (demostrada entre el fenobarbital, la CBZ, el VLP y la
fenitoina)

e [a asociacion con el alelo TNF2 (del inglés, tumor necrosis factor (TNFa, en
desequilibrio de union con HLA-DR3 y genes DQ2)

e Asociacion con alelos del grupo de las proteinas del Shock Caliente

* No se ha encontrado asociacion con la CBZE ni la citocromo P450s

Lecturas recomendadas
Alfirevic et al., Pharmacogen. Genomics, 2006; 16:287-96

Chung et al., Nature, 2004:428:486.

Green V.J. et al., Biochem Pharm, 1995; 50: 1353-1359

Pirmohamed et al., Neurology, 2001;56:890-6

Tipo C) Efectos a largo plazo o corto plazo (agudos o cronicos):
* Agudos o cronicos

Los agudos afectan el sistema nervioso central y el tracto gastrointestinal, éstos
pueden ser relacionados a dosis por hipersensibilidad.

Ejemplos:
» Sobredosis suicida de fenitoina.
* Aparicion de rash grave con uso de lamotrigina.

Los cronicos son afecciones multisistémicas a largo plazo, causadas por
antiepilépticos, pueden presentarse hasta 20 anos 6 mas después del inicio de los FAE

Ejemplos:
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« Atrofia cerebelosa por uso de fenitoina.

» (Cambios cognitivos por uso de fenobarbital.

Contraccion de Dug

Hiperplasia gingival causada por fenitoina

Acné causado por igd

e Dependientes de la dosis
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Efectos adversos causados por niveles aumentados de medicamento. Pueden ser
revertidos con ajuste de dosis o intervencion sobre interacciones.

Ejemplos:

e Incremento o induccion de crisis por niveles muy aumentados de fenitoina
e  (aidas y somnolencia por niveles aumentados de carbamazepina

Tipo D) Teratogenicidad y efectos cancerigenos

Existe riesgo de teratogenesis en pacientes con epilepsia tratadas

e Teratogenicidad

El riesgo comparativo de malformaciones congénitas segun el registro de
malformaciones del Reino Unido con un total de 3607 nacimientos encontrd la siguiente
tasa de malformaciones congénitas por antiepilépticos

Nacidos de Nacidos de Nacidos de mujeres sin
madres tratadas mujeres con epilepsia
por epilepsia epilepsia no
tratadas

Total N % Total N %o Total N %o

4630 1292 36 186438 40221 2.2%
28 2.8%
4

Pooled data from 26 studies
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El FAE con un riesgo superior al esperado en la poblacién sin epilepsia fue el Acido
Valproico.

El efecto del Acido Valproico depende de la dosis.

No AED CBZ(900) LTG (647) PHT (82) GBP (31)
(227)

Morrow et al. INNP 2006

Varios estudios han corroborado los hallazgos encontrados en el registro del Reino
Unido.

La teratogenicidad es mayor si se asocia el valproico a la lamotrigina.
Cl verbal 95% ClI

Dosis media durante el embarazo
VPA <800 11 90.7 80.6-101.4
VPA 801-1500 23 82.0 74.3-89.7
VPA >1500 6 73.8 60.2-87.4
Dosis media al final del embarazo tercer trimestre
VPA <800 6 88.7 67.1-110.2
VPA 801-1500 21 81.0 72.7-89.3
VPA >1500 7 759 63.8-87.9

Mujeres no expuestas 87.2-94.6
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Tipo E) Efectos adversos por interacciones (ver interacciones medicamentosas en
las respuestas 68-79 como ejemplo)

Malformaciones congénitas vs exposicion prenatal a
los FAE

(riesgo asociado a la CBZ = 1)
B Phenobarbital i
A Phenytoin
4 Valproic acid
® Lamotrigine
v Oxcarbazepine
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gamre'n&)? Kaneko99 Samrén99 Holmes01Kaaja03 Wide05 Artama05 Morrow06
Perucca, Lancet Neurol, 4,781-6, 2005

Inductores de amplio espectro (éstos reducen las concentraciones plasmaticas de
otros medicamentes que Se usan concomitantemente ejemplo los quimioterapéuticos,
antivirales, antihipertensivos)

e Fenitoina

e (arbamazepina
e Fenobarbital

e Primidona

Inductores de la CYP3A4:

e  Oxcarbazepina

e  Felbamato

e  Topiramato (a altas dosis)
e  lamotrigina
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Inhibidores enzimaticos (éstos producen un incremento de los niveles plasmaticos
de los farmacos que se usan concomitantemente, incrementando la posibilidad de que
aparezcan efectos adversos)

e Acido Valproico inhibe la UGT (Uridin glucoronial transferasa) y la CYP 2C9
e La Oxcarbazepina inhibe CYP 2C19
e  ElFelbamato inhibe a la CYP 2CG19y la Epdxido de CBZ.

Lecturas recomendadas

Antiepileptic Drugs - Combination Therapy and Interactions. Cambridge University
Press, 2005.

Continuum Lifelong Learning Neurol, 2010; 16(3):136-158.
Continuum Lifelong Learning Neurol 2007; 13(4):91-105.
Current Treatment Options in Neurology 2009, 11:253-261.

Goodman y Gilman Las Bases Farmacoldgicas de la Terapéutica. McGraw-Hill -
Interamericana, 2009.

Guberman et al., Epilepsia, 199:40:985-91The Neurologist 2007; 13: (520-S28).
Messenheimer et al., Drug Safety, 1998; 18:281-6

Respuesta a la pregunta 86

X Ocurre dependiendo del sindrome epiléptico.

El empeoramiento de las crisis epilépticas con el uso de la Carbamazepina se ha
visto asociado al sindrome epiléptico, y puede ocurrir en pacientes con epilepsias
generalizadas o focales. Por ejemplo, en la epilepsia mioclonica juvenil de Janz ocurre
en el 68% de los pacientes con agravamiento de las crisis mioclonicas e incluso,
inducir un status epilepticus. En la epilepsia rolandica, el 2.5% de los pacientes pueden
empeorar las crisis

En un estudio realizado en el Instituto de Neurologia de Cuba, en 2 de 21 pacientes
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con epilepsia rolandica, empeoraron las crisis y desarrollaron evoluciones atipicas.

Lecturas recomendadas

Andrade R, A. Garcia-Espinosa, A. Machado-Rojas, M.E. Garcia-Gonzalez, O.
Trapaga-Quincoses, L. M. Morales-Chacon Estudio prospectivo, abierto, controlado y
aleatorizado de clobazam frente a carbamacepina en pacientes con crisis frecuentes de
Epilepsia Rolandica. Rev Neurol, 2009; 49 (11): 581-586).

Genton P, et al. Neurology. 2000; 55-1106-9, y Genton P Epilepsia, 2001; 42:754-9.

Respuesta a la pregunta 87

Realice el diagnostico correcto, seleccione el FAE mas Util, considere las posibles
contraindicaciones.

Comience a bajas dosis e incremente lentamente, dialoguecon el paciente, qué
debe esperar.

Monitoree la respuesta cuidadosamente.

|dentifique individuos que estan en riesgo

La evidencia disponible aun no nos permite responder algunas preguntas
especificas acerca de la terapia de este sindrome. Estudios han documentado que el
ACTH es igualmente eficaz que el VGB, siendo este ultimo mas util en malformaciones
cerebrales y esclerosis tuberosa, mientras el ACTH funciona mejor en casos secundarios
a encefalopatia hipoxico isquémica. Los efectos secundarios de somnolencia e
irritabilidad se observan en un 13% de VGB vs 37% en ACTH. Se ha propuesto que el
VGB debe ser el farmaco de primera linea, recomendacion con la cual coincidimos.
Un Ensayo clinico aleatorizado reciente informa una probabilidad 12 veces mayor de
recaida cuando se trata con ACTH comparada con VGB. Nosotros recomendamos el
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VGB como el tratamiento de primera linea en los espasmos infantiles.

El tratamiento de los espasmos infantiles en S. Down, no estd avalado por estudios
controlados, aleatorizados, a doble ciego s6lo se ha informado en una serie de pacientes
en el que emplearon Vigabatrina y resulto eficaz en 4 de 5 nifos.

Lecturas recomendadas

Hancock E.C., Osborne J.P, Edwards S.W. Treatment of infantile spasms. Cochrane
Database System Rev 2008; 4:CD001770. Update of: Cochrane Database System Rev.
2003;.3:.CD001770.

Mackay M.T., Weiss S.K., Adams-Webber T., et al. For the American Academy of
Neurology, Child Neurology Society. Practice parameter: medical treatment of infantile
spasms: report of the American Academy of Neurology and the Child Neurology Society.
Neurology, 2004;62:1668-81.

Mikati M. A., Lepejian G. A., Holmes G.L. Medical treatment of patients with infantile
spasms. Clin Neuropharmacol, 2002; 25:61-70 [review].

M. M. Eisermann et al. / Epilepsy Research 2003; 55: 21-27.

Therapy of infantile spasms: New opportunities and emerging challenges, Epilepsy
& Behavior 2010; 17: 571-573.

Ibrahim H,Gulab, S, Ishaque S, Saleem T. Clinical profile and treatment of infantile
spasms using vigabatrin and ACTH - a developing country perspective.BMC Pediatrics
2010, 10:1

Vigevano F, Cilio MRVigabatrin versus ACTH as first-line treatment for infantile
spasms: a randomized, prospective study. Epilepsia. 1997 Dec;38(12):1270-4

Cohen-Sadan,, Kramer U, Ben-Zeev B, Lahat E, Sahar E, Nevo Y, Zeharia A, Kivity
S, Goldberg-Stern H. Multicenter long-term follow-up of children with idiopathic West
syndrome: ACTH versus vigabatrin European Journal of Neurology 2009, 16: 482—-487

Respuesta a la pregunta 89
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Aunque el tratamiento 6ptimo es incierto todavia, el Acido Valproico, la Lamotrigina
y el Topiramato son considerados los farmacos de primera linea, por los expertos en
Europa y EE.UU (1-5). Por otra parte, la Rufinamida, la Lamotrigina, el Topiramato y
el Felbamato pueden ser dtiles como terapia complementaria (4). Debido a que la
combinacion que tiene evidencia cientifica de ser aditiva es la del Acido Valproico mas
Lamotrigina, esta seria la opcion recomendada, a pesar de que otras combinaciones
entre ellos podrian ser Utiles (por ejemplo Lamotrigina + Topiramato; Topiramato +
Acido Valproico).

Lecturas recomendadas
Medical Management of Lennox_ Gastaut Syndrome. CNS DRUGS 2010.

Treatment of Lennox-Gastaut syndrome (Review) Cochrane 2009.

Treatment of Lennox-Gastaut Syndrome. European journal of paediatric neurology
13 (2009).

Wheless J.W., Clarke D.F., Arzimanoglou A., et al. Treatment of pediatric epilepsy:
European expert opinion, 2007. Epileptic Disord, 2007 Dec; 9 (4): 353-412.

Wheless J.W., Clarke D.F., Carpenter D. Treatment of pediatric epilepsy: expert
opinion. J Child Neurol 2005 Dec; 20 Suppl. 1: S1-56; quiz S59-60

Respuesta a la pregunta 90

La primera opcion seria suspender el clonazepam pues las benzodiacepinas se han
relacionado con laaparicion de estatus tonico en los pacientes con sindrome de Lennox-
Gastaut, aunque éstas se usan precisamente como tratamiento agudo del mismo.

La Corticotropina se ha informado como uno de los tratamientos mas eficaces para
el estado epiléptico en pacientes con sindrome de Lennox-Gastaut.

Lecturas recomendadas
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Dravet C., Natale 0., Magaudda A., et al. Status epilepticus in the Lennox-Gastaut
syndrome. Rev Electroencephalogr Neurophysiol Clin, 1986.

Medical Management of Lennox Gastaut Syndrome. CNS DRUGS 2010.

Treatment of Lennox-Gastaut Syndrome. European journal of paediatric neurology
13 (2009).

Respuestas a la pregunta 91

Primero debe considerarse si el farmaco es el indicado para la epilepsia en cuestion;
en el caso que se presenta, la Carbamazepina se ha usado en la epilepsia focal, para lo
cual tiene nivel de evidencia | A. Cuando un paciente tiene un medicamento adecuado
a la epilepsia que padece y no se controla, debe sospecharse en primer lugar, que no
hay niveles adecuados y se requiere medir los niveles terapéuticos del medicamento,
sospechar pobre adherencia, que hay una mala absorcion o 1a existencia de un fendmeno
de autoinduccion.

Si los niveles sanguineos son asecuados, debe entonces indicarse un segundo
farmaco efectivo para las epilepsias focales.

Si los niveles sericos estan bajos, deber indagarse por la falta de adherencia
terapéutica 0 mala absorcion intestinal o interaccion, si esto no se prueba, se debe
aumentar la dosificacion.

Si los niveles permanecen bajos a pesar de incrementar la dosis, sospeche
autoinduccion o expresion de proteinas transportadoras de carbamazepina en el sistema
mocrosomal hepdtico.

Si no dispone de medicion de niveles plasmédticos, aumente la dosis hasta que el
paciente |a tolere y se alcance la dosis maxima de 1,6 gramos.

La fenitoina esta contraindicada en Epilepsias idiopdticas generalizadas porque
pueden empeorar las mioclonias, por tanto, debiera suspenderse. Por otra parte, la
fenitoina induce el metabolismo del valproato lo cual puede resultar en na disminucion
de las concentraciones plasmaticas y llevar a la descompensacion.
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Lectura recomendada

Glauser T., Ben-Menachem E., Bourgeois B., Cnaan A., Chadwick D., Guerreiro C., et
al. ILAE treatment guidelines: evidence-based analysis of antiepileptic drug efficacy and
effectiveness as initial monotherapy for epileptic seizures and syndromes. Epilepsia,
2006; 47:1094-120.

Respuesta a la pregunta 92

La carbamazepina induce el metabolismo de la warfarina y, por lo tanto, podria
situar al paciente en riesgo de embolismo si no se ajusta la dosis. Una opcion seria
continuar la misma medicacion para evitar el riesgo de crisis con el cambio, y hacer
controles muy estrictos del tiempo de protrombina hasta lograr los rangos deseados.
La warfarina con el clonazepan no presenta problemas. La segunda posibilidad seria
cambiar los anti convulsionantes, una opcion seria levetiracetam o acido valproico
para sustituir la carbamacepina. Debe tenerse presente ademads, que la carbamazepina
produce hiponatremia y se ha asociado a bloqueo cardiaco en pacientes mayores de
65 anos, por o que esta practicamente contraindicada en la tercera edad. Ademas, la
carbamazepina, se ha asociado a osteoporosis, por lo que tampoco seria recomendable
su empleo.

Epilepsia y mujer

Respuesta a la pregunta 93

El principal objetivo del asesoramiento preconcepcional es asegurar que la mujer
de inicio a su embarazo con los minimos factores de riesgo. Que este completamente
consciente de cualquier riesgo o beneficio y capaz de tomar determinaciones sobre el
embarazo. En una adolescente, lo mejor es evitar el embarazo, explicando sus riesgos
a esta edad, independientemente, que padezca o no de epilepsia. Si la adolescente
insiste y el embarazo es deseado debe indicarse que sea planificado, lo cual permitiria
tomar medidas anticipadas que contribuyan a reducir los riesgos de teratogénesis.

Una de las medidas mas importantes es aconsejar habitos de vida saludables:
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gjercicio, dieta, evitar tabaquismo y alcohol. El riesgo de malformacion fetal en
una poblacion no expuesta a anti convulsionantes es de 1 a 2%. Si se toma un anti
convulsionante el riesgo se eleva a 3.5% y aumenta hasta 15% si se usan dos 0 mas.

La teratogenicidad del Acido Valproico parecer ser dosis dependiente. Dosis mayores
de 1000mgy/dia o concentraciones plasmaticas elevadas parecen aumentar el riesgo de
malformaciones congénitas. Se ha sugerido que fraccionar la dosis en 3 a 4 veces al
dia, reduce el riesgo, al disminuir los picos de concentracion sanguinea.

Las malformaciones asociadas con el Acido Valproico son; malformaciones del
tubo neural, craneofaciales, esqueléticas, cardiovasculares, defectos cerebrales o
urogenitales y afectacion del coeficiente intelectual, sobre todo, de la escala verbal.

El Acido Valproico, de ser posible, debe ser evitado en el embarazo. Es un
medicamento muy efectivo en epilepsias idiopdticas generalizadas y los riesgos junto
con los beneficios deben ser cuidadosamente considerados y discutidos.

Si se tiene que prescribir hacerlo a la dosis mas baja posible e idealmente por
debajo de 1000 mg/dia, a menos que se asocie con un grado inaceptablemente bajo
de control convulsivo.

El Levetiracetam podria ser una alternativa pero tiene muy pocos datos en el
embarazo.

El complemento con &cido folico, 3 meses antes de la concepcion, disminuye el
riesgo de malformaciones en las mujeres, por tanto debe recomendarse.

Los defectos del tubo neural tienen lugar hasta el dia 26 posconcepcion. Un
tratamiento con folatos no tendria efecto protector si se inicia 30 dias después de la
concepcion. Sin embargo, 5mg de dcido folico 1 vez al dia, de tres a seis meses antes
del embarazo, es la dosis recomendada para evitar las malformaciones del tubo neural.
No se sabe si menos de 1mg/dia sea una dosis segura.

Lecturas recomendadas

Hunt S., Craig J, Russell A., etal. Levetiracetam in pregnancy: preliminary experience
from the UK Epilepsy and Pregnancy Register. Neurology 2006; 67 (10): 1876-9.

Jager-Roman E., Deichl A., etal. Fetal growth, major malformations, and minor anomalies
in infants born to women receiving valproic acid. J. Pediatr 1986; 108: 997-1004.
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MRC Vitamin Study Research Group. Prevention of neural tube defects: results of the
Medical Research Council Vitamin Study. Lancet 1991; 338 (8760): 131-7.

Samren E.B., Lindhout D. Major malformations associated with maternal use of
antiepileptic drugs. In: Tomson T, Gram L, et al., editors. Epilepsy and pregnancy.
Petersfield: Wrightson Biomedical Publishing Ltd, 1997: 43-61.

Vajda F.J., O'Brien T.J., Hitchcock A., et al. Critical relationship between sodium
valproate dose and human teratogenicity: results of the Australian register of antiepileptic
drugs in pregnancy. J Clin Neurosci 2004; 11 (8): 854-8.

Respuesta a la pregunta 94

Es muy importante conocer la dosis total diaria del anticonvulsivante como primera
medida. Puede aumentarse la dosis del medicamento hasta 500 mg incluso, hasta 700
mg con buenos resultados (The epilepsies; Panayatoupolus 2009), esto debido a que
desde la semana 20 de gestacion, empieza a aumentar el volumen de distribucion, hay
un aumento en eliminacion renal, alteraciones en enzimas hepaticas y disminucion de
proteinas séricas en las gestantes, lo que contribuye a disminuir las concentraciones
séricas de los medicamentos.

Lecturas recomendadas
Drugs 2007: 67(18):2727-46

International Rev Neurobiol, 2008;83:227-40
Neurology, 2009; 73:142-149
Panayatoupolus The epilepsies; 2009

Respuesta a la pregunta 95

Paciente que solicita ayuda al neurdlogo porque le han dicho que tomando valproato
y lamotrigina no puede lactar.

El valproato no penetra en la leche materna en cantidades clinicamente significativas.
Un estudio demostrd que la lamotrigina penetra en la leche materna en cantidades
potencialmente significativas (40-60%). Sin embargo, los datos hasta ahora son
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insuficientes para aportar pruebas solidas de la acumulacion de cualquier FAE en el
recién nacido. Estos datos deben explicarse a la paciente y tomar decisiones en conjunto
con ella. Debido a que no se ha demostrado dafio al neonato, debe recomendarse ajustar
la dosis de lamotrigina, o suspenderla si se puede continuar sélo con el acido valproico.
Si es estrictamente necesario continuar con las dos y vigilar estrechamente al bebé.

Lecturas recomendadas

Management issues for women with epilepsy-Focus on pregnancy (an evidence-
based review): lll. Vitamin K, folic acid, blood levels, and breast-feeding, Epilepsy, 2009.

Nau H., Helge H., Luck W. (1984) Valproic acid in the perinatal period: decreased
maternal serum protein binding results in fetal accumulation and neonatal displacement
of the drug and some metabolites. J. Pediatr,104:627-634.

Nau H., Rating D., Koch S., Hauser I., Helge H. Valproic acid and its metabolites:
placental transfer, neonatal pharmacokinetics, transfer via mother’s milk and clinical
status in neonates of epileptic mothers. J Pharmacol Exp Ther 1981; 219:768-777.

Ohman 1., Vitols S., Tomson T. Lamotrigine in pregnancy: pharmacokinetics during
delivery, in the neonate, and during lactation. Epilepsy 2000; 41:709-713.

(F) La mujer con epilepsia tiene mayor riesgo de eclampsia.

(V) La mujer con epilepsia tiene mayor riesgo de parto pretérmino si fuma. (The
epilepsies; Panayatoupolus, 2009).

(F) La mujer con epilepsia no puede lactar porque los FAE se excretan por la leche
materna.

(F) La mujer con epilepsia que toma CBZ tiene mds riesgo de malformaciones
congénitas que 1as mujeres sin epilepsia.

(F) La mujer con epilepsia tiene mas riesgo de convulsionar en el embarazo si no
tenia crisis antes de salir embarazada. al menos 9 meses antes.
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No hay evidencia que asocie la epilepsia con mayor riesgo de eclampsia,
ni complicaciones obstétricas. Si la mujer ha estado los ultimos 9 meses antes
del embarazo, libre de crisis, el riesgo de crisis en el embarazo es muy bajo. Los
medicamentos asociados con un riesgo incrementado de malformaciones congénitas
son el fenobarbital y el valproato, en los demads el riesgo es igual al de 1as mujeres que
no ingieren FAE. Aunque algunos FAE se excretan por Ia leche materna, |a lactancia debe
mantenerse a menos que aparezcan reacciones adversas en los neonatos o lactantes.

Lectura recomendada

Practice Parameter update: Management issues for women with epilepsy-Focus
on pregnancy (an evidence-based review) Neurology, 2009;73:142-149, Neurology
2009;73:133-141, Neurology 2009;73:126-132

Respuesta a la pregunta 97

La RMN de craneo muestra una capa de sustancia blanca subcortical, separada de
otra capa de sustancia blanca subcortical, por una banda de sustancia gris, indicando
la existencia de una doble capa de sustancia gris, ademas, se observan nodulos
subependimarios de sustancia compatibles con heterotopias. La clasificacion por RMN
de las malformaciones del desarrollo cortical MDC es como sigue: el primer grupo
incluye a MCD como la esclerosis tuberosa, el desarrollo de tumores, y microcefalias. La
RMN puede definir exactamente malformaciones difusas en los trastornos de migracion
(Groupo 11, tales como la lisencefalia, las heterotopias en banda, la periventricular y
heterotopia nodular. EI Grupo lll, trastornos de la organizacion incluyen la policrogiria.
Las lesiones focales como las displasias corticales focales o la polimicrogiria, son las
mas comunes de las patologias del desarrollo en nifios con epilepsia extra temporal.
Las caracteristicas del RMN de la displasia cortical focal, consisten en un manto cortical
anormal con pérdida de la delimitacion entre la sustancia blanca y la gris, ademas,
del incremento del grosor cortical. Las nuevas técnicas de imagen han mejorado la
resolucion y pueden detectar lesiones sutiles con una sensibilidad mas alta.

Lectura recomendada
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Kuzniecky R.l. Malformations of cortical development and epilepsy, part 1: diagnosis
and classification scheme. Rev Neurol Dis, 2006; 3(4):151-162.

En la imagen se apreciaa un drea cortico-subcortical hipointensa, en forma
circular con captacion de contraste, esta imagen es tipica del ganglio-glioma. El
diagndstico diferencial incluye el neurocitoma que se presenta con una localizacion
predominatemente periventricular; el gangliocitoma que tiene tendencia a contener
quistes, en ambos casos, no existe captacion de contraste y el tumor neuroepitelial
disembrioblastico que usualmente es de mayor tamario, no capta contraste, calcificarse
g incluir quistes pequerios.

Lectura recomendada

Leeds N. E., Kumar A. J., Jackson E. F. Diagnostic imaging. In: Levin VA, editor.
Cancer in the nervous system. 2nd ed. New York: Oxford University Press, 2002:3-59.

La imagen corresponde a una espectroscopia. En ésta se observa una anormal
relacion del NAA y 1a colina, y del NAA y |a creatina, hallazgo tipico de la esclerosis
hipocampal en este caso bilateral.

La espectroscopia de protones H' en pacientes con la epilepsia, ha demostrado
anormalidades en la concentracion de N-Acetilaspartato (NAA), compuestos
mitocondriales de la neurona, la creatina (Cr) y la colina. Algunos autores han
encontrado en forma consistente una anormalidad en la relacion NAA/ Cr y colina
en el foco epileptogénico tanto en la epilepsia temporal como la extra temporal. La
relacion anormal es explicada por bajos niveles de NAA. Las reducciones en el NAA, no
estan correlacionadas con la pérdida neuronal y probablemente represente disfuncion
de las neuronas. Sin embargo, la RMN por espectroscopia es mas sensitiva que el
MRI estructural, para detectar anormalidades cuando esta ultima es normal. La RMN
por espectroscopia H' ha demostrado anormalidades bitemporales hasta en 40% de
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pacientes, pero la significacion de estos hallazgos es desconocida. Con la RMN de alto
campo los usos de la espectroscopia se incrementaran.

Respuesta a la pregunta 100

La imagen muestra la existencia de una lesion hiperintensa en FLAIR e hipointensa
en T1, sin captacion del contraste y escasa vascularizacion (PWI-CBV). Esta es la
presentacion tipica de los oligodendrogliomas. Los oligodendrogliomas son los tumores
de extirpe glial que se originan en los oligodendrocitos. Constituyen de 5 a 10% de
todas las neoplasias intracraneanas, se encuentran mas comunmente comprometiendo
los l6bulos frontales. La mayor parte de los pacientes con edades entre los 35 a 40 anos.
Son tumores calcificados y el pronunciado realce habitualmente esta asociado con los
grados anaplasicos. Los astrocitomas y los ligodendrogliomas, no pueden diferenciarse
uno del otro basandose solamente en la imagen, aunque ciertas caracteristicas favorecen
el diagnostico de un oligodendroglioma, como son la localizacion cortical, 1a presencia
de calcificacion y de senal heterogénea, en algunos casos, la presencia de un quiste
intratumoral y muy sutil realce. Los oligodendrogliomas crecen aproximadamente 4 mm
en su diametro, en un periodo de 1 afo.

Lectura recomendada

Jenkinson M.D., du Plessis D.G., Smith T.S., et al. Histological growth patterns
and genotype in oligodendroglial tumours: correlation with MRI features. Brain 2006;
129:1884-91.

White M.L., Zhang Y., Kirby P, et al. Can tumor contrast enhancement be used
as a criterion for differentiating tumor grades of oligodendrogliomas? AJNR: Am J
Neuroradiol, 2005; 26(4):784-90.

Respuesta a la pregunta 101

La imagen en forma de palomita o roseta de maiz (popcorn) es tipica del cavernoma,
asi como la no captacion de contraste y la presencia de artefactos en T2 sugiriendo la
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existencia de sangrado intralesional. Los cavernomas pueden parecer tumores en las
imagenes de RMN. Pueden ser maltiples y presentar hemorragias por o que pueden ser
confundidos con metastasis. Las secuencia de gradiente-eco también conocidas como
T2* es muy sensible para la deteccion de hemosiderina y la calcificacion, las cuales
son muy frecuentes en esta patologia. La presencia de artefacto en T2* e hiperintensidad
nodular en T1, con o sin el realce de contraste, sugiere a posibilidad de malformacion
cavernosa.

Lectura recomendada

Leeds N.E., Kumar A.J., Jackson E.F. Diagnostic imaging. In: Levin VA., editor.
Cancer in the nervous system. 2nd ed. New York: Oxford University Press, 2002:359.

Respuesta a la pregunta 102

La figura A muestra una Tomografia Axial Computadorizada en la que se observa
una lesion hiperdensa, serpentiginosa, calcificada. Las secuencias de RMN muestran
una anomalia venosa leptomeningea, con anastomosis al plexo coroideo, existe una
hemiatrofia cerebral. Estos hallazgos son compatibles con el Sindrome de Sturge-Weber.
Dentro de las lesiones vasculares de bajo flujo, pueden ser vistas esporadicamente
0 en asociacion con enfermedades genéticas tal como el sindrome de Sturge-weber.
Estas malformaciones venosas pueden tomar la forma de los surcos corticales. Las
malformaciones venosas estan asociadas a una zona cortical anormal. Como con la
mayor parte de las malformaciones de bajo flujo, estas lesiones son normalmente vistas
mejor con la RMN contrastada. Las malformaciones de bajo flujo pueden o no estar
asociadas con calcificaciones. En el caso del Sindrome de Sturge-Weber lo estan.

Lectura recomendada

Kallmes D.F., Layton K., Marx WF., Tong F. Death by nondiagnosis: why emergent CT
angiography should not be done for patients with subarachnoid hemorrhage. AJNR Am
J Neuroradiol, 2007; 28(10):1837-1838.

Respuesta a la pregunta 103
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Senale los criterios imaginoldgicos directos de esclerosis hipocampal:
V Atrofia hipocampal unilateral con senales hipointensas en T1

V Hiperintensidades en la amigdala.

Las imdgenes tipicas de Esclerosis Hipocampal incluyen:
Atrofia hipocampal en 90 a 95% de los pacientes
Pérdida de la citoarquitectura interna

Incremento de las senales en T2

Disminucion de las sefales en T1.

En los tejidos extrahipocampales comunmente se encuentra:

- Atrofia del I6bulo temporal y frontal ipsilateral, la amigdala el parahipocampo
- Dilatacion del cuerno ventricular del ventriculo lateral

- Sefiales hiperintensas en sustancia blanca subcortical temporal

- Atrofia hemisférica.

En la Resonancia Magnética Nuclear de densidad protonica, se observa inversion
del indice de NAA/Cr en el hipocampo atréfico (90% de los pacientes) o en hipocampo
contra lateral, presente en 10 por ciento.

EI SPECT interictal muestra hipoperfusion fronto-temporal que es contra lateral hasta
en 10% de los pacientes, el ictal, cuando la inyeccion es temprana, lateraliza y puede
focalizar la zona de debut ictal. Con técnicas de sustraccion SISCOM la lateralizacion
puede lograrse de mejor manera y la especificidad incrementarse hasta 80%. El
incremento del flujo puede afectar al talamo, hipotdlamo y corteza visual ipsilateral
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cuando es ictal.

Lectura recomendada

Wiser Heinz-Gregor for ILAE, commossion on neurosurgery of epilepsia,.Epilepsia,
2004; 45(6):695-714.

Neuropsiquiatria y Epilepsia

Respuesta a la pregunta 104
Constituyen elementos clasificatorios de los trastornos psiquidtricos en epilepsia:
X Disfuncion cognitiva inducida por farmacos
X Psicosis al inicio del tratameinto anntiepiléptico
X Psicosis que aparece cuando el paciente esta libre de crisis y mejora al tener crisis

X Psicosis que aparece tras un periodo de tres dias libre de sintomas psiquidtricos
después de haber tenido un cluster de crisis

Para desarrollar una clasificacion (til y realista de la psicopatologia en epilepsia,
es importante tener en cuenta no sélo el espectro de los diagnosticos psiquiatricos
establecidos en CIE-10 y en el DSM-IV, sino otros relacionados temporalmente con las
crisis epilépticas, el tipo de epilepsia y con la presencia o no de crisis epilépticas en
un paciente dado. Existen trastornos psiquiatricos que son particulares de los pacientes
con epilepsia, los que presentan fenomenologia clinica distintiva y pueden responder a
formas especificas de tratamiento. Estos trastornos pueden dividirse en las siguientes
categorias:

o Disfuncion cognitiva Que afecta diferentes dominios segun la localizacion de
las descargas, la frecuencia, 1a patologia lesional y edad en que se establece
la epilepsia entre otros.
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o Psicosis en la epilepsia
o Psicosis preictal

o Psicosis ictal

o Psicosis posictal

o  Psicosis interictal

o Psicosis alternativa o con normalizacion forzada.

o Trastorno afectivo-somatomorfo (distérico)
o Trastorno disforico prodromico

o Trastorno disforico postictal

o Trastorno disforico interictal

o Sindromes afectivo-somatomorfos alternativos o con normalizacion forzada.

e Trastornos de la personalidad
e  Ansiedad/fobia

e  Trastornos psiquidtricos inducidos por anticonvulsivantes.

Disfuncion cognitiva

El perfil cognitivo en las personas con epilepsia es heterogéneo y puede estar
caracterizado por dificultades en multiples areas, incluyendo: funciones ejecutivas,
lenguaje, praxias, memoria, velocidad en el procesamiento, atencion y habilidades
visuoperceptuales.

Herman y col. propusieron que el extenso dano extrahipocampal en la ELT, puede
subyacer a este variable perfil cognitivo. Hallazgos ulteriores han apoyado esta hipotesis
y han incluido el rol del cerebelo mediante el condicionamiento clasico, se han
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relacionado los volimenes de sustancia blanca con la velocidad en el procesamiento de
la informacion, los volimenes del Iobulo temporal lateral izquierdo con la nominacion,
los ganglios basales con los sintomas neurosiquiatricos negativos y las caracteristicas
del funcionamiento cortical con el coeficiente de inteligencia (CI).

La hipotesis de la especificidad del dano cognitivo se refiere a que los hemisferios
difieren en cuanto al papel en el procesamiento de las funciones neuropsicologicas.
El hemisferio dominante (HD) estd especializado en el procesamiento del material
verbal, y el no dominante (HND) en el procesamiento no verbal, detalles perceptuales
0 atributos espaciales. EI HD procesa de forma fragmentaria, analitica y la informacion
temporalmente relacionada, mientras que el HND analiza la informacion de forma
holistica como una Gestalt y paralela. El dano unilateral del I6bulo temporal del HD,
deteriora selectivamente el aprendizaje y la retencion del material verbal (palabras,
historias) y las lesiones del I6bulo temporal del HND resultan en déficits de la memoria
no verbal (localizacion espacial, detalles de las figuras). Por tanto, el deterioro de
la memoria suele ser especifico como funcion de la lateralidad del foco epiléptico.
Algunos neurosicdlogos, incluso, separan las funciones especificas del [6bulo temporal
en las relacionadas con redes mesiales y las relacionadas con la participacion de la
neocorteza lateral. Las primeras involucran las estructuras témporomesiales y la
relacionan con la retencion y el recuerdo diferido, mientras que las estructuras laterales
contribuyen, particularmente, al aprendizaje y al reconocimiento.

La corteza endorrinal es de gran importancia en el establecimiento de la memoria
a largo plazo, de hechos y eventos (memoria declarativa episodica). Las estructuras
extrahipocampales, median la informacion semdntica, mientras que el hipocampo es
responsable de la recoleccion de episodios particulares. Luego, la memoria semantica
suele estar preservada en la ELT medial, con mayor deterioro de la episodica en estos
€asos.

Los Iobulos frontales pueden contribuir a la asociacion de la memoria visual/
verbal con la regulacion del estado de animo en estos pacientes. Un posible vinculo
neuropatofisioldgico, para esta sugerencia, puede verse en el concepto de la
propagacion témporo-frontal de la actividad epiléptica en ELT mediante los circuitos
de asociacion témporo-limbica con la corteza frontal dorso-lateral y fronto-orbitaria
(faciculo uncinado, haz dorsal y ventral de asociacion fronto-limbico) que ha introducido
Hermann y col. Este concepto se basd en el hallazgo de que la afectacion cognitiva
“frontal” en pacientes con ELT, era reversible tras la cirugia exitosa, con eliminacion
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total de las crisis, mientras que los déficits de memoria pre quirdrgicos, permanecieron
idénticos e incluso, empeoraron (hipotesis nociceptiva).

Asimismo, el dafio reportado en los nucleos talamicos mediales, especificamente el
nucleo reuniens, puede contribuir a la disfuncion cognitiva.

Respuesta a la pregunta 105

Todas son verdaderas.
X Depresion no tratada

X Deterioro de la memoria semantica en los pacientes con psicosis interictal, como
revelara Fliigel.

X Bradipsiquia por el uso de FAE como la carbamazepina, el fenobarbital o la fenitoina
y ocasionar trastornos de memoria secundarios a su efecto en el nivel de atencion

X Lesion hipocampica y amigdalina

X Presencia de descargas interictales en localizacion temporal con propagacion
contra lateral

X Propagacion de las descargas a las regiones frontales.

Existe un riesgo cognitivo general debido a los siguientes aspectos presentes en
pacientes con ELT:

e Depresion no tratada.

e Deterioro de la memoria semdntica en los pacientes con psicosis interictal,
como revelara Fliigel.

e Bradipsiquia por el uso de FAE como la carbamazepina, el fenobarbital o la
fenitoina y ocasionar trastornos de memoria secundarios a su efecto en el nivel
de atencion.
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Respuesta a la pregunta 106

Impacto de la cirugia de la epilepsia en la cognicion depende:
Todas son verdaderas.

La amigdalo-hipocampectomia selectiva puede asociarse con menos cambios
cognitivos posquirdrgicos que la lobectomia temporal, sin embargo, si quedan crisis
epilépticas persistentes o se activan nuevos circuitos subordinados a las mismas,
pueden aparecer trastornos cognitivos nuevos. Los cambios inmediatos pueden deberse
al trauma quirargico inicial y resolverse unos meses después, por lo que la evaluacion
debe hacerse al menos 6 meses, posterior a la cirugia. Los pacientes que pueden reducir
o detener la toma de FAE tras la cirugia, pueden experimentar una mejoria significativa
de lamemoria, la velocidad del procesamiento y el lenguaje, particularmente, si estaban
tomando multiples FAE a altas dosis, como es tipicamente el caso.

Respuesta a la pregunta 107
Todas son verdaderas

Como apuntara Weiser, el EEG en dreas perifocales puede mostrar un
electrodecremento del trazado focal y el EEG de superficie, puede mostrar atenuacion
regional o generalizada con desaparicion de las descargas interictales (normalizacion
forzada descrita por Landolt). Es claro que las descargas epileptiformes prolongadas
(caracteristicas del status) en regiones hipocampales y de la amigdala, pueden estar
asociadas con trastornos conductuales sin cambios evidentes en el EEG de superficie.

Psicosis periictal se refiere a la psicosis que aparece dias antes de la crisis,
habitualmente 72 horas, la que aparece durante la crisis epiléptica y 1a que aparece
posterior a ésta (desde 72 horas hasta 3 meses después). Mientras que la psicosis ictal
representa una expresion de la actividad de las crisis, 1a psicosis posictal usualmente
sigue a un racimo o racha de éstas.

Psicosis ictal constituye un status epilepticus parcial complejo

La sintomatologia es pleomorfica e incluye: delirios, ilusiones, alucinaciones
visuales y auditivas (que pueden tener contenido religioso), ideas de referencia,
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paranoia, interdigitacion, insercion y bloqueo del pensamiento. Existe una insistencia
obsesiva perseverativa en oposiciones (ambivalencia) (blanco/negro, bueno/malo,
derecho/izquierdo). Los ataques tipicamente duran horas o pueden ser mas prolongados
y los sintomas flucttan teniendo sintomas afectivos y comportamiento agitado.

Psicosis posictal La psicosis posictal complica a las epilepsias focales y
generalizadas, siendo mas frecuente en las focales y, especialmente, en la ELT).

Los criterios mas aceptados en la actualidad de Psicosis Posictal son los criterios
de Logsdail y Toone.

1. Episodio de psicosis (frecuentemente con estado confusional).
2. Aparicion posterior a una semana después de un cluster de crisis.
3. Psicosis que dura al menos 15 horas y menos de 2 meses.

4 Estado mental caracterizado por delirios paranoides o no, sindromes de mala
identificacion, alucinaciones visuales, olfatorias, gustativas y auditivas con
conciencia clara.

5. Sin evidencia de:

a) Historia de tratamiento con medicamentos antipsicoticos 0 psicosis en
los ultimos 3 meses

b) Toxicidad a los antiepilépticos
¢) EEG no demuestra status epiléptico

d) Historiareciente detrauma craneal, alcoholintoxicacion por medicamentos
0 abstinencia.

Kanner y Barry (2001) resumieron el cuadro clinico del siguiente modo:
1. Retraso entre el inicio de los sintomas psicoticos y la dltima crisis.
2. Duracion relativamente corta de la psicosis
3. Sintomatologia cargada de afectividad

4. Psicosis con delirios pleomorficos
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5. Inicio de la psicosis posictal después de una larga duracion de la epilepsia (un
promedio de mas de 10 anos)

6. Respuesta rapida a bajas dosis de antipsicoticos o benzodiazepinas.

Hemos visto con frecuencia debut de sintomas psicoticos en pacientes con epilepsia
de corta duracion.

Es posible que algunos casos de psicosis posictal aparente, sean debidos a actividad
persistente de las crisis epilépticas y deban ser categorizados, por tanto, como casos de
status epilepticus no convulsivo.

Nosotros evaluamos en video-EEG a un paciente con ELT neocortical, con crisis
que se iniciaban con sintomas vertiginosos y se seguian de desconexion, tras lo cual
presentaba psicosis posictal, sobre todo, cuando las crisis eran multiples en un mismo
dia y se caracterizaba por metamorfosis,ideas de perjuicio y autoreferenciales. Esto
llegd a ser casi permanente, ya que las crisis epilépticas de este paciente, eran diarias,
pero los sintomas psicoticos se agravaban cuando éstas ocurrian en rachas.

Ver EEG

El EEG muestra un montaje monopolar. Ver el inicio ictal con un ligero
electrodecremento generalizado y una organizacion del patron de puntas ritmicas a12
Hz en C4 y T6, con rdpida propagacion contra lateral.

Algunos pacientes pueden desarrollar un sindrome periictal de Capgras (Capgras y
Reboul-Lachaux, 1923) después de presentar miedo ictal.

Se hareportado hasta en el 7% de los pacientes monitorizados en video-EEG. Hemos
evaluado 240 crisis en un estudio donde participa el CIREN, el Instituto de Neurologia
de Cuba, el Instituto Neurologico de Antioquia, el laboratio CECLAB de la Clinica Ledn
Xlll 'en Colombia y hemos observado 12 pacientes con psicosis posictal en telemetria
(5 por ciento).
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Los factores de riesgo de psicosis posictal incluyen:

e Numero incrementado de crisis tonico-clonicas generalizadas en epilepsia de
prolongadaevolucion.

e Disfuncion cerebral bilateral, actividad epileptiforme bilateral independiente.
e Antecedentes de encefalitis, trauma craneal y no de crisis febriles.

e Presencia de displasias corticales focales.

o Auras psiquicas, especialmente auras de miedo.

e Pacientes con disfuncion temporal bilateral, en los que se realiza |a cirugia de
|a epilepsia.

Taylor y col. reportaron que los pacientes con psicosis posictal tienen esclerosis
mesial con menor probabilidad y muestran con mas frecuencia pequenos tumores o
malformaciones del desarrollo cortical. En nuestra experiencia hemos encontrado:

 (Cuatro casos de pacientes con psicosis posictal.

 Todos tenian un EEG ictal lateralizante peor con propagacion répida contra
lateral.
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* Las crisis se generalizaban con mucha frecuencia.
* Tenian auras psiquicas.

Etiologia: ganglio glioma temporal, esclerosis hipocampal; infarto temporal derecho
y un caso con epilepsia criptogénica.

Ninguno de ellos tenia antecedentes de crisis febriles.
Psicosis interictal

Los pacientes con psicosis interictal tienden a presentar su primera crisis epiléptica
en la adolescencia temprana y exhibir psicosis en la década de los 20 6 los 30. Se ha
reportado que los pacientes con epilepsia desarrollan psicosis interictal 14 a 15 afos
después de su primera crisis. Tanto los pacientes con epilepsias extra temporales como
con ELT, pueden desarrollar psicosis interictal. No todos los estudios demuestran que
la frecuencia de psicosis en la ELT sea significativamente mayor que en otras epilepsias
focales. La prevalencia es variable; en estudios en poblacion general, de 2 a 7,1 por
ciento; en clinicas generales de 0,8 a 9,2% y en clinicas de epilepsia o neuroldgicas,
de 8,8 a 27 por ciento.

La psicosis cronica interictal (esquizofrenia-like), usualmente, se desarrolla arios
después del inicio de la epilepsia. Clinicamente, la psicosis interictal se asemeja a
la esquizofrenia primaria, pero el afecto y la personalidad premorbida parecen estar
mejor preservados, falta la catatonia (posturas inusuales y manierismos), no existen
antecedentes familiares de esquizofrenia, hay presencia de alucinaciones gustatorias,
olfatorias y visuales que raramente se ven en la esquizofrenia. En algunos pacientes
las psicosis interictal y posictal pueden coexistir o puede existir una progresion de
la psicosis posictal a la interictal. La psicosis interictal en pacientes con ELT tiende a
mostrar sintomas paranoides, inter o posictales.

Algunos autores han sugerido que la psicosis interictal es mas probable que se
desarrolle en pacientes con anormalidades del neurodesarrrollo.

Estudios previos han reportado una duracion de la epilepsia de mas de 10 anos
antes del inicio de cualquier psicosis. Sin embargo, en varios de nuestros pacientes el
comienzo de dichas manifestaciones ha sido antes de 5 aios del debut de la enfermedad
epiléptica.

Psicosis alternativa
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En esta complicacion, el paciente alterna entre periodos de crisis epilépticas
clinicas manifiestas y conducta normal y otros periodos libres de crisis, acompanados
de trastornos conductuales, que usualmente se asocia a normalizacion paradojica del
EEG (normalizacion forzada). El diagnostico de psicosis alternativa puede hacerse en
ausencia de EEG. Si la confirmacion electroencefalografica esta disponible, puede ser
calificado ademas, “con normalizacion forzada del EEG”.

Mecanismos de la psicosis en epilepsia.

1. Desbalance entre inhibicion y sobre activacion.

2. Kindling.

3. Propagacion de las descargas epileptiformes a través de vias inusuales.
4. Alteracion de los neurotransmisores.

5. ELT con esclerosis mesial sobre todo cuando es izquierda.

6.  Disfuncion frontal.

Suicidio y psicosis

Los pacientes con epilepsia y trastornos psicoticos tienen menor capacidad de
ajuste. Durante estos episodios los pacientes pueden presentar comportamientos
extremadamente violentos y bien dirigidos, sobre todo, siguiendo crisis parciales
complejas. En reportes anteriores se ha encontrado que la violencia dirigida al medio
puede tornarse en un impulso autodestructivo, el cual pude culminar en un intento de
suicidio.

Como han senfalado Brugger y col. (1994), los episodios psicoticos periictales
0 posictales en pacientes con epilepsia, son un factor reconocido de riesgo de
suicidio. Los eventos autoscopicos paroxisticos, epilepsia y suicidio han sido, incluso,
considerados una triada clinica.

Es importante sefialar que puede haber fendmenos de automatismo psiquico, donde
el paciente puede intentar suicidarse.

Imagenes en pacientes con psicosis y epilepsia

Capitulo X. Respuestas 259




Estudios en pequefas muestras han informado reducciones del flujo cerebral regional
en el giro temporal superior izquierdo, con tareas de fluencia verbal o de la region
temporal mesial y menor extraccion regional de oxigeno, en regiones frontotemporales
en paciente con psicosis. Otros estudios de IRM y espectroscopia por IRM en ELT con
psicosis, han reportado anormalidades hipocampales bilaterales o izquierdas pero no
ha sido replicado por otros.

¢La presencia de psicosis posictal contraindica la cirugia?

La presencia de psicosis posictal pudiera ser un predictor de pobre resultado
posquirdrgico debido a su relacion con disfuncion temporal bilateral. Sin embargo,
algunos autores han descrito buenos resultados, obteniendo buen control de crisis y no
recurrencia de la psicosis.

Resultados de la cirugia de la epilepsia en pacientes con psicosis

Después de la cirugia, la mayoria de los pacientes que quedan libres de crisis
también quedan libres de la psicosis posictal. La prevalencia de psicosis posictal “de
novo” se estima en uno por ciento.

Los pacientes con psicosis interictal preexistente, usualmente no son considerados
candidatos a cirugia y muchos estudios sugieren escasa mejoria de 1a psicosis o pobres
resultados psicosociales, aunque existen dos series de casos que muestran un resultado
favorable de las crisis y psicosocial, sin empeoramiento significativo de la psicosis.

La psicosis interictal puede presentarse por vez primera, meses 0 anos después
de la cirugia de la ELT. En un estudio prospectivo de dos anos de seguimiento, los
pacientes que desarrollaron psicosis “de novo” tenian trastornos premorbidos de la
personalidad.

No hay una clara relacion entre el desarrollo de los sintomas psicoticos y el control
posquirdrgico de las crisis, ni evidencia de que la lateralidad de la cirugia se asocie con
la psicosis interictal “de novo”. Se ha comunicado que esta asociada con anormalidades
bilaterales del EEG y estructurales, particularmente, de la amigdala. Otra hipotesis es
que puede resultar de la reinervacion aberrante con sprouting axonal o reorganizacion
sinaptica en los sitios de proyeccion del drea quirtrgica.

Aunque no hay contraindicaciones psiquidtricas absolutas para la cirugia, ciertas
condiciones preoperatorias deben ser cuidadosamente consideradas, si se propone la
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cirugia, ya que las complicaciones psiquidtricas posquirtrgicas, pueden contrarrestar
los beneficios de Ia cirugia o resultar en un pobre desenlace psicosocial.

La controversia fundamental se da en pacientes con historia previa de psicosis.

Existe evidencia de que algunos pacientes con psicosis interictal cronica que han
permanecido estables por un largo periodo, y tienen un buen apoyo, tienen un resultado
favorable. Esto sugiere que la psicosis interictal no seria una contraindicacion absoluta
para tratamiento quirdrgico de la y los casos deben ser evaluados individualmente.
Varios programas de cirugia de la epilepsia rechazan a estos pacientes, actitud que
parece estar basada en la inefectividad de la cirugia en la psicosis en la mayoria de los
casos, en advertencias de deterioro psiquidtrico posquirtrgico, o en la suposicion de
que la psicosis puede afectar la adecuada evaluacion preoperatoria o la rehabilitacion
posquirdrgica.

Fenwick y col. han propuesto que la cirugia vale la pena, a pesar de la psicosis
inexorable, debido a un mejor funcionamiento psicosocial, mejor integracion al
tratamiento psiquidtrico, reduccion en los farmacos antiepilépticos con mejor
adherencia al tratamiento psicofarmacoldgico asi como menor riesgo de interacciones
medicamentosas y neurotoxicidad, disminucion de la mortalidad, posibilidad de
tratamiento menos especializado y menores costos. Ademas, 1a cirugia no debe estar
contraindicada debido al estigma de los trastornos mentales o la ausencia de atencion
psiquiatrica especializada.

En conclusion, aunque la psicosis ha sido considerada, por algunos autores, una
contraindicacion para la cirugia de la epilepsia, con una intervencion psiquidtrica
apropiada, los pacientes con epilepsia refractaria y psicosis interictal pueden ser
sometidos a investigacion preoperatoria prolongada y cirugia exitosa.

Respuesta a la pregunta 108
Deben remitirse al psiquiatra los siguientes ¢asos:

Todos son verdaderos excepto (ay e).
Tratamiento de la psicosis en epilepsia:

En el tratamiento de la psicosis en pacientes con epilepsia, debe ser por el neurélogo
de asistencia, solo remitimos al psiquiatra pacientes con ideacion suicida, excitacion
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marcada, sintomas de automatismos psiquicos 0 10S que no mejoran con la medicacion
impuesta. Debe tener en cuenta en qué momento ocurre en relacion con Ias crisis
epilépticas. Las psicosis ictales deben ser tratadas controlando las crisis y, por tanto,
con FAE. En caso de psicosis posictal 0 psicosis por un status limbico, |a terapia aguda
con benzodiazepinas es aconsejable, a veces con terapia antisicotica adicional si la
psicosis es particularmente florida; el clobazam es una opcion. La psicosis posictal
también puede responder a Ia terapia electroconvulsiva, pero esto, usualmente, no es
necesario.

En la psicosis interictal, usualmente las drogas anti psicoticas a bajas dosis son
suficientes. Casi todos los farmacos antipsicoticos disponibles son ligeramente
epileptogénicos, pero la incidencia de esto es mucho menor con los atipicos que
son de eleccion en estos pacientes (12). Nosotros tenemos experiencia con el uso
de la Olanzapina (dosis de 5-20 mg/dia, al acostarse) y la Quetiapina (50-300mg/dia,
dividido en tres dosis), todos a bajas dosis logran controlar los sintomas psicoticos y no
hemos visto empeoramiento de las crisis epilépticas. Los pacientes se monitorearan con
perfil glicémico y lipidograma por el riesgo de inducir sindrome metabolico, aunque
s0lo hemos visto incremento del peso en pacientes bajo tratamiento con Olanzapina.
En la psicosis posictal el tratamiento lo damos mientras que existan sintomas
positivos y luego lo comenzaremos a retirar, en la psicosis interictal el tratamiento
es cronico, aunque intentamos mantener a los pacientes con la menor dosis posible.
Cuando las manifestaciones clinicas perssiten a pesar de un tratamiento adecuado,
debe sospecharse que en el periodo periictal, estan ocurriendo crisis epilépticas que
estan pasando inadvertidas, en cuyo caso, como ya mencionamos anteriormente, el
tratamiento de eleccion es introducir un FAE para mejorar el control de las mismas. Esto
lo hemos visto con alguna frecuencia en nuestras consultas.

Ademas, debemos tener en cuenta si la sintomatologia psicotica, aparecio al
introducir algin FAE, de ser asi, lo mas conveniente es supenderlo. Por ejemplo, existen
medicamentos para la epilepsia que no deben usarse en la ELT. Uno de ellos es el

topiramato, ya que presenta riesgo de inducir psicosis.
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Respuesta a la pregunta 109

No contraindica la cirugia (Ver explicacion en el acapite de respuestas con relacion
alas preguntas 109 a 111)

Respuesta a la pregunta 110

Son verdaderos los incisos a, ¢, d.

Respuesta a la pregunta 111

Los criterios de remision para el psiquiatra en un caso de depresion y epilepsia

incluyen los siguientes: a, b, d, e.
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Respuestas con relacion a las preguntas de la 109 a la 111

Un estudio reciente demostrd una correlacion significativa entre los antecedentes de
enfermedad psiquiatricay quedar libre de crisis, tras la cirugia. La presencia de depresion
preoperatoria es probablemente el predictor mds fuerte de depresion postoperatoria, y
ha sido resenada en 20 a 38% de los pacientes operados. Metternich y col. encontraron
bidireccionalidad estadistica entre los sintomas de depresion y la frecuencia de crisis
epilépticas en epilepsia activa, en el sentido de que los sintomas depresivos pueden
predecir el resultado posoperatorio.

La complicacion psiquidtrica mas frecuentemente mencionada después de la cirugia
de la epilepsia son los trastornos del estado de animo, incluyendo labilidad emocional
y depresion, lo cual es a menudo transitorio y, usualmente, ocurre en los primeros tres
meses tras la cirugia. La depresion puede aparecer por primera vez en el posoperatorio.
La prevalencia notificada de depresion “de novo” es de 5 a 25%, fundamentalmente,
después de la cirugia del [6bulo temporal.

Se han reportado casos de suicidio después de la cirugia de la epilepsia, los cuales
pudieron estar asociados con trastornos del estado de animo, como depresion, aunque
el papel preciso de la cirugia o los factores precipitantes no han sido completamente
esclarecidos.

Se ha sugerido que los pacientes en los que se practica reseccion del [0bulo
temporal derecho, tienen un mayor riesgo de depresion posoperatoria, pero no ha
sido confirmado por otros. Los ancianos al momento de operarse y el sexo masculino,
tendrian mayor riesgo de desarrollar depresion posquirrgica.

El periodo posoperatorio puede entrafiar un reto adaptativo psicosocial significativo,
incluyendo dificultades para abandonar el rol de enfermo y la pérdida de la consideracion
extendida al cronicamente enfermo. Estas dificultades forman parte de la “carga de la
normalidad” y pueden contribuir a un decremento del animo en este periodo. Factores
epileptologicos también pueden estar asociados con la depresion, tras la cirugia de
la epilepsia, las crisis epilépticas recurrentes estan ligadas a la depresion en algunos
estudios. Por otra parte, la depresion posquirurgica no siempre se asocia a un mediocre
resultado en cuanto al control de las crisis. De esta manera, el paciente puede ser
asistido con intervencion precoz y tratamiento para facilitar un resultado positivo en
cuanto al estado de animo.
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Tratamiento de la depresion en epilepsia

Antes de iniciar el tratamiento antidepresivo, en cualquier paciente, es importante
descartar las siguientes causas potenciales del episodio depresivo:

- El episodio depresivo siguid a la retirada de un FAE con propiedades estabilizadoras
del estado de animo como: carbamazepina, acido valproico o lamotrigena. En dicho
caso, la reintroduccion de este o de otro agente estabilizador del estado de animo puede
ser suficiente para restablecer el estado eutimico.

- El'episodio depresivo siguio la introduccion o el incremento en la dosis de un FAE
con propiedades psicotropicas negativas conocidas. En tal caso, reduciendo la dosis
0 la descontinuacion del agente causal puede resultar en la remision de los sintomas.
Si, por otra parte, el FAE ha logrado el mejor control de crisis epilépticas hasta el
momento, el clinico tiene la opcion de tratar la depresion sintomaticamente.

- La depresion siguio el cese stbito de las crisis epilépticas en un paciente con
epilepsia intratable previa. En este caso, el fendmeno de psicopatologia alternativa
0 “normalizacion forzada™ debe ser considerado. El tratamiento sintomético con un
antidepresivo debe ser valorado..

En un Programa Colaborativo para la Investigacion de la Depresion del NIMH, Ia
psicoterapia se compard con la farmacoterapia, con todas las técnicas exhibiendo igual
eficacia. Las intervenciones medicamentosas tienen mayor utilidad en las personas que
presentan sintomas depresivos mas graves.

La fase aguda del tratamiento de la depresion tarda desde el establecimiento de
una dosis efectiva del antidepresivo, hasta 6 a 12 semanas subsecuentes, cuando una
respuesta clinica completa es esperable. El paciente debe ser vigilado cuidadosamente,
durante este periodo, por la posibilidad del empeoramiento de la depresion e idea
suicida.

A esta fase le contintia un periodo que dura de 4 a 9 meses, durante los cuales se
requiere mantener el tratamiento para prevenir recurrencias. La terapia de mantenimiento
puede ser requerida en muchos pacientes dada la posibilidad de recaida hasta en
un 85%. El tratamiento a largo plazo, se recomienda en pacientes con tres eventos
depresivos 0 mas, un episodio particularmente grave, sintomas residuales continuados,
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intento de suicidio 0 psicosis.

Una de las razones por la cual, la depresion no sea tratada en los pacientes con
epilepsia, es el temor de los clinicos de que los antidepresivos pueden reducir el
umbral de las crisis y empeorar éstas en dichos pacientes (de hecho, no hay reportes
en la literatura de los antidepresivos triciclicos (ADT), induzcan crisis a concentraciones
plasmaticas terapéuticas). En un estudio desarrollado en el Rush Epilepsy Center, la
sertralina empeord las crisis solamente, en uno de 100 pacientes. Blumer ha informado
sobre el uso de ADT e inhibidores de la captacion de serotonina SSRIs en pacientes con
epilepsia sin exacerbacion de las crisis.

Los SSRIs deben ser considerados la primera linea de tratamiento en pacientes
deprimidos con epilepsia, ya que son seguros con respecto a la propension a las crisis,
es menos probable que se presenten resultados fatales por sobredosis y, generalmente,
tienen un perfil favorable de efectos adversos, son eficaces en |os trastornos distimicos
y en sintomas de irritabilidad y pobre tolerancia a las frustraciones. Los SSRIs con
minimos o sin efectos en las isoenzimas CYP450, al igual que el Citalopram y la
Sertralina, deben ser aconsejado en los pacientes que toman FAE con metabolismo
hepdtico, para evitar las interacciones farmacocinéticas.

Aunque hay una escasez de ensayos bien controlados, ensayos abiertos con los
SSRIs Sertralina, Paroxetina y Fluoxetina y con el antidepresivo serotoninérgico y
noradrenérgico, Venlafaxina, indican que muchos pacientes experimentan remision de
sus sintomas. Un sindrome de abstinencia puede resultar de la descontinuacion abrupta
de un SSRI o0 SNRI de accion corta, con el debut agudo de mareos, nduseas, fatiga,
sudoraciones, insomnio, suefos vividos y sintomas psicologicos como agitacion,
impulsividad, despersonalizacion y quejas neuroldgicas (ej. parestesias, disquinesias).
Los sintomas usualmente ocurren 1 a 7 dias después de la retirada del medicamento,
y duran de 7 a 14 dias, pero pueden prolongarse hasta tres semanas o meses. Puede
desarrollarse tolerancia en el curso del tratamiento, usualmente denominada taquifilaxis
y puede observarse en 9 a 33% de los casos.

En nuestro centro se realizo un estudio que comparo la eficacia y efectividad de la
carbamazepina y el valproato de magnesio, en un grupo de pacientes con que debutaban
con una ELT: aunque se constatd una discreta disminucion del puntaje en la escala
de Hamilton en ambos grupos de pacientes, ninguno de los medicamentos mejoro
significativamente la depresion, por lo que no deben usarse como terapia antidepresiva,
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a pesar de su efecto neuromodulador conocido en el estado de animo.

Un estudio publicado en Epilepsy and Bahavior, 2010 por Andrade R. y colaboradores,
en en el que se empleo Sertralina en 38 pacientes con ELT, no se documento incremento
de las crisis en ninguno de ellos, se suspendid por intolerancia en un caso y con
una buena respuesta en mas del 50% de los casos. En un estudio con 44 pacientes,
de los cuales 32, tenian depresion, utilizamos Mirtazapina obteniendose un control
de los sintomas depresivos en dos meses en 25 pacientes. La tolerancia fue buena,
describiendose solo aumento de peso e hipersomnia como efectos adversos. De modo
que preferimos administrar Mirtazapina en personas delgadas y sertralina en las obesas.

Remision al psiquiatra s6lo los pacientes con:
Depresion con sintomas psicoticos
Depresion con ideacion suicida

Depresion refractaria

Depresion en los que se desea una intervencion psicoterapéutica( Habitualmente
psicologos clinicos cognitivo conductuales con experiencia en epilepsia).
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Respuestas a las preguntas de integracion

Respuesta a la pregunta 112

Tenemos ante nosotros, una paciente que refiere sintomas de los cudles solo
tdisponemos de informacion como la presencia de caidas frecuentes, debido a que
no existen testigos de los eventos. Este sintoma puede obedecer a multiples causas,
entre ellas, a crisis epilépticas, cataplejia, sincopes, trastornos viso-espaciales, entre
otros, al no tener elementos semioldgicos es preferible no discutirlos en el momento
que se nos presenta la paciente. Analizaremos el evento reportado como que “tuvo
convulsiones” que se iniciaron con una ilusion visual, las imagenes del televisor las
veia hacia donde miraba, este sintoma es denominado palinopsia, pero ademas, la
paciente refiere que otros objetos de su campo visual también eran vistos de modo
repetido, para donde quiera que miraba (poliopsia), inmediatamente a esto, que ocurre
en somnolencia y donde la paciente no sabe si esta sofiando o no, la paciente refiere
que la madre la vio convulsionando, no es raro que a cualquier movimiento se le llame
convulsion, pero existe un elemento claro, exhibe sangre en la cavidad oral y se habia
mordido la lengua, en su borde lateral derecho, éste es un signo de que hubo una
crisis convulsiva. La secuencia de un fendmeno ilusorio visual seguido de una pérdida
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de la conciencia (la paciente solo recuerda que al volver de la convulsion referida por
la madre tenia la lengua mordida) y de fendmenos poscriticos (lengua mordida en
su mitad lateral), cuya duracion, referia, es de dos minutos, y que no encontramos
factor precipitante, podemos considerar que es una crisis epiléptica. Los elementos
semiologicos son claros la paliopsia, seguido de poliopsia, y generalizacion secundaria
con posictal donde hay amnesia y mordedura de la lengua en su mitad derecha.

La ILAE en su clasificacion de crisis de 1981, catalogaria esta crisis como una
crisis paracial simple [de inicio no hay pérdida de la conciencia], y parcial porque
los sintomas iniciales indican activacion de una region cortical (area visual V3-V4),
posiblemente derecha, (primero porque las ilusiones y alucinaciones complejas
con mas frecuencia se deben a la activacion de la corteza parieto-occipital derecha
y, segundo, porque se ha planteado que la mordedura unilateral de la lengua es un
signo de lateralizacion que lateraliza al mismo lado de la hemilengua mordida) que
secundariamente se generaliza probablemente a forma tonico-clonica ( la madre refiere
que tuvo convulsiones), segun Luders, esta crisis s una crisis con aura visual que se
sigue de generalizacion secundaria con lateralizacion derecha. La zona sintomatogénica
es la zona parieto-occipital derecha, la zona de descargas interictales es Ia zona parieto-
occipital bilateral, la zona de déficit funcional parieto-occipital derecha, la zona de
lesion parietal derecha, 1a zona epileptogénica estimada es la parietal derecha.

La clasificacion del 2001 podria definirla como una crisis autolimitada, focal
sensorial no experiencial y en la clasificacion del 2009, podriamos decir que es una
crisis que inicialmente, no compromete la conciencia, con sintomas sensoriales
visuales que evoluciona a una crisis bilateral. ES una crisis parieto-occipital derecha.
La descripcion semioldgica de las crisis constituye el eje | de la clasificacion del
2001, la clasificacion de las crisis su eje Il, el hecho de que exista una alteracion
cognitiva, alteracion del pensamiento espacial, un Test de Bender con alteraciones en
la orientacion espacial de figura y rotacion, asociado a un electroencefalograma que
muestra alteraciones en al electrogénesis alfa asimétrico y estudios de imagenes TAC
y RMN con anomalias estructurales, conduce a plantear que estamos ante un paciente
con una causa estructural demostrable por lo que en el eje Il debiera asignarse a un
Sindrome de Epilepsia Focal Sintomatica del [obulo parieto-occipital (Lobulo posterior).
Se considera focal por la presencia de crisis focales, déficit cognitivos focales,
anomalias focales en el electroencefalograma interictal y anomalias estructurales en
la TAC y RMN, por lo cual existe una etiologia sintomatica. Si nos fijamos durante Ia
realizacion del electroencefalograma en la hiperventilacion, se describe un patron theta
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ritmico que se inicia en P4 y evoluciona propagandose a P3 C3, y generalizandose
secundariamente que dura mas de tres segundos por lo que retne caracteristicas de
un patron ictal, con estos elementos podemos decir que la epilepsia es parietal. En el
eje IV planteariamos que se trata de una Epilepsia del I6bulo parietal sintomatica, la
presencia de engrosamiento cortical en region del I6bulo parietal derecho, con sefales
hiperintensas enT2 hacen sospechar una etiologia malformativa del tipo de displasia
cortical tipo Il de Taylor. En el eje V podemos describir los déficits cognitivos, la
alteracion del pensamiento espacial y las alteraciones visuo-espaciales.

La aparicion de ilusiones en somnolencia y de caidas mdltiples, pudieran hacer
pensar en lanarcolepsia, pero la existencia de convulsionesy laausencia de somnolencia
diurna, hacen descartar este diagnostico aunque podria sugerirse un Test de latencias
multiples para determinar la existencia o no de una latencia de suefio menor de 7
segundos, o también puede medirse los niveles de hipocretina en LCR que en este
trastorno deben ser inferiores a 111ug/ml.

En esta paciente a pesar de tener solo una crisis epiléptica demostrada, puede
plantearse el diagnostico de epilepsia por los siguientes hechos:

e Evidencia de una lesion epileptogénica en la RMN
e demostracion de descargas epileptiformes interictales e ictales.

De este modo deben estudiarse y enfocarse los diagnasticos en epileptologia.

Respuesta a la pregunta 113

En este paciente, los antecedentes de ingestion de bebidas alcohdlicas y 1a aparicion
de los sintomas tras la supresion del consumo, sugieren un abstinencia alcohdlica,
pero para esto usted debe demostrar si el paciente tiene o no una dependencia.
Indague por los siguientes hechos: cuando suspende usted la bebida, al dia siguiente
nota que estad irritable, ansioso, tembloroso, desconcentrado, inatento, le resulta
dificil mantenerse ejecutando el trabajo que normalmente hace. Ademds, demuestre
si tolera cada vez mayor cantidad del alcohol para lograr embriagarse. Pregunte por
complicaciones médicas, sociales o familiares como consecuencia del consumo y de

Capitulo X. Respuestas 271




existir ésta, si el paciente, a pesar de ello, sigue ingiriendo bebidas alcohdlicas. Si ha
verificado esto, puede decir que el paciente ha desarrollado tolerancia y dependencia
al alcohol, y desarrolla abstinencia. Al documentar estas situaciones puede afirmar
que el paciente tiene una dependencia alcohdlica, y en estos enfermos, cuando se
suspende el alcohol, pueden aparecer sintomas disautonomicos a las 24 horas, y a
los tres dias alucinaciones principalmente auditivas aunque pueden ser visuales e
instaurarse una psicosis (Delirium tremens), situacion grave a veces confundida con
status autonomico o psiquico de la epilepsia temporal. El paciente debe ser emitido a
un servicio de adicciones. El diagnostico seria el de crisis no epilépticas. Abstinencia
alcohdlica. La gran duracion de las crisis, 1a presencia de un factor precipitante y la
ausencia de una semiologia tipica de crisis epilépticas, descartan esta posibilidad. No
indique un electroencefalograma para intentar hacer diagndstico de epilepsia, pues ante
un paciente con crisis no epilépticas, el electroencefalograma no aporta elementos
diagndsticos, encarece la atencion, demora la cura definitiva y puede traer consigo
problemas diagnasticos al encontrar anomalias en 10% de los pacientes, que son
dificiles de interpretar e incrementan la ansiedad del paciente.

Respuesta a la pregunta 114

Este paciente asiste a consulta ya estudiado con examenes de EEG, RMN vy
pruebas neuropsicoldgicas, es remitido apra evaluar si se beneficia con una cirugia
de epilepsia. En estos casos, o mas prudente es, primero, es demostrar que se trata
realmente de crisis epilépticas. Segun la descripcion del paciente, las crisis son focales
con afectacion inicial de la conciencia, version de la cabeza a la derecha, emision
de palabras y automatismos de deambulacion. Esta secuencia indica que la zona
sintomatogénica es la region temporal izquierda o frontal izquierda, la existencia de una
zona irritativa localizada en el l6bulo temporal izquierdo, una zona de lesion temporal
izquierda (hipocampo izquierdo atrofico), amnesia en la evalaucion neuropsicologica
y la presencia de depresion interictal, constituyen elementos claros del Sindrome de
epilepsia del I6bulo temporal mesial izquierdo.

La historia de de administracion de FAE no no apoya la existencia de una epilepsia
refractaria, pues la suspension del tratamiento se ha sido como consecuencia de efectos
adversos, y los medicamentos actuales no estan a dosis maximas ni se refieren niveles
plasmaticos. La historia clinica sugiere que el paciente tiene una Epilepsia del [6bulo
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temporal mesial por esclerosis hipocampal, ya que de 15 al 20% de los pacientes, no
tiene la historia de un evento precipitante previo. En estas circunstancias debe evaluarse
|la calidad de vida, incrementarse la dosis de lamotrigina hasta la dosis maxima tolerada,
y si dispone de niveles plasmaticos, incrementarla hasta obtener concentraciones
adecuadas, y si no hay control recomendar la evaluacion prequirdrgica, pues este
paciente tienen una semiologia, un resultado electroencefalografico y una lesion,
congruentes en lateralidad, lo que confiere un buen prondstico para la cirugia, aunque
la presencia de depresion interictal no contraindica la cirugia se ha asociado a un mal
prondstico posquirdrgico.

Respuesta a la pregunta 115

La presencia de actividad epileptiforme se observa en s6lo 0,5% de individuos sanos
y hasta 10% de las personas con lesion cerebral, pueden presentarse paroxismos. Sin
embargo el diagnostico de epilepsia es un diagnostico clinico que no debe realizarse
con base en pruebas diagnosticas de baja especificidad como lo es el EEG interictal.
El cuadro clinico de esta paciente en que los sintomas no tienen una semiologia tipica
de crisis epilépticas, los eventos tienen precipitantes claros, 1a secuencia de sucesos
demora 5 minutos para alcanzar su expresion maxima, la duracion prolongada de las
crisis, 10 minutos y la ausencia de sintomas posictales, nos permiten descartar la
presencia de crisis epilépticas. Debe explicarse a la paciente, que el EEG interictal no
es una herramienta Util para diagnosticar crisis epilépticas, y que los sintomas que
estd presentando pueden deberse a ansiedad, y a pesar de que se le puede indicar
un ansiolitico seria importante que fuera evaluada por psiquiatria. El diagnostico seria
Crisis no epilépticas, crisis de ansiedad.

Respuesta a la pregunta 116

Debe explicarle al paciente que si se trata de crisis epilépticas. Este paciente tuvo un
trauma de craneo sin factores de riesgo importante para el desarrollo a posteriori de crisis
epilépticas (no tuvo fractura deprimida, no hematoma intracraneal, no hubo contusion
cerebral, no presento convulsiones en la primera semana, ni perdio la conciencia),
sin embargo, parece que se lesiono los filetes nerviosos del primer nervio craneal,
y al quedar con anosmia tiene trastornos del gusto. Las crisis descritas se inician y
terminan rapidamente, tienen una semiologia tipica de crisis epilépticas, sensacion
epigastrica ascendente (aura autonomica) sequida de erizamiento de la piel bilateral
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en extremidades superiores, pérdida del contacto con el medio, que evoluciona con
distonia distal del miembro superior izquierdo y bostezo frecuente. Estas crisis pueden
explicarse por activacion de la corteza temporal medial derecha, la insula y disfuncion
estriatal ipsilateral (zona sintomatogénica).La ausencia de factores precipitantes
asociados a los hechos anteriores, permiten plantear en este paciente, la presencia
de crisis epilépticas. Las crisis pueden clasificarse como (crisis parciales simples
vegetativas que evolucionan a complejas, 1981); crisis iniciada con aura autonémica
que evoluciona a desconexion con el medio y se sigue de distonia distal ictal con la
mano izquierda y la crisis termina.La zona sintomatogénica temporal medial, estriato
izquierdo, debe indicarse EEG para determinar la zona irritativa y RMN para establecerr
la existencia de zona de lesion, para asi estimar la zona epileptogénica que impresiona
ser la region temporal izquierda, pues la distonia ictal distal ocurre contra lateral a la
zona epileptogénica y es un buen signo de lateralizacion (Luder); segun la clasificacion
del 2001, son crisis autolimitadas focales, autonomicas, una crisis tipica del l6bulo
temporal.

En el eje |, apareceria la descripcion de la crisis, en el eje Il puede plantearse
que se trata de un Sindrome de Epilepsia Focal (tiene crisis focales), probablemente
sintomatica por el s6lo hecho de comenzar después de los 20 afos, que sugiere la
existencia de una lesion epileptogénica, del lobulo temporal mesial, por la presencia
de una zona sintomatogénica temporal mesial, y 1a secuencia de los eventos ictales,
inicio autondmico, pérdida de la conciencia y distonia ictal, para completar el
diagndstico sindromico faltaria los hallazgos del EEG y el estudio neuropsicoldgico.
Segun la clasificacion del 2009, podriamos decir que las crisis se inician sin pérdida
de la conciencia con sintomas autonomicos, que evolucionan con afectacion de la
conciencia, con fendmenos motores de tipo distonico, con valor lateralizante izquierdo,
es una crisis del Lobulo temporal ziquierdo mesial.

Para completar el diagnostico sindronico, practicarse un EEG, un estudio
neuropsicologico y la RMN, no debemos esperar estas pruebas complementarias
para iniciar tratamiento, puesto que un paciente con dos o0 mas crisis epilépticas,
debe considerarse que padece de epilepsia y después de los 20 afios, siempre debe
comenzarse con medicamentos antiepilépticos. En este caso, solo espere los resultados
de la hemoquimica para inciar tratamiento. El diagndstico de epilepsia lleva consigo no
solo la indicacion de tratamiento antiepiléptico sino que hay que proponerles cambios
en el estilo de vida. Este debe dormir 8 horas nocturnas, no ingerir bebidas alcohélicas,
no debe olvidar tomar la medicacion porque la suspension brusca puede tener
riesgo de status y muerte subita, y debe explicarsele, al paciente, esta complicacion,
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se debe recomendar no trabajar con corriente de alto voltaje, evitar estar en alturas
desprotegidos, abstenerse de nadar en rios, playas y piscinas, en lugares profundos y
sin vigilancia, no debe laborar como conductor de vehiculos y en Cuba se permite que
maneje solo cuando estén compensados y nunca de modo profesional, no debe trabajar
con fresadoras, sierras, y tornos, no debe trabajar de noche, ni portar armas de fuego.
Con esto se evita accidentes al paciente y a las personas que le rodean.

Respuesta a la pregunta 117

Esta es la forma tipica en que son referidas las mioclonias (corrientazos, saltos
en las manos, brincos, “se me mueven solas, me tiro las cosas encima, se me cae el
cepillo de dientes en la mafana, hago rayones en las libretas, y parto con frecuencia,
ante los corrientazos, 1a punta del 1apiz, me pongo muy nerviosa por las mananas, casi
todo se me cae de las manos”). Por tanto, podemos considerar que la paciente tiene
crisis epilépticas y que son mioclonias, la aparicion en la adolescencia y la presencia
de antecedentes familiares de una epilepsia curable, hacen sospechar la existencia
de una Epilepsia Mioclonica Juvenil de Janz. Indique un electroencefalograma con
fotoestimulacion, que puede activar, silo hace, tras privacion de suefio y fotoestimulacion
al despertar durante el registro electrografico.

Esta epilepsia no requiere hacer una RMN porque es idiopatica, ni es indispensable
|la realizacion de un estudio neuropsicoldgico. Indique hemoquimica e inicie tratamiento
con valproico, si no hay contraindicaciones. Explique las medidas generales que
para esta epilepsia debe incluir, ademas, mirar TV a mas de 3 metros, si cambia de
canal o se va la sefial debe ocluirse un ojo para reducir la fotosensibilidad, no debe
estar en lugares donde haya luz titilante, pueden usarse lentes polarizados azules si
la fotosensibilidad es muy alta. Evitar 1a privacion de suefio y no consumir bebidas
alcoholicas. Probablemente lo que le sucede a esta adolescente, ante la exposicion a
una herramienta visual de presentacion de diapositivas como el power point, es que el
estrés, junto a la existencia de patrones visuales de las presentaciones, en una epilepsia
en extremo fotosensible, provoca crisis mioclonicas que conlleva a la percepcion de
que 1as manos le tiemblen y se le caigan objetos de éstas. Las crisis mioclonicas son
generalizadas a pesar de que conservan la conciencia.
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Respuesta a la pregunta 118

En paises como Cuba en el que existe una adecuada atencion materno infantil,
usted enfrentara situaciones como éstas en las que serd llamado para verificar si una
paciente tiene una epilepsia activa, curada o en remision y que tome conducta segun
corresponda. Ante esta paciente, es importante indagar por la presencia de crisis
actuales, si no existen, debe considerarse que la paciente padecia de una epilepsia
idiopatica que esta curada por lo que no requiere medicacion y debe cursar su embarazo
sin complicaciones, por esta razon. La via del parto no tiene especificacion alguna y le
compete al obstetra. No requiere seguimiento, a menos que aparezcan nuevas crisis. Si
demostramos que existen crisis, debe clasificarse la epilepsia € iniciarse tratamiento
de inmediato, la via del parto es una indicacion obstétrica, debe darle seguimiento,
al menos, cada mes, y clasificarse como alto riesgo obstétrico por la posibilidad de
complicaciones. Puede elegir los medicamentos solo atendiendo al tipo de sindrome,
puesto que el periodo de teratogénesis ha pasado. Recuerde que el fenobarbital se
ha asociado al sindrome hemorragico del recién nacido, y las benzodiacepinas a
abstinencia en neonatos. Evitelo, entonces.

Respuesta a la pregunta 119

Cuando se le presente un paciente con crisis cuando esta dormido, usted no podra
saber si existe un inicio focal que pasa inadvertido porque hay amnesia preictal, o
existe un inicio focal con desconexion o si realmente, este inicio no existe y son
crisis generalizadas. Basta con que reconozca que son crisis epilépticas y solo los
examenes complementarios le ayudaran a clasificar la epilepsia. Si hay pardlisis de
Todd, afasia, confusion posictales puede pensar que las crisis sean focales, aunque
incluso, asi, no podra clasificarlas. Indague por el examen fisico que se realizo en el
posictal, si el paciente fue llevado a un cuerpo de guardia de urgencias. Si el EEG y la
RMN son normales, inicie tratamiento con antiepilépticos de amplio espectro valproico,
levetiracetam. EI examen fisico interictal, los antecedentes patologicos personales y
familiares, pueden aclarar el origen focal o generalizado de las crisis y |a epilepsia
y mejorar la clasificacion y el asesoramiento a la familia sobre el pronostico de la
epilepsia.

276 Aprendizaje de la epilepsia basado en pregunias




Respuesta a la pregunta 120

Recuerde que la Carbamazepina es un potente inductor enzimatico, por lo que
tiene muchas interacciones medicamentosas, y en la tercera edad los pacientes suelen
padecer de mas de una enfermedad y con frecuencia son polimedicados por lo cual
deben evitarse medicamentos con interacciones, ademas, por esta misma razon, la
Carbamazepina produce osteoporosis, 1o cual incrementa el riesgo de fracturas en
pacientes de la tercera edad, la Carbamazepina produce hiponatremia y se ha asociado
en edades mayores, a blogueo cardiaco, por estas razones no debe indicarse en este
grupo de edad. EI Fenobarbital, la Primidona y la Fenitoina, también son inductores
enzimaticos y debieran evitarse, ademds, se han asociado a deterioro cognitivo.
Aunque la Fenitoina pudiera utilizarse si no se dispone de Gabapentina, Levetiracetam,
Lamotrigina o Acido Valproico.
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