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Prélogo

Lainteligenciay la creatividad son las capacidades mas impor-
tantes de los seres humanos. Con estas ha modificado el me-
dio, lo ha hecho habitable, ha producido bienes y servicios, ha
creado multiples formas de arte y belleza, ha logrado comuni-
carsey, en fin, hacer “humana” su existencia. El desarrollo del
sistema nervioso central (SNC), siempre en intima interaccion
con el medio fisico y social, ha permitido eso. Desarrollo que lo
alcanzo la especie humana mediante un largo y complicado pro-
ceso filogénico, el cual se repite y resume en cada individuo
(desarrollo ontogénico) durante etapas que comienzan poco des-
pués de la gestacion, se extienden durante las semanas y me-
ses que transcurren mientras el nuevo ser esta alojado en el
claustro materno, y aun contindan un buen tiempo después del
parto. Para alcanzar la normalidad que aspiramos que tenga
cada nifio, sus estructuras anatomofuncionales deben mante-
ner la integridad y madurar en respuesta a los estimulos mas
diversos recibidos en el &mbito familiar y social.

En cada una de esas etapas y momentos (prenatal, perinatal y
posnatal) del desarrollo del sistema nervioso central el ser hu-
mano esté expuesto a alteraciones, riesgos y agresiones; algu-
nos de naturaleza genética y otros, la mayoria, de causa am-
biental (infecciones, téxicos, traumatismos, hipoxia, etc.) que
pueden limitar sus funciones, menoscabar sus capacidades y
afectar en ocasiones su propia vida de relacion, lo cual significa
atentar contra la esencia social de la naturaleza humana.

Todo lo que la sociedad haga para promover la salud
preconcepcional y posconcepcional, y para prevenir cualquier
agresion al nuevo ser humano en proceso de formacion merece
el maximo de atencién y ayuda. Como también merece los es-
fuerzos para diagnosticar y tratar las enfermedades y las des-
viaciones de la normalidad que tengan repercusion en la activi-
dad fisica e intelectual del neonato, lactante y nifio mayor.



De eso trata la obra que nos honramos en prologar: ordenar de
manera sistematica los conocimientos que hoy disponemos para
la identificacidn correcta y precoz de los signos y sintomas
neurol6gicos que expresan que el neurodesarrollo del nifio esta
en peligro, que necesita el diagndstico adecuado y la mejor tera-
péutica, con el objetivo de curar o aliviar en lo posible y rehabi-
litar integralmente al pequefio paciente.

Es por ello que los capitulos del presente libro, alin cuando han
sido escritos desde y para las ciencias biomédicas, tienen un
enorme valor social agregado. Aunque su énfasis esta en el
diagndstico y tratamiento de los enfermos, tiene en su conjunto
un gran contenido de prevencién secundaria y terciaria, de higie-
ne en su mas amplio sentido, por cuanto la solucion temprana
de la afecciones neuropediatricas permite la recuperacién del
neurodesarrollo, la adquisicion de nuevas habilidades, el apren-
dizaje, la integracion social y el mejoramiento de la calidad de
vida de los pacientes y sus familiares.

Esta obra contribuye de manera significativa a la diferenciacion
de la neuropediatria respecto a otras neurociencias que se ocu-
pan, fundamentalmente, del adulto. Se repite con frecuencia y
con razén que “el nifio no es un adulto en miniatura” para desta-
car que el ser humano durante su crecimiento y desarrollo tiene
particularidades bien propias, que lo caracterizan durante su
estado de salud y que también modulan y definen la expresién
de sus enfermedades. La manifestacion clinica de una enfer-
medad del sistema nervioso central, no solamente guarda rela-
cién con la naturaleza, extensién y ubicacién de la lesién
neuropatolégica, sino en gran medida con la edad del paciente,
lo cual se hace bien evidente en el capitulo dedicado a las crisis
y sindromes epilépticos del recién nacido.

Otra particularidad neuropediéatrica lo constituye el predominio
de trastornos generalizados que obliga a utilizar primero el tér-
mino de “encefalopatias” antes de precisar, y después, si estas
son agudas o cronicas, progresivas o estaticas. Expresion de
estas Ultimas, las encefalopatias estaticas, son los contenidos
de los capitulos Paralisis cerebral y Discapacidades del
neurodesarrollo. Dejan claro los autores que la utilizacion del
término estatico jamas significa un conformismo ante el pro-
néstico funcional del paciente, por cuanto insisten reiteradamen-
te en la obtencién o recuperacion de la funcién alterada median-
te la rehabilitacion integral y la estimulacion mas adecuada.

En cuanto a los métodos utilizados para el diagnostico
neuropediatrico, no hay dudas acerca de la particular importan-



cia que tienen el interrogatorio (siempre o casi siempre a fa-
miliares) y la observacion del paciente, parte fundamental
del examen fisico. Los capitulos dedicados a las crisis
convulsivas y a la epilepsia reflejan esto quizas de mejor for-
ma que cualquier otro. Aunque los autores hacen continuas
referencias a la electroencefalografia y a otras pruebas de
laboratorio, destacan la suprema importancia de cada detalle
de la descripcion de las crisis. Esa preeminencia de la clinica
solamente se alcanza con el interrogatorio mas acucioso y la
mas paciente observacion. Otros procederes complementa-
rios al diagnéstico, tanto de laboratorio como de imagenologia,
tienen su espacio en los diversos capitulos, asi como, la par-
ticipacion de otras especialidades (oftalmologia, ortopedia,
obstetricia y otras) que demuestran el caracter
interdisciplinario, tanto para el diagnéstico como para el trata-
miento y la rehabilitacion.

La obra de los doctores Pozo Lauzan y Pozo Alonso contri-
buye a satisfacer necesidades asistenciales y docentes que
han sido sentidas por profesionales médicos de varias espe-
cialidades (medicina general integral, pediatria, neurologia,
neonatologiay otras) y puede ser utilizada por residentes, in-
ternos y alumnos de medicina y enfermeria.

Compendia de manera sucinta una gran cantidad de informa-
cién, incluida la mas actual, a la vez que incorpora resultados
de investigaciones que por afios han venido realizandose en
el Servicio de Neuropediatria del Hospital “William Soler” des-
de que fuera fundado en la década de los afios 60 del pasado
siglo por el profesor Joaquin Pascual Gispert. Los contenidos
incluidos en cada uno de sus capitulos han sido objeto de
ensefianza teérico-practica en un nimero incalculable, pero
muy elevado, de educandos de pregrado y posgrado que han
hecho sus rotaciones y pasantias por el referido servicio. Con
la edicidon actual se extiende alin mas el personal en forma-
cién que tiene alcance a sus contenidos para bien de los pe-
guefios pacientes quienes son los verdaderos beneficiados.

DRr. Eric MARTINEZ TORRES
PROFESOR E INVESTIGADOR TITULAR
DocTor EN CIENCIAS

LA HaBANA, 15 DE ABRIL DE 2005.



indice

Capitulo 1
Crisis epilépticas y sindromes epilépticos del recién nacido /1
Crisis epilépticas neonatales /1

Sindromes epilépticos neonatales /5

Estado de mal epiléptico neonatal /8
Electroencefalograma neonatal /14

Factores prondésticos de las crisis neonatales /20
Tratamiento de las crisis neonatales /21
Hiperecplexia neonatal /22

Bibliografia /23

Capitulo 2
Epilepsia /26
Crisis epiléptica /26
Sindromes epilépticos /39
Diagnostico diferencial de la epilepsia /63
Tratamiento /70
Bibliografia /89

Capitulo 3
Crisis epiléptica aguda sintomatica /95

Crisis epilépticas agudas sintomaticas (provocadas) /96
Crisis epilépticas febriles /98
Manejo de una crisis epiléptica aguda /99
Tratamiento medicamentoso de la crisis epiléptica aguda /100
Estado de mal epiléptico (status epilepticus) /101
Tratamiento /102
Bibliografia /106



Capitulo 4
Discapacidades del neurodesarrollo /108
Retraso del neurodesarrollo global /108
Retraso mental /111
Trastornos asociados /114
Manejo de la discapacidad del neurodesarrollo /115

Bibliografia /116

Capitulo 5
Paralisis cerebral /117
Factores causales /118
Diagnéstico /121
Trastornos asociados /124
Tratamiento /124
Bibliografia /127



Capitulo 1

Crisis epilépticas y sindromes
epilépticos del recién nacido

Dr. Desiderio Pozo Lauzan

Crisis epilépticas neonatales

Las crisis neonatales ocurren durante los primeros 28 dias de
vida, lo que constituye el denominado periodo neonatal en el nifio a
término (mayor de 37 semanas de edad gestacional). En el recién
nacido pretérmino o prematuro, el limite de este periodo se sitla en
las 44 semanas cumplidas de edad concepcional; se define como
la edad cronolégica o legal del neonato, mas la edad gestacional al
nacer. En mas de 80 % de los casos, estas crisis se constatan en
la primera semana de vida. Son mas frecuentes en prematuros o
en neonatos de bajo peso al nacer que en nifios a término o con
peso normal al nacer.

Las denominadas crisis neonatales no son un grupo homogéneo;
forman diversos grupos con variadas manifestaciones clinicas, di-
ferentes mecanismos fisiopatologicos y estrategias terapéuticas.

A pesar de los avances efectuados en los cuidados obstétricos y
perinatales en diferentes paises, las crisis neonatales se asocian
con elevada morbilidad y mortalidad y tienen un valor predictivo de
pobre prondstico. Sin embargo, a largo plazo el prondstico puede
ser variable.

La incidencia de las crisis del recién nacido varia desde 1,5 a 12
por 1 000 nacidos vivos en los diferentes paises, incluso desarrollados
0 en vias de desarrollo. Con frecuencia es un problema clinico. La
presencia de estas crisis evidencia un trastorno neurolégico benig-
no o se relacionan con el inicio de una encefalopatia severa. Algunas
de estas condiciones pueden llegar a constituir un sindrome epilép-
tico especifico neonatal.



Durante el tercer trimestre del embarazo y en el periodo neonatal
existen numerosos cambios en el crecimiento neuronal y glial, en la
mielinizacion y en la composicion neuroquimica del cerebro. En esta
etapa se desarrolla la sinaptogénesis, ademas de la elaboracion de
los procesos dendriticos, la formacion de los canales iénicos y, de
forma esencial, la de los neurotrasmisores.

Resulta interesante sefialar que en la etapa neonatal, a diferencia
de los sujetos adultos, el &cido gammaaminobutirico pudiera facili-
tar el desarrollo de crisis de naturaleza epiléptica en lugar de produ-
cir inhibicién.

Esta bien definido que debido a la inmadurez anatomica y quimica
de las conexiones bioeléctricas eny entre las estructuras corticales,
las crisis del recién nacido difieren de forma muy evidente de las
gue ocurren en nifios de mas edad.

No es usual que las crisis tonico-clonicas generalizadas ocurran
en el periodo neonatal por la inmadurez de las vias de conexion
interhemisféricas.

Al contrario de lo que ocurre en otros periodos de la vida, las mani-
festaciones criticas neonatales no son faciles de identificar y en
ocasiones pueden pasar desapercibidas o son confundidas con
otros fendmenos motores, como el denominado tremor o
tremulacion en una extremidad. El tremor es més ritmico que una
crisis clonica focal y puede desaparecer al sujetar o restringir el
miembro comprometido.

La dificultad de identificar una crisis es mas evidente en los
neonatos pretérminos, ya que su sistema nervioso central no esti
aun bien organizado debido al insuficiente desarrollo anatémico,
fisiolégico y bioquimico.

El cerebro del neonato se caracteriza por gran excitabilidad cortical
y escasa maduracion de los mecanismos inhibitorios. Cuando ocurra
la maduracion cerebral estos dos elementos se deben invertir.

Debido a que estas crisis pueden ser el primero y Unico signo de
una disfuncion del sistema nervioso central, su identificacién es muy
importante. Es de gran valor reconocer si las crisis neonatales son
de naturaleza epiléptica u obedecen a otros mecanismos
fisiopatoldgicos.

La crisis epiléptica se ha definido como: crisis cerebral que resul-
ta de una descarga excesiva de una poblaciéon neuronal
hiperexcitable. Existe una despolarizacion de las neuronas cere-
brales.
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Clasificaciéon

En un inicio, solo las denominadas “convulsiones neonatales”
(contracturas musculares) eran consideradas de naturaleza epilépti-
ca. Con posterioridad, variadas manifestaciones no convulsivas fue-
ron afiadidas a la lista de fenbmenos considerados de naturaleza
epiléptica.

Las primeras clasificaciones se basaban solo en el cuadro clinico
y, ademas, en la correlacion con el electroencefalograma interictal
(realizado entre las crisis). Por lo que de acuerdo con las manifesta-
ciones clinicas, las crisis neonatales se clasifican de la forma siguiente:
ténicas, clénicas, mioclénicas, espasmos y sutiles.

1. Ténicas. Pueden ser generalizadas y focales. Las generalizadas

recuerdan la postura de descerebracidn o también un opistétonos.
Consisten en una extension tonica intermitente de los brazos,
piernas o de las extremidades; en ocasiones ocurren con des-
viacion de los globos oculares y apnea. Se asocian a lesiones
cerebrales severas. Son muy frecuentes en el recién nacido.
Las crisis ténicas focales se expresan clinicamente por una po-
sicion mantenida de una extremidad.

2. Clbnicas. Son las mas comunes en el neonato. Se expresan por

sacudidas o contracciones repetitivas de grupos musculares en
una forma focal, multifocal, hemilateral o axial. Las focales pue-
den afectar a la cara, a un miembro o a una parte de este. En
ocasiones permanecen en una parte fija o se extienden de for-
ma limitada. Son irregulares, aumentan o disminuyen de intensi-
dad. Estas crisis no pueden ser suprimidas por la sujecién de un
miembro. La conciencia se conserva, aunque a veces se afecta
durante breves periodos de apnea.

3. Mioclénicas. Son similares a las observadas en los nifios de mas

4.

5.

edad. Consisten en simples y rapidas sacudidas de grupos
musculares de los miembros, cara o tronco. No es usual que
sean repetitivas, aungue en ocasiones son recurrentes en for-
ma lenta. Estas crisis se presentan de forma generalizada, focal
o fragmentaria. Pueden ser provocadas por estimulacion.

Espasmos. Pueden ser flexores, extensores o mixtos. Ocurren
en grupos o salvas de manera habitual.

Crisis sutiles 0 minimas. Se caracterizan por desviacion de los
globos oculares hacia un lado, nistagmo, parpadeo, excesiva
salivacion, alteraciones de la frecuencia respiratoria (que inclu-
ye apnea), movimientos de pedaleo, cambios de la coloracion
de la piel, movimientos orobucolinguales, movimientos natatorios
y otros. Pueden ser provocadas o intensificadas por estimulacion.
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La clasificacion de las crisis neonatales se ha modificado al
pasar los afios. Es importante enfatizar que las primeras clasifica-
ciones se basaban de forma exclusiva en elementos clinicos.

La realizacion de registros simultaneos de cine con electroen-
cefalograma (cine-EEG) en 1964 por la doctora Dreyfus-Brisac y
colaboradores contribuyd, de forma notable, a la identificacion del
mecanismo fisiopatoldgico de las crisis neonatales.

Con posterioridad se desarrollaron los estudios poligraficos
registros simultaneos del electroencefalograma; del
electromiograma del musculo mentoniano; de la respiracion nasal,
tor4cica y abdominal; y de los movimientos oculares entre otros
parametros.

La aplicacion de estos métodos de registro en la década del 60
del siglo pasado, contribuyé de forma notable a la caracterizacion
del ciclo vigilia-suefio y a la identificacion de los diferentes tipos de
crisis neonatales.

En junio de 1977, se realizaron los primeros registros poligraficos
en Cuba (en el departamento de Neuropediatria del Hospital
Pediatrico Universitario “William Soler”), con la colaboracién de los
profesores Olimpo Moreno Vazquez y Ana Camejo Plasencia del
Servicio de Neonatologia de dicho hospital (Fig. 1.1).

Fig. 1.1. Se observa un neonato
durante la realizacion de un estudio
poligrafico. Hospital “William Soler”.

En 1987, Mizrahiy Kellaway, realizaron estudios poligraficos de lar-
ga duracién a un grupo de mas de 400 neonatos, efectuados de for-
ma simultanea con video, para caracterizar el tipo de crisis. Estos
investigadores clasificaron las crisis neonatales en dos grupos fun-
damentales: tienen correlacion clinico-eléctrica o no:

1. Manifestaciones clinicas que se corresponden con anomalias
electroencefalogréficas de caracter epileptiforme en el momento
de la crisis (crisis de naturaleza epiléptica).

2. Actividades o fenébmenos clinicos estereotipados que no se aso-
cian con anomalias del electroencefalograma en el momento de
la crisis.



Estos estudios permitieron determinar que las crisis clénicas y
ténicas focales y los espasmos, casi siempre se asocian a
descargas. Sin embargo, las crisis ténicas generalizadas y
algunas de las denominadas sutiles, por lo general no se aso-
cian con anomalias eléctricas en el momento de ocurrir.
Las crisis mioclénicas pueden mostrar descargas o no en el
momento de la crisis. Estas con bastante frecuencia se aso-
cian con otros tipos de crisis: espasmos, clénicas multifocales
y posturas ténicas.
Las crisis sutiles que tienen poca o ninguna correlacién con
descargas en el electroencefalograma en el momento de la
manifestacién clinica son las siguientes:

a) Movimientos orobucolinguales.

b) Movimientos oculares, nistagmo.

¢) Movimientos de pedaleo, de marcha, y movimientos de ro-

tacion de un miembro.

Sindromes epilépticos neonatales

Solo algunos sindromes epilépticos durante el periodo neonatal
han sido incluidos en las clasificaciones de las epilepsias y sindromes
de la Liga Internacional contra la Epilepsia.

En general, los sindromes epilépticos se caracterizan por una
agrupacion de elementos clinicos (tipo de crisis), edad de comien-
zo, causa, hallazgos electroencefalograficos ictales e interictales,
respuesta al tratamiento y pronadstico.

A continuacién se exponen los sindromes neonatales incluidos:

1. Idiopaticos:
a) Crisis neonatales benignas.
b) Crisis neonatales familiares benignas.
2. Sintomaticos o criptogénicos:
a) Encefalopatia epiléptica infantil precoz (sindrome de Ohtahara).
b) Encefalopatia mioclonica precoz (Aicardi y Goutiéres).

Crisis neonatales benignas

También se denominan crisis neonatales benignhas idiopéaticas
debido a la ausencia de causa identificable.

En los neonatos las convulsiones ocurren entre el primero y sex-
to dia, aunque 90 % de estas se presentan entre el cuarto y séptimo
dia. Por lo que, se le ha denominado convulsién del quinto dia.
Es mas frecuente en el sexo masculino.



Se expresan por crisis clénicas focales, por lo general
lateralizadas, que se propagan de un hemicuerpo al otro. La dura-
cion es de 1 a 3 min. Con frecuencia, las crisis pueden constituir un
estado de mal epiléptico.

Casi siempre se observan en recién nacidos a término normales,
en los que no se identifica la causa. Sin embargo, se ha asociado al
Rotavirus detectado en heces fecales, y también con una deficien-
cia aguda de zinc.

Los hallazgos electroencefalogréaficos ictales (durante las crisis)
son focales. La actividad de base entre las crisis en ocasiones es
normal, aunque ha sido referida en méas de la mitad de los neonatos
una actividad theta (entre 4 y 7 ciclos/s) de aspecto punteagudo. A
veces ocurren descargas focales y multifocales.

Algunos autores recomiendan tratar estas crisis con fenobarbital
o con fenitoina. Sin embargo, otros sugieren no administrar trata-
miento. Aunque se reporta que el prondstico es por lo general bue-
no, otros autores han detectado retardo global del neurodesarrollo a
los 2 afios de edad en 50 % de los recién nacidos con este sindrome.

Crisis neonatales familiares benignas

Son crisis focales clonicas y tdénicas que en ocasiones se aso-
cian a apnea en recién nacidos, con una historia familiar de crisis
neonatales.

Las crisis comienzan de forma usual en el segundo vy tercer dia
de vida. Duran de 1 a 3 min; en ocasiones, menos. Pueden persistir
hasta los 3 meses.

Este sindrome tiene un patrén de herencia autosémico dominan-
te con penetrancia incompleta. Esta ligado a dos genes localiza-
dos, uno en el cromosoma 20913 y el otro en el cromosoma 8q.

El electroencefalograma interictal es, con frecuencia, normal. El
pronostico en general es bueno, aunque existe elevada incidencia
de crisis que persisten después del periodo neonatal.

Encefalopatia epiléptica infantil precoz con oleadas-supresion

También se conoce como sindrome de Ohtahara porque fue des-
crito en 1976 por Shunsuke Ohtahara y colaboradores en Japén.

En la mayoria de los pacientes, las manifestaciones clinicas
comienzan en el periodo neonatal. Las crisis principales consis-
ten en espasmos toénicos; ocurren en series o salvas y en forma
esporadica; se observan en la vigilia o durante el suefio. Pueden
presentarse crisis parciales motoras erraticas, crisis motoras uni-
laterales y en bascula (en uno u otro hemicuerpo). Por lo general la
frecuencia de las crisis en el dia es muy elevada.
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Casi siempre se constatan anomalias estructurales cerebrales
como: poroencefalia, agenesia del cuerpo calloso, atrofia cerebral,
y otras.

El electroencefalograma se caracteriza por un trazado denomi-
nado supresion-oleadas o suppression- burst. Fue denominado
“trazado paroxistico” por la doctora Dreyfus-Brisac en el Hospital
de Maternidad "Port-Royal” de Paris. Se caracteriza por periodos
de inactividad eléctrica cerebral que alternan con oleadas de ondas
lentas generalizadas irregulares de elevada amplitud (150 a 350 pV)
mezcladas con puntas y punta-onda lentas (Fig. 1. 2).
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Fig. 1.2. Trazado de supresién-oleadas. Se observan periodos de inactividad eléctrica
seguidos por oleadas generalizadas de ondas lentas de gran amplitud, combinadas con
puntas y ondas. Derivaciones: F3-C3: frontocentral izquierda; C3-0O1: centrooccipital
izquierda; O1-T3: occipitotemporal izquierda; T3-F3: temporofrontal izquierda; F4-C4:
frontocentral derecha; C4-O2: centrooccipital derecha; O2-T4: occipitotemporal derecha;
T4-F4: temporofrontal derecha; FZ-CZ: vértex anterior-vértex medio.

Este sindrome con frecuencia evoluciona al sindrome de West y
después al sindrome de Lennox-Gastaut.

Se ha referido que este patron electroencefalogréfico puede evo-
lucionar a la hipsarritmia atipica (se observa en el suefio lento) con
posterioridad.

El estado neuroldgico de estos pacientes siempre es anormal
desde el nacimiento o en el periodo en que comienzan a manifes-
tarse las crisis. El pronéstico es muy desfavorable.

Esta encefalopatia epiléptica neonatal es refractaria al tratamiento.
Al ser las lesiones cerebrales difusas, el tratamiento quirdrgico no
parece posible.



Encefalopatia mioclénica precoz

Este sindrome, de escasa incidencia, fue descrito por Aicardi y
Goutieres en 1978 y se expresa clinicamente por mioclonias frag-
mentarias erraticas que comienzan en las primeras horas de vida.
Afectan las extremidades y la cara, son repetitivas. Se observan en
forma anérquica en una u otra localizacién corporal; se acompafian
de otros tipos de crisis: parciales motoras (desviacion de los ojos,
actividad clénica facial o trastornos autonémicos), mioclonias ge-
neralizadas y espasmos tonicos. Se observan en la vigilia y en el
suefio.

Este sindrome tiene multiples factores causales. Se observa en
ambos sexos. Es de destacar la frecuencia familiar de este sindrome;
ha sido sugerida una herencia autosomica recesiva.

Los factores causales mas frecuentes estan constituidos por erro-
res innatos del metabolismo, como son: hiperglucinemia no cetdsica,
acidemia propionica, acidemia D-glicérica y acidemia metilmalénica.
También se reportan malformaciones cerebrales, aunque no son
tan frecuentes como en la encefalopatia epiléptica infantil o sindro-
me de Ohtahara.

La actividad de base del electroencefalograma se caracteriza por
el patron de supresion-oleadas. Es similar al observado en el sin-
drome de Ohtahara. Este patrén también en ocasiones evoluciona
hacia la hipsarritmia atipica.

El estado neurolégico de los pacientes con esta afeccion también
es anormal y el prondstico es muy desfavorable.

Esta encefalopatia epiléptica neonatal, al igual que la anterior, es
refractaria al tratamiento.

En ocasiones estos dos sindromes son dificiles de diferenciar
debido a que presentan caracteristicas similares. Algunos autores
plantean que estos sindromes pertenecen a una entidad nosologica
Unica, y que las manifestaciones electroclinicas se expresan en fun-
cion de la maduracion del sistema nervioso central. En esta Unica
entidad nosoldgica también se puede incluir el sindrome de West 'y
el sindrome de Lennox-Gastaut que con mucha frecuencia se rela-
cionan evolutivamente.

Estado de mal epiléptico neonatal

Se caracteriza por la repeticion de crisis clinicas y eléctricas, obser-
vandose un estado neurolégico anormal en el periodo intercritico.

Esta condicién, es usual que comience entre el primer y el quinto
dia de vida. Afecta principalmente a los recién nacidos a término.

Las crisis son focales o multifocales, aunque algunas crisis suti-
les se pueden observar.
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Causas de las crisis

La identificacion de los factores causales constituye un aspecto
muy importante en el manejo de una crisis neonatal; los que se
presentan con mayor frecuencia son:

Encefalopatia hipdxico-isquémica.

Trastornos metabdlicos.

. Accidentes vasculares encefalicos.

Infecciones del sistema nervioso central.

Errores congénitos del metabolismo.

Anomalias del desarrollo de la corteza cerebral.
Sindrome de abstinencia de drogas e intoxicacion.
Sindromes neurocutaneos.

1. La encefalopatia hipoxico-isquémica es el factor causal mas

frecuente. La mayoria ocurre antes o durante el parto, en pre-
maturos o en neonatos a término. El pronéstico es muy varia-
ble.
Las crisis mas frecuentes son: sutiles, multifocales, focales
clonicas y tonicas. Es posible observar el estado de mal epi-
léptico neonatal. ElI comienzo de las crisis ocurre de forma
habitual entre el primer y tercer dia.

2. Los trastornos metabdlicos inclueye la hipoglucemia, la
hipocalcemia, la hiponatremia y la hipernatremia:
Hipoglucemia. Es comun en recién nacidos pretérminos y a
término. Con frecuencia se asocia con otros trastornos
neonatales: enfermedad hemolitica, asfixia, traumas, nifios de
madres diabéticas o toxémicas y otros.

Las crisis mas observadas son las clonicas focales y las
multifocales.

Hipocalcemia. Existen 2 picos de incidencia:

a) Ocurre en los primeros 3 dias de nacido.

b) Se observa entre los 5y 14 dias de nacido.

La forma precoz puede asociarse con factores prenatales como
el hiperparatiroidismo materno o con insultos perinatales.

La forma de comienzo tardio era muy comuan hace varios afos,
en neonatos a término que consumian leche artificial con un
elevado contenido de fosfato; en la actualidad es menos fre-
cuente.

La hipocalcemia se diagnostica cuando la cifra de calcio se
encuentra por debajo de 8 mg/dL en neonatos a término y por
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debajo de 7,5 mg/dL en pretérminos. Puede ocurrir en forma
aislada o asociarse con hipomagnesemia.

Si se identifica hipocalcemia, siempre deben obtenerse las ci-
fras de magnesio. Una cifra menor que 1,5 mg/dL confirma el
diagnéstico de hipomagnesemia/hipocalcemia. En estos pa-
cientes solo se observa una respuesta terapéutica favorable
después de normalizarse las cifras de magnesio.

En ambos procesos pueden constatarse crisis focales o
multifocales y crisis de apnea.

Hiponatremia. Al igual que la hipocalcemia, es comun que se
observe en asociacioén con otros trastornos, como la hemorra-
gia intracraneal o meningitis, y es secundaria a la secrecion
inapropiada de la hormona antidiurética.

Hipernatremia. Es usualmente yatrogénica.

3. Accidentes vasculares encefalicos. Los que con mayor frecuen-
cia se pueden presentar en el neonato son las hemorragicas y
las isquémicas:

Hemorréagicos:

a) Hemorragia intraventricular. Es mas frecuente en neonatos
pretérminos. Las crisis ténicas y sutiles se presentan con ma-
yor frecuencia. Su inicio es comun que ocurra entre el primer
y tercer dia.

b) Hemorragia subaracnoidea primaria. Se observa en
pretérminos y en neonatos a término.

El origen del sangramiento casi siempre es en las estructu-
ras venosas. Se asocia con frecuencia con asfixia o con trau-
ma perinatal. Las crisis mas frecuentes son las clénicas
focales y multifocales. Pueden observarse también movimien-
tos de extension de los miembros, movimientos oculares anor-
males y opistétonos. Estas crisis, a menudo, comienzan entre
el segundo y tercer dia de nacido.

¢) Hemorragia intracerebelosa. Es mas frecuente en los prema-
turos de menos de 32 semanas de gestacion. El traumatis-
mo en el parto, el bajo peso al nacer y el distrés respiratorio
constituyen factores determinantes.

Isquémicos:

Ocurren habitualmente en los 2 dias previos y 1 dia después
del parto, con evidencia de infartos cerebrales focales. La inci-
dencia es de 1 por 4000 neonatos a término. Las crisis mas
frecuentes son las clonicas focales.
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Existen numerosos factores que se relacionan con un cuadro
clinico vascular isquémico neonatal: hematolégicos, asficticos,
cardiovasculares, infecciosos, traumaticos, toxicos,
metabdlicos, entre otros.

Estos eventos pueden ocurrir en ausencia de signos de
encefalopatia neonatal como: anomalias del tono muscular,
trastornos de la alimentacion o la presencia de alteraciones de
la conciencia.

El desarrollo de la imagenologia en los ultimos afios ha contri-
buido a la identificacion de los infartos cerebrales en los
neonatos en etapas mas precoces.

Se han encontrado cambios en el flujo sanguineo y en el meta-
bolismo cerebral en estudios recientes realizados en neonatos,
en las etapas aguda y subaguda del infarto cerebral. En esta
investigacion se emplearon la tomografia computarizada con
emisién de positrones (PET) y la tomografia con emisién sim-
ple de positrén (SPECT) Kusaka y otros (2005).

. Infecciones del sistema nervioso central. Las infecciones en la

etapa prenatal o perinatal se asocian con mucha frecuencia
con crisis neonatales. Las prenatales incluyen: la rubeola,
toxoplasmosis, por Citomegalovirus, por herpes simple, por
Coxsackie virus y otras. Estas infecciones intrauterinas se aso-
cian con otros signos: hepatomegalia, ictericia, coriorretinitis,
microcefalia, etc.
Las meningitis bacterianas se expresan con frecuencia por cri-
sis focales cldnicas o multifocales entre el tercer y séptimo
dias. Una septicemia sin meningitis, también puede expresar-
Se por crisis.

. Errores congénitos del metabolismo. Numerosos errores inna-
tos del metabolismo se expresan por crisis en el periodo
neonatal, acompafadas de otras manifestaciones clinicas.
Estos trastornos con frecuencia son heredados en forma
autosomica recesiva o ligados al sexo.

Por fortuna estos procesos son raros; sin embargo, es muy
importante su identificacion precoz. A continuacion se exponen
algunos de ellos:

a) Enfermedad de la orina con olor a jarabe de arce. Se debe a

un defecto en la decarboxilacién de los aminoacidos leucina,
isoleucina y valina.
La presencia de los cetoderivados de estos aminoacidos da
lugar al olor a jarabe de arce. Debe sospecharse cuando ocu-
rre una acidosis metabdlica en la primera semana de vida,
asociada con crisis clonicas generalizadas, rigidez muscular
y vomitos.
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Es necesario efectuar un pesquisaje metabdlico en la ori-
na de forma inmediata. Se mezclan partes iguales de
2-4-dinitrofenilhidrazina con orina. La presencia de un preci-
pitado de color amarillo sugiere el diagnéstico de esta entidad.

b) Hiperglucinemia no cetésica. Existe déficit de la glicina
decarboxilasa. Se detecta aumento de la glicina en plasma y
en el liquido cefalorraquideo. Se acompafa de crisis en forma
de espasmos tonicos, mioclonias y crisis focales en los prime-
ros 7 dias. Es frecuente la afectacion de la conciencia que puede
llegar al coma.

¢) Acidemia propidnica. Se expresa por un cuadro clinico similar
al anterior.

d) Trastornos del metabolismo del ciclo de la urea. Se acompa-
fan de hiperamonemia. Se expresan habitualmente por crisis
mioclonicas entre el segundo y tercer dia. Por lo general existe
letargia, coma y vémitos. A veces se observa abombamiento
de la fontanela anterior.

Los trastornos del metabolismo del ciclo de la urea se clasifi-
can de la forma siguiente:

- Hiperamonemia congénita tipo I: se debe a un déficit de la
carbamil-fosfato-sintetasa. Hay aumento de glutamina en plas-
ma.

- Hiperamonemia congénita tipo II: aumento de la glutamina en
plasma y del acido oroético en orina.

- Citrulinemia. Déficit de argino-succinil-sintetasa: aumento de
citrulina en plasma.

- Acidemia arginino-succinica: aumento del acido arginino-
succinico y de la glutamina en plasma y del 4cido orético en
orina.

e) Trastornos mitocondriales. Pueden iniciar sus sintomas en la
etapa neonatal. Existen tres grupos diferentes:

- Alteraciones del metabolismo del piruvato:
« Déficit del complejo piruvato-carboxilasa: cuadro clinico ca-
racterizado por estupor, coma, polipnea, crisis de diferentes
tipos y aumento del lactato-piruvato.

- Trastornos de la cadena respiratoria:

» Complejo I: existe el déficit enzimético de la nicotinamida
adenina dinucleétido reducido-ubiquinona (NADH-ubiquinona).
Cuadro clinico dado por crisis, hipotonia, miopatia y aumen-
to del piruvato y del acido lactico.
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- Trastornos de la oxidacion de los &cidos grasos:

* Trastornos en la beta-oxidacion:
Déficit de carnitina: se expresa por crisis, letargia, hipotonia,
hepatomegalia y cardiomegalia. Disminucién de la glucemia
y la carnitina. Existe hiperamonemia y acidemia organica.
Déficit de biotina: la forma neonatal puede expresarse por
crisis, coma, vémitos, hipotonia y acidosis. Existe déficit
enzimético de la holocarboxilasa sintetasa. Se constata
hiperamonemia, hipoglucemia y acidemia organica.
f) Trastornos peroxisomales. Sus manifestaciones comienzan en
la etapa neonatal o en la lactancia precoz:

- Adrenoleucodistrofia neonatal:

Es un trastorno neurodegenerativo progresivo. Las manifesta-
ciones comienzan en la etapa neonatal.

La adrenoleucodistrofia neonatal se hereda de forma
autosomica recesiva. Las crisis neonatales ocurren con mu-
cha frecuencia, estas son clonicas generalizadas y mioclénicas
generalizadas o focales. Se comprueba hepatomegalia,
disfuncion hepética, degeneracion pigmentaria de la retina y
afectacion severa de la audicion, las cuales son muy comu-
nes. La funcion adrenocortical es usual que esté alterada. La
mayoria de los nifios fallecen antes de los 5 afios de edad.

g) Sindrome de dependencia a la piridoxina:

Es un error innato del metabolismo, muy poco frecuente, que
se hereda de forma autosdémica recesiva. La incidencia es de
1 en 783 000 nacidos. Se manifiesta por crisis clénicas focales
y generalizadas, por lo general en el primer dia. Pueden ser
detectadas por la madre durante los Ultimos meses de la ges-
tacion. En estos pacientes el prondstico es muy desfavorable.

Existen varias hipétesis para explicar el trastorno bioquimico
especifico. Sin embargo, la base molecular aiin no esté diluci-
dada. Se plantea que el descubrimiento de un marcador
molecular contribuira, en el futuro, al diagndstico y tratamiento
de esta entidad.

6. Las anomalias del desarrollo de la corteza cerebral se mani-
fiestan por crisis durante los primeros 15 dias de nacido. Pue-
den ser patrones malformativos relacionados con:

a) Proliferacion neuronal anormal (hemimegalencefalia, displasia
cortical focal y esquizencefalia).
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b) Anomalias de la migracién neuronal (heterotopia nodular
periventricular bilateral, heterotopia en banda, agiria-paquigiria
y sindrome de Aicardi).

c¢) Organizacion cortical anormal (polimicrogirias).

7. El sindrome de abstinencia de drogas e intoxicacién afecta ala
gran mayoria de hijos de madres drogadictas. Se expresa por
temblores e irritabilidad. Las crisis son mas frecuentes en los
hijos de madres adictas a la metadona que a la heroina. Son
més comunes cuando se asocian con una encefalopatia
hipdxico-isquémica o con trastornos metabdlicos. La edad de
aparicion de las crisis por lo general es entre los 3y 7 dias de
nacido. Pueden relacionarse con la exposicion prenatal de co-
caina.

Lainyeccién accidental en el cuero cabelludo de un agente anes-
tésico local durante la realizacion de la episiotomia puede pro-
vocar crisis en las primeras horas de nacido.

8. Los sindromes neurocutaneos como por ejemplo el complejo
esclerosis tuberosa y la incontinentia pigmenti, se pueden ex-
presar por crisis en la etapa neonatal. Las mas frecuentes son
las clénicas generalizadas.

Electroencefalograma neonatal

El electroencefalograma (EEG) es de gran valor diagnéstico y pro-
noéstico en la evaluacion de un neonato con crisis.

Los primeros registros de la actividad eléctrica cerebral en
neonatos a término fueron efectuados por Loomis y colaboradores
en 1938 y con posterioridad por Hughes y colaboradores en 1951.

Se ha demostrado que existe una estrecha relacién entre los as-
pectos morfolégicos del desarrollo cerebral, y los hallazgos clinicos
y electroencefalograficos.

Este procedimiento contribuye al diagnéstico diferencial de la cri-
sis de naturaleza epiléptica con otros fenémenos clinicos que ocurren
en el neonato (tremor, crisis sutiles de naturaleza no epiléptica y
otros). Es posible determinar la edad concepcional, que es un ele-
mento de gran valor.

En el momento de obtener un electroencefalograma es muy
conveniente registrarlo en los diferentes estados del ciclo vigilia-
suefo (activo y quieto).
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Electroencefalograma fisiolégico

Estado de vigilia. Existe una actividad difusa de bajo voltaje: de
4 a 7 Herz. Se ha denominado “actividad mediana”. Un bajo voltaje
mas acentuado, fundamentalmente se observa en neonatos nor-
males durante los primeros dias de vida (Fig. 1. 3).

Suefio activo. Es usual que ocurra al comienzo del suefio o en-
tre 2 periodos de suefio quieto. Este trazado es similar al de la vigi-
lia, pero en comparacion es con mas ritmicidad (Fig. 1.4).

Suefio quieto o tranquilo. Es muy conveniente la obtencién de
esta etapa de suefio con el objetivo de observar las caracteristicas
del electroencefalograma normal con el tipico patron, denominado
trazado alternante. La constituyen oleadas bilaterales de ondas len-
tas que se interrumpen por periodos de baja amplitud (Fig.1. 5).

En el suefio quieto es posible detectar mediante el electroencefa-
lograma algunas anomalias que no se observan en la vigilia o en el
suefio activo.
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Fig. 1.3. Trazado de vigilia. Actividad de baja amplitud difusa constituida por ondas
entre 4 y 7 Hertz. Electrooculograma (EOG); RESP. T: respiracion toracica; RESP. A:
respiracion abdominal; electrocardiograma (EKG). Derivaciones: F3-C3: frontocentral
izquierda; C3-O1: centrooccipital izquierda; F4-C4: frontocentral derecha; C4-02:
centrooccipital derecha.
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Fig. 1.4. Suefio activo. El electroencefalograma es similar al de la vigilia pero mas ritmico. En
el canal del electrooculograma las flechas sefialan la presencia de movimientos oculares,
que son caracteristicos de esta etapa de suefio en el recién nacido. El electromiograma
(EMG) del musculo mentoniano muestra inactividad eléctrica (atonia), lo que también es
tipico del suefio activo o agitado en los recién nacidos. En el canal de la respiracion
(RPS), se observa irregularidad de los movimientos respiratorios y periodos de apnea.
Derivaciones: F3-C3: frontocentral izquierda; C3-O1: centrooccipital izquierda; F4-C4:
frontocentral derecha; C4-O2: centrooccipital derecha.
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Fig. 1.5. Trazado de suefio tranquilo o quieto. Se detectan oleadas generalizadas de
ondas lentas que alternan con periodos de baja amplitud. Se denomina trazado alternante.
En el electromiograma del musculo mentoniano se observa actividad. El neumograma
muestra una respiraciéon regular. Derivaciones: F3-C3: frontocentral izquierda; C3-O1:
centrooccipital izquierda; O1-T3: occipitotemporal izquierda; F4-C4: frontocentral derecha;
C4-02: centrooccipital derecha; O2T4: occipitotemporal derecha.



Electroencefalograma anormal

Las anomalias intercriticas (interictales) y las anomalias criticas
(durante las crisis o ictales) se analizan a continuacion:

1. Actividad intercritica. Resulta conveniente identificar la modifi-
cacion de la actividad de base. Por ejemplo: ondas lentas y la
presencia de puntas y ondas de aspecto punteagudo. Sin
embargo, estas anomalias no siempre son sugestivas de la
naturaleza epiléptica de las crisis en un neonato.

Existen algunos patrones electroencefalogréaficos interictales
(intercriticos) en el neonato que pueden asociarse a crisis de na-
turaleza epiléptica y que tienen valor pronéstico:

a) Trazado inactivo: actividad continua de una amplitud menor que
51V (con una ampliacién de 2,5 pV/mm). Se constata ausencia
de la actividad de base. Se le denomina también trazado plano
(Fig. 1.6).

Debe efectuarse un registro de una duracion no menor que 2 h
para considerar un electroencefalograma inactivo. Se recomien-
da repetirlo por lo menos a las 12y 24 h.
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Fig. 1.6. Trazado inactivo. Ausencia de actividad eléctrica. Derivaciones: F3-C3:
frontocentral izquierda; C3-O1: centrooccipital izquierda; O1-T3: occipitotemporal
izquierda; F4-C4: frontocentral derecha; C4-0O2: centrooccipital derecha; 02-T4:
occipitotemporal derecha.
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Es uno de los criterios de la muerte encefélica en neonatos, en
nifios mayores y en adultos.

De acuerdo con la literatura médica mundial y con la experien-
cia de mas de 35 afios del Servicio de Neurologia Pediatrica
del Hospital Pediatrico “William Soler”, el pronéstico de este
patrén electroencefalografico es muy reservado. La mayoria
de estos pacientes fallecen o quedan con severa disfuncién
del sistema nervioso central.

b)Trazado supresidn-oleadas. También se le ha denominado tra-
zado paroxistico. Se asocia a varios trastornos del neonato:
encefalopatia anoxica-isquémica, infecciones del sistema
nervioso central, metabolicos y otros. Constituye un criterio
importante de la encefalopatia epiléptica infantil precoz (sin-
drome de Ohtahara) (Fig. 1.2) y de la encefalopatia mioclénica
precoz. Este trazado electroencefalografico es también de mal
pronostico.

c) Trazado unifocal. Se observan descargas localizadas en una
region. Puede tener mejor prondéstico que el multifocal (Fig. 1.7).

d) Trazado multifocal. Se caracteriza por la presencia de des-
cargas localizadas en més de una regién. Se puede observar
en neonatos con malformaciones cerebrales, infecciones del
sistema nervioso central, hipoxia perinatal, entre otros. Ha sido
referido y confirmado por el autor, que este patrén tiene un
prondstico desfavorable, aunque menos que los trazados
inactivos y con oleadas-supresion (Fig. 1.8).

2. Actividad critica. En el desarrollo de este capitulo se explica la
importancia del registro del electroencefalograma en el momen-
to de ocurrir una crisis neonatal y su contribucion a la caracte-
rizacion de esta, es decir, si es una crisis de naturaleza
epiléptica o no.

A continuacion se hace referencia al concepto de crisis eléctrica,
electroencefalografica o electrografica: Se trata de la observacion
en el electroencefalograma de descargas de localizacion, amplitud
y morfologia muy bien definidas, aunque estos parametros pueden
variar. Existe ausencia de signos clinicos. Por lo general tienen un
comienzo focal, y pueden propagarse a otras regiones, incluso al
hemisferio contralateral (Fig. 1.9). El prondstico de las crisis eléc-
tricas es muy desfavorable.
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Fig. 1.7. Trazado unifocal. Se observan descargas en la regién occipital izquierda.
Derivaciones: F3-C3: frontocentral izquierda; C3-O1: centrooccipital izquierda; O1-T3:
occipitotemporal izquierda; F4-C4: frontocentral derecha; C4-O2: centrooccipital derecha;
02-T4: occipitotemporal derecha.
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Fig. 1.8. Trazado multifocal. Existen descargas en varias localizaciones. Derivaciones: F3-C3:
region frontocentral izquierda; C3-O1: centrooccipital izquierda; O1-T3: occipitotemporal izquierda;
FA-C4: frontocentral derecha; C4-O2: centrooccipital derecha; O2-T4: occipitotemporal derecha.
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Fig. 1.9. La flecha sefiala el comienzo de una crisis eléctrica (no manifestaciones clinicas)
en la region central derecha. Derivaciones: F3-C3: frontocentral izquierda; C3-01:
centrooccipital izquierda; O1-T3: occipitotemporal izquierda; F4-C4: frontocentral derecha;
C4-02: centrooccipital derecha; O2-T4: occipitotemporal derecha.

Factores prondsticos de las crisis neonatales

Es importante sefalar que, aunque existen numerosos estudios
basados en el posible efecto que pueda tener el tipo de crisis epi-
Iéptica del neonato sobre el desarrollo del cerebro, aln no existe un
consenso al respecto. Sin embargo, se ha demostrado que la causa
constituye el factor mas importante en la determinacion del pronéstico.
También deben valorarse la edad gestacional, la edad de comienzo
de las crisis, la duracién de estas, el examen neuroldgico y los pa-
trones ictales e interictales del electroencefalograma.

Pozo Lauzan en la tesis de doctorado (1981), realizé estudio
clinico y electroencefalografico a un grupo de neonatos con convul-
siones. La evolucién de los pacientes confirmé los resultados de
investigadores de otros paises con relacion al valor prondstico del
electroencefalograma intercritico en recién nacidos con convulsio-
nes: los pacientes cuyo trazado fue normal al inicio, mostraron una
evolucion satisfactoria en el seguimiento. Sin embargo, 80 % de los
neonatos con trazado de supresién-oleadas fallecieron y en 20 %
se comprobo un retardo severo del neurodesarrollo global. Todos
los pacientes con un patron inactivo inicial fallecieron.

Posteriormente Pozo y colaboradores (1990), asi como, Pozo y
Camejo (1995) confirmaron que realizar un electroencefalograma,
de forma precoz en la etapa neonatal, es un método de gran valor
en la evaluacién del prondstico.
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Tratamiento de las crisis neonatales
Los elementos esenciales en el manejo de las crisis neonatales
son los siguientes:

1. Identificacion de la causa (no siempre posible) con el objetivo
de efectuar el tratamiento especifico. Ejemplo: hipoglucemia,
hipocalcemia, etc.

2. Interpretacion del caracter o naturaleza de las crisis, es decir, si
son de naturaleza epiléptica o no. El concepto de crisis epilép-
tica, aclarado al comienzo de este capitulo, necesariamente
no significa que el paciente retna los criterios de epilepsia en
la etapa neonatal.

Resulta evidente que solo las crisis de naturaleza epiléptica de-
ben ser tratadas con medicamentos antiepilépticos.

Existen tres aspectos béasicos en el tratamiento de las crisis
neonatales:

1. Tratamiento de soporte inicial.
2. Tratamiento especifico de acuerdo con la causa.
3. Tratamiento con medicamentos anticonvulsivantes.

Tratamiento de soporte inicial

Al inicio se hace atencion a la ventilacion, oxigenacion, volumen
sanguineo, estado hemodinamico y balance acido-basico.

Tratamiento especifico de acuerdo con la causa
La causa puede ser:
1. Hipoglucemia:

Glucosa en solucién a 10 %: 2 mL/kg por via i.v., seguido por
una infusion continua de 7 a 8 mg/kg/min.

2. Hipocalcemia:

Gluconato de calcio en solucién a 10 % (9,4 mg de calcio ele-
mental/mL): 2 mL/kg por via i.v., en un tiempo mayor que
10 min (18 mg de Ca elemental/kg).

Dosis de mantenimiento (75 mg de calcio elemental/kg):
8 mL/kg/dia por viai.v.

Si la hipocalcemia se acompafia de hipomagnesemia, es ne-
cesario tratar también esta Ultima.
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3. Hipomagnesemia:

Sulfato de magnesio en solucién a 50 % (50 mg de magnesio
elemental/mL): 0,25 mL/kg por via i.m.

Dosis de mantenimiento: 0,25 mL/kg por via i.m., repetido cada
12 h, hasta normalizar la cifra de magnesio en sangre.

4. Dependencia de la piridoxina:

Piridoxina: 50 a 100 mg por via i.v. Es conveniente realizar
monitoreo con el electroencefalograma.

Tratamiento medicamentoso anticonvulsivo

Las drogas anticonvulsivas recomendadas en las crisis neonatales
son: el fenobarbital, la fenitoina y las benzodiazepinas:

1. Fenobarbital: 20 mg/kg por viai.v., seguido de dosis adicionales
entre 5y 10 mg/kg (en un tiempo no menor que 15 min) hasta
obtener cifras en plasma de 20 pg/mL). La dosis méaxima no
debe exceder de 40 mg/kg. Sin embargo, en la encefalopatia
hipdxica-isquémica algunos especialistas recomiendan una
dosis maxima hasta 50 mg/kg.

Dosis de mantenimiento: 3 a 4 mg/kg/dia (en 2 subdosis).

2. Fenitoina: 20 mg/kg; 1mg/kg/min por via i.v. Cantidad en plas-
ma: 15 a 25 pg/mL.

Dosis de mantenimiento: 4 a 8 mg/kg/dia. En 2 subdosis.

3. Fosfenitoina. Es una prodroga fosforilada de la fenitoina. La dosis
es similar a la de la fenitoina. Se aplica por via parenteral.
Al inicio se reportaron escasos efectos adversos cardiacos y la
irritacion en el sitio de la inyeccion era poco frecuente. En la
actualidad se han referido algunos efectos adversos
cardiovasculares en su aplicacién por via i.v. Existe experien-
cia muy limitada con este medicamento en neonatos.
4. Se utilizan en pacientes con estado de mal epiléptico:
a) Benzodiazepinas.
- Lorazepam: 0,10 mg/kg, por via i.v.
- Midazolam: 60 pg/kg, por via i.v., seguido por una infusion de
150 mg/kg/h.
b) Lignocaina: 4mg/kg, por viai.v., en un periodo de 20 min, se-
guido por una infusion de 2 mg/kg/h.

Hiperecplexia neonatal

La hiperecplexia o enfermedad del sobresalto es un trastorno de
naturaleza no epiléptica, de presentacion rara en la etapa neonatal
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y posterior a esta, incluso en la adultez. Se caracteriza por una
reaccion de sobresalto exagerada y persistente ante inesperados
estimulos somatosensoriales (visuales, auditivos, tactiles, etc.).

En la clinica se expresa por crisis de hipertonia generalizada
(espasmo tdnico) o cldnicas de breve duracion, que pueden provo-
car en el paciente apnea, cianosis 0 muerte subita. Si se percute el
dorso o puente nasal de la nariz sucede una respuesta ténico-flexora
generalizada. Esta manifestacion es el elemento mas tipico de esta
entidad.

Este trastorno puede manifestarse en la etapa fetal en forma de
movimientos uterinos anormales.

La hiperecplexia es por lo general familiar. Se expresa con mayor
frecuencia en forma autosémica dominante, con penetrancia com-
pletay expresién variable. También existen formas esporadicas. En
algunos pacientes se han identificado mutaciones a nivel 5q.

El electroencefalograma realizado durante los espasmos tonicos
puede mostrar puntas rapidas, seguidas de una actividad de base
lenta. Si se obtiene el registro electroencefalogréfico durante el pe-
riodo de apnea, cianosis y bradicardia se observa inactividad eléc-
trica debido a anoxia cerebral.

El electromiograma durante el cuadro clinico muestra actividad
muscular casi permanente, combinada con periodos de inactividad
eléctrica. La velocidad de conduccion es normal.

El clonazepam puede ser eficaz en estos pacientes y algunos
especialistas recomiendan su indicacién precoz.

Una maniobra simple, de flexién forzada del cuello y de las extre-
midades inferiores, puede evitar la muerte del paciente cuando existe
rigidez prolongada que impide la respiracion.

Es importante sefialar que se debe pensar en la hiperecplexia
ante un neonato que presente crisis de hipertonia relacionadas con
determinados estimulos. La identificacion de este trastorno evita
falsos diagndsticos de crisis epilépticas neonatales y contribuye a
la prevencion de efectos indeseables con el uso incorrecto de dro-
gas antiepilépticas.
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Capitulo 2

Epilepsia
Dra. Albia J. Pozo Alonso
Dr. Desiderio Pozo Lauzan

La epilepsia es una condicién caracterizada por crisis epilépticas
recurrentes (2 o0 mas), que no son provocadas por causas de iden-
tificacion inmediata.

La epilepsia activa se refiere al paciente con epilepsia que, al
menos, ha tenido una crisis en los ultimos 5 afios, a pesar de cum-
plir tratamiento antiepiléptico.

La epilepsia en remision con tratamiento se refiere al paciente
gue no haya presentado crisis en un periodo de 5 afios 0 mas y que
esté bajo tratamiento.

La epilepsia en remision sin tratamiento se refiere al paciente que
no haya tenido crisis en 5 afios 0 mas y que en el momento de su
evaluacion no esté recibiendo tratamiento.

Epidemiologia. La prevalencia de la epilepsia representa el nimero de
casos, tanto antiguos como recientes, que existen en una poblacion.
Las cifras en el mundo varian desde 2,3 hasta 57 por 1000 habitantes.
En Cuba las cifras varian desde 3,3 hasta 7,1 por 1000 habitantes.

La incidencia de la epilepsia representa el nimero de casos nue-
vos de epilepsia ocurridos durante un intervalo de tiempo determi-
nado, usualmente 1 afio, en una poblacién especifica. Las cifras
varian, segun indican diferentes estudios realizados en varios paises,
desde 17 hasta 70 por 100 000 habitantes.

Con relacién al sexo, se ha observado un predominio del sexo
masculino en numerosos estudios.

Crisis epiléptica

Una crisis epiléptica es una manifestacion clinica que resulta de
una descarga excesiva y anormal de las neuronas cerebrales. Las
manifestaciones clinicas consisten en fenomenos anormales tran-
sitorios y subitos, que pueden incluir: alteraciones de la conciencia;
eventos motores, sensoriales, autonédmicos o psiquicos que son
percibidos por el paciente o por un observador.



Clasificacion de las crisis epilépticas

En el afio 1981 la Comision de Clasificacion y Terminologia de la
Liga Internacional contra la Epilepsia publicé la propuesta de una
clasificacion clinica y electroencefalogréfica de las crisis epilépti-
cas. Segun esta clasificacion las crisis epilépticas se dividen en:
parciales, generalizadas y no clasificadas.

Crisis parcial

Es la crisis focal o local en la que, en general, los primeros cam-
bios clinicos y electroencefalogréficos indican la activacion de un
sistema de neuronas limitado a una parte de un hemisferio cere-
bral. Puede clasificarse en: crisis parcial simple, crisis parcial com-
pleja y crisis parcial que se generaliza secundariamente.

1. Crisis parcial simple. Es la crisis con sintomatologia elemental
en la que no existe alteracion de la conciencia; por lo general
es breve; con frecuencia dura segundos; y tiene un comienzo
y final bruscos. Se caracteriza por manifestaciones motoras
contralaterales, sensitivas, sensoriales, autonémicas y psiqui-
cas.

El electroencefalograma (EEG) ictal muestra descargas loca-
les contralaterales sobre el area de la representacion cortical,
y el interictal muestra descargas locales contralaterales. Se
puede manistar de las formas siguientes:

a) Crisis parcial con sintomas motores:

Cualquier parte del cuerpo puede estar involucrada en la acti-
vidad ictal focal, en dependencia del sitio de origen del ataque
en el area motora. Se subdivide en:

- Crisis focal motora sin marcha, se refiere a la presencia de
movimientos convulsivos localizados, repetidos, por lo ge-
neral clénicos o mioclonicos y raramente ténicos, en cual-
quier parte de un hemicuerpo. Con frecuencia se afectan los
dedos de las manos, los labios y los parpados. Pueden apa-
recer de forma simultanea en varias zonas de un hemicuerpo.

- Crisis focal motora con marcha (crisis Jacksoniana): los mo-
vimientos convulsivos progresan, pasan sucesivamente de
un territorio a otro.

- Crisis versiva: afecta bilateralmente a masculos sinergistas
y provoca desviacién conjugada de los ojos, la cabezay al-
gunas veces el tronco, hacia el lado opuesto al de la descar-
ga hemisférica.
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b)

c)

d)

Crisis postural: se caracteriza por manter tonica una postura.

Crisis fonatoria: ocurren fenémenos vocales de caracter po-
sitivo en forma de vocalizacién con repeticion involuntaria de
silabas o de frases, o de caracter negativo en forma de arres-
to del lenguaje con conservacion de su lenguaje interior y de
la comprension del lenguaje escrito o hablado.

Crisis parcial con sintomas somatosensitivos o sensoriales:

Se caracteriza por la aparicién de sensaciones, las que indi-
can que la descarga epiléptica se produce en areas corticales
cerebrales que sustentan la representacion sensitiva 0 sen-
sorial. Se expresa en forma de:

Crisis somatosensitiva: consiste en sensaciones
exteroceptivas simples sin que exista aparentemente ningdn
estimulo apropiado, por lo general en forma de sensacion de
hormigueo, pinchazos, calambres o adormecimiento. En oca-
siones se presentan trastornos propioceptivos o de la per-
cepcién espacial. Pueden tener también marcha, como las
crisis motoras.

Crisis visual: consiste en sensaciones visuales como
fosfenos, luces de colores y escotomas. En ocasiones se
manifiesta también por alucinaciones estructuradas, que in-
cluyen personas y escenas.

Crisis auditiva: se manifiesta por sensaciones auditivas en
forma de acufenos o de disminucion o falta de audicion y por
sensaciones altamente integradas como percepcion de mu-
sica.
Crisis olfativa: se expresa en forma de olores desagrada-
bles.

Crisis gustativa: varia desde sensaciones de comidas cru-
das (sabor amargo, salado, dulce o acido) hasta sensacio-
nes mas complejas.

Crisis vertiginosa: se caracteriza por la sensacion de caer
en el espacio, flotar, asi como, la de vértigo rotatorio en un
plano horizontal o vertical.
Crisis parcial con sintomas o signos autonémicos:
Se manifiesta por vémitos, palidez, rubor, sudacién,
piloereccién, dilatacién pupilar, borborigmos o incontinencia,
dolor, molestia 0 sensacion epigastrica.
Crisis parcial con sintomas psiquicos
Los sintomas psiquicos pueden ocurrir sin afectacion de la
conciencia, en forma de crisis parcial simple. Con mayor



frecuencia los sintomas psiquicos se presentan asociados
con alteracion de la conciencia como parte de una crisis par-
cial compleja. Se expresan por:

- Crisis disfasica: hay afeccién, no solo de la produccién del
lenguaje, sino, también de su recepcién, con el uso en oca-
siones de un lenguaje disfasico (parafasias semanticas o
jergafasias).

- Crisis con sintomas dismnésicos: se refiere a la experiencia
de memoria distorsionada, como: distorsion del sentido del
tiempo; un estado de ensuefio 0 una sensacion de que una
experiencia ha sido vivida anteriormente: ya vista (déja vu),
si es visual y ya escuchada (déja entendu) si es auditiva, o
COmo si una sensacion previamente experimentada no fuera
reconocida como tal, jamas vista (jamais vu) si es visual;
jamas escuchada (jamais entendu), si es auditiva.

- Crisis con sintomas cognitivos: incluye estados de ensue-
fo, distorsion del sentido del tiempo, sensaciones de irreali-
dad y despersonalizacion.

- Crisis con sintomas afectivos: se manifiestan por miedo, pla-
cer, displacer, depresion, rabieta, colera, irritabilidad, jabilo,
etc. El miedo es el sintoma afectivo méas frecuente y puede
acompanfarse de manifestaciones autonémicas como: dila-
tacion pupilar, palidez, rubicundez, piloereccion y palpitacio-
nes. Estas manifestaciones duran pocos minutos y no son
desencadenadas por estimulos ambientales.

- llusiones: son percepciones distorsionadas en las que los
objetos se perciben distorsionados. A veces presentan
diplopia monocular, macropsia, micropsia, distorsiones de
la distancia, distorsiones del sonido como la microacusia y
la macroacusia. Otras veces se trata de una
despersonalizacion, que es una sensacién como si la per-
sona estuviera fuera de su cuerpo. El paciente en ocasiones
experimenta una percepcion alterada del tamafio o el peso
de un miembro.

- Alucinaciones estructuradas: son percepciones sin el corres-
pondiente estimulo externo y pueden afectar la sensibilidad
somatica y los sentidos: visual, auditivo, olfatorio o gustativo.
En ocasiones son alucinaciones primitivas, como por ejem-
plo, la vision de luces brillantes, 0 méas elaboradas como la
percepcion de escenarios, personas, frases habladas o mu-
sica.
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2. Crisis parcial compleja. Existe alteracién de la conciencia des-

de el comienzo de las crisis 0 puede estar precedida de ma-
nifestaciones motoras, sensitivas, sensoriales, autonémicas o
psiquicas. En ocasiones se asocian con automatismos que
constituyen una actividad motora involuntaria, mas o menos
bien coordinada y adaptada. Ocurre durante un estado de ob-
nubilaciéon mental que acompafia o sucede a una crisis epilép-
tica. Los automatismos con frecuencia son alimentarios,
mimicos, gestuales, ambulatorios y verbales.
El electroencefalograma ictal muestra descargas unilaterales
0 con frecuencia bilaterales, difusas o focales en regiones
temporales o temporofrontales; en el interictal se observan des-
cargas unilaterales o bilaterales, por lo general asincrénicas,
casi siempre en regiones temporales o frontales.

3. Crisis parcial que se generaliza secundariamente. En este tipo
de crisis se incluyen las siguientes:

a) Crisis parciales simples que se generalizan secundariamente.

b) Crisis parciales complejas que se generalizan secundaria-
mente.

c) Crisis parciales simples que evolucionan hacia crisis parcia-
les complejas y se generalizan secundariamente.

Sus formas de presentacién son: generalizadas ténico-clonicas,
ténicas o cldnicas.

El electroencefalograma ictal muestra descargas unilaterales o,
bilaterales, difusas o focales, que se generalizan secundariamente
en forma rapida.

Crisis generalizadas

En estas, los primeros cambios clinicos indican la participacion
inicial de ambos hemisferios, de forma simultanea desde el comien-
zo del ataque, sin que haya evidencia de un foco epiléptico. La con-
ciencia siempre esta afectada. Las manifestaciones motoras son
bilaterales, cuando estan presentes, y mas o menos simétricas, en
ocasiones existe también manifestaciones autonémicas. El trazado
electroencefalogréfico ictal tiene un comienzo bilateral. Se dividen en:

Crisis de ausencia.
Crisis miocldnica.
Crisis clonica.
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Crisis tonica.
Crisis ténico-clénica.
Crisis atonica.

1. Crisis de ausencia. La crisis de ausencia se inicia de forma
sUbita con interrupcién de la actividad, mirada fija y en ocasio-
nes se observa breve desviacion de los ojos hacia arriba. Si el
paciente se encuentra hablando, la palabra se interrumpe; si
esta caminando, se detiene; y no responde cuando se le habla.
En algunos pacientes, la crisis puede ser abortada al hablarle.
La duracion es breve, desde pocos segundos hasta medio mi-
nuto y la frecuencia varia desde unas pocas hasta varios cien-
tos de crisis por dia. Cuando solo existe alteracion de la
conciencia, la ausencia se denomina simple. Cuando a la au-
sencia se le asocian otras manifestaciones se le denomina
ausencia compleja y se presentan en las formas siguientes:

a) Ausencia con leves componentes clénicos. Ocurren movi-
mientos clonicos en los parpados, en las comisuras labiales
0 en otros grupos musculares, que varian en severidad (des-
de movimientos casi imperceptibles hasta sacudidas
mioclonicas generalizadas). Los objetos sostenidos en las
manos por lo general se caen durante la crisis.

b) Ausencia con componentes atdnicos. Puede haber disminu-
cion en el tono de los musculos que sirven a la postura, asi
como, en el de los miembros; caida de la cabeza; relajacion
del tronco o de los miembros superiores. En escasas ocasio-
nes el tono disminuye tanto como para que el sujeto se caiga.

¢) Ausencia con componentes tonicos. Durante la crisis puede
ocurrir una contraccién muscular ténica, que afecta los mus-
culos extensores o flexores. Si el paciente esta de pie, la ca-
beza puede echarse hacia atras arqueando el tronco y
ocasionar una retropulsion. La cabeza puede desviarse
tonicamente hacia un lado.

d) Ausencia con automatismos. Durante una crisis de ausencia
son frecuentes los automatismos. Estos se manifiestan de
las formas siguientes: chasquido de labios, movimientos
deglutorios, manoseo de la vestimenta o deambulacion sin
sentido. Si se le habla, el paciente puede grufiir o rotar la ca-
beza hacia la voz; si se le toca a veces frota el sitio tocado.

e) Ausencia con componentes autondmicos. Se observan cam-
bios en la respiracion y en la frecuencia cardiaca, palidez,
enrojecimiento o enuresis. Ocurren con frecuencia formas mix-
tas de ausencia.
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De acuerdo con las caracteristicas electroclinicas la crisis de au-
sencia se clasifica en tipica y atipica.

a) Ausencia tipica puede ser simple y compleja. Los pacientes
tienen intelecto normal, desarrollo neurolégico normal, una
historia familiar evidente de crisis de ausencia, buena res-
puesta a los medicamentos antiepilépticos y pronéstico favo-
rable. Por lo general se presenta formando parte de sindromes
epilépticos idiopaticos como: la epilepsia con ausencia de la
infancia, epilepsia con ausencia juvenil y epilepsia mioclénica
juvenil.

La hiperventilacion, la fotoestimulacion y la hipoglucemia acti-
van la crisis de ausencia tipica.

El electroencefalograma ictal muestra descargas de punta-
onda a una frecuencia de 3 Hz (ciclos por segundo), repetitivas,
regulares, bilaterales y simétricas. La descarga puede iniciar-
se con puntas frontales, unilateral o bilateralmente. El interictal
muestra una actividad de base normal, aunque a veces se
evidencian descargas, por lo general, regulares y simétricas.

Pozo Lauzan y colaboradores en 1984 encontraron en pa-
cientes con epilepsia, con ausencias de la infancia, que 94,7 %
de los casos que presentaban una actividad de base normal
en el electroencefalograma, tuvieron crisis de ausencia sim-
ple, mientras que solo 5,3 % de los pacientes mostraron cri-
sis de ausencia compleja.

b) Ausencia atipica puede ser simple o compleja. Se caracteri-
za por desarrollo neuroldgico anormal, retardo mental, resis-
tencia al tratamiento antiepiléptico y se asocia con otros tipos
de crisis como las atdnicas, tonicas y mioclénicas. El comienzo
y la terminacion no son tan subitos como en la crisis de au-
sencia tipica y los cambios en el tono muscular son mas pro-
nunciados. Con frecuencia forma parte de encefalopatias
epilépticas como el sindrome de Lennox-Gastaut y la epilep-
sia con punta-onda continua durante el suefio lento.

El electroencefalograma ictal es mas heterogéneo. Se ob-
servan descargas de punta-onda a una frecuencia menor
que 3 Hz, entre 1,5y 2,5 Hz, bilaterales, irregulares y
asimétricas. El electroencefalograma interictal muestra una
actividad de base anormal, las descargas de puntas y com-
plejos de punta-onda son, con frecuencia, irregulares y
asimeétricas.

2. La crisis mioclonica son sacudidas bruscas, como las produ-
cidas por un corrientazo, que en ocasiones son generalizadas
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o confinadas a la cara, el tronco, una o mas extremidades, a
musculos o grupos de musculos aislados. Estas mioclonias
son repetitivas o relativamente aisladas. Pueden ocurrir con
predominio en las horas de conciliar el suefio o de despertar,
asi como, ser exacerbadas por movimientos voluntarios. La
duracién es breve, menos que 350 ms.

El electroencefalograma ictal muestra descargas de polipunta-
onda o a veces punta y onda u onda aguda y onda lenta. El
interictal muestra descargas iguales que las del ictal.

3. Crisis clénica. Se caracteriza por contracciones clénicas
repetitivas, cuya amplitud no disminuye a medida que decrece
su frecuencia. La fase posictal habitualmente es breve.

El electroencefalograma ictal muestra actividad rapida y ondas
lentas; en ocasiones descargas de punta-onda. El interictal
muestra descargas de punta-onda o polipunta-onda.

4. Crisis tonica. Se manifiesta por el aumento del tono postural
con contracciones musculares tonicas. Puede afectar los mUs-
culos flexores o extensores de forma simétrica. También ocu-
rren crisis ténicas axiales con extension de la cabeza, cuello y
tronco.

El electroencefalograma ictal muestra actividad rapida de bajo
voltaje o ritmos rapidos de 9 a 10 ciclos/s 0 més, disminuye en
frecuencia y aumenta en amplitud. El electroencefalograma
interictal muestra descargas mas o menos ritmicas de ondas
agudas y ondas lentas, a veces asimétricas. Actividad de fon-
do con frecuencia anormal para la edad.

5. Crisis tdnico-clénica. Son las crisis generalizadas que se ob-
servan con mayor frecuencia. Existe una contraccion ténica
subita; a continuacion ocurren movimientos clonicos de la cara,
cuello, miembros superiores e inferiores, con una duracién
variable. Puede ocurrir cianosis, incontinencia y el paciente
morderse la lengua. Al final de la fase cldnica, se observa una
respiracion profunda y una relajacién muscular generalizada.
El paciente permanece sin recuperar la conciencia por un tiem-
po variable (periodo posictal). Si las crisis son de breve dura-
cibn, no se observa somnolencia posictal. El
electroencefalograma ictal muestra un ritmo de 10 ciclos/s o
mas, disminuye en frecuencia y aumenta en amplitud durante
la fase tdnica, con interrupcién de ondas lentas durante la fase
clénica.

En el electroencefalograma interictal se observan descargas

de polipunta-onda, o puntas y ondas, a veces ondas agudas y
ondas lentas.
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6. Crisis atonicas. Ocurre una brusca disminucién en el tono mus-
cular, la cual puede ser fragmentaria y llevar a una caida de un
miembro o la pérdida de todo el tono muscular que provoca la
caida al suelo.

Cuando estos ataques son extremadamente breves (1 s de du-
racién) se conocen como caidas o drop attacks. Si existe pér-
dida de la conciencia, esta es muy breve. En el caso de crisis
atonicas mas prolongadas (minutos), la caida puede ser lenta
como en una relajacion ritmica y progresiva.

En el electroencefalograma ictal se observan descargas de
polipunta-onda o aplanamiento o actividad rapida de bajo volta-
je. El electroencefalograma interictal muestra descargas de
polipunta y onda lenta.

Crisis epilépticas no clasificadas

Se refiere a todas las crisis que no pueden ser clasificadas debido
a los datos inadecuados e incompletos, y algunas que por sus ca-
racteristicas no pueden ser incluidas en las categorias descritas en
la clasificacion. Esta incluye algunas crisis neonatales, por ejemplo:
movimientos oculares ritmicos, masticacion y movimientos
natatorios.

Es evidente la gran diversidad de crisis epilépticas; se debe tener
en cuenta que no todas son convulsivas.

Una convulsion es toda contraccion involuntaria de la musculatura
del cuerpo, existe un componente motor. No todas las convulsiones
son de naturaleza epiléptica.

Las crisis tonico-clénicas generalizadas y las crisis ténicas son
ejemplos de crisis epilépticas convulsivas. Las crisis de ausencia,
las crisis parciales con sintomas autonémicos y las crisis parciales
con sintomas somatosensitivos 0 sensoriales son ejemplos de
crisis epilépticas no convulsivas.

Propuesta de clasificacion de las epilepsias y sindromes
epilépticos

En el afio 1985 se publicé la propuesta de clasificacién de las
epilepsias y sindromes epilépticos por la Liga Internacional contra
la Epilepsia.

En 1989 se revisO esta propuesta de clasificacion que aun per-
manece vigente y que se relaciona a continuacion:

A. Epilepsias y sindromes relacionados con localizacién (focales,
locales y parciales):
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1. Idiopaticas (inicio relacionado con la edad):
a) Epilepsia benigna de la infancia con puntas centrotemporales.
b) Epilepsia de la infancia con paroxismos occipitales.
c¢) Epilepsia primaria de la lectura.

2. Sintométicas:

a) Epilepsia crénica progresiva parcial continua de la infancia
(sindrome de Kojewnikow, variedad de Rasmussen).

b) Sindromes caracterizados por crisis con modos especificos
de inicio (epilepsias reflejas).

c) Epilepsias del I6bulo frontal.

d) Epilepsias del I6bulo temporal.

e) Epilepsias del I6bulo parietal.

f) Epilepsias del I6bulo occipital.

3. Criptogénica.
B. Epilepsias y sindromes generalizados:

1. Idiopéticos, con inicio relacionado con la edad (aparecen en
orden cronoldgico):
a) Convulsion neonatal benigna familiar.
b) Convulsion neonatal benigna.
c) Epilepsia mioclénica benigna de la lactancia.
d) Epilepsia con ausencias de la infancia (picnolepsia).
e) Epilepsia con ausencias juvenil.
f) Epilepsia mioclonica juvenil.
g) Epilepsia con crisis tonico-clénicas al despertar.
h) Otras epilepsias generalizadas idiopaticas no definidas
antes.
i) Epilepsias con crisis provocadas por modos especificos de
activacion (epilepsias reflejas).
2. Criptogénicas o sintomaticas (en orden de edad):
a) Sindrome de West.
b) Sindrome de Lennox-Gastaut.
c¢) Epilepsia con crisis mioclonico-astaticas.
d) Epilepsia con ausencias mioclénicas.
3. Sintomaticas:
a) Sin causa especifica:

- Encefalopatia mioclénica precoz.
- Encefalopatia epiléptica infantil precoz con descarga-supresion.

- Otras epilepsias generalizadas sintomaticas no definidas
antes.
b) Sindromes especificos.
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C. Epilepsias y sindromes indeterminados (en cuanto a si son focales
0 generalizados):

1. Con crisis focales y generalizadas:
a) Crisis neonatales.
b) Epilepsia mioclonica severa de la lactancia.
c¢) Epilepsia con punta-onda continua durante el suefio lento.
d) Afasia epiléptica adquirida (sindrome de Landau-Kleffner).
e) Otras epilepsias indeterminadas no definidas antes.

2. Sin signos focales o generalizados inequivocos.

D. Sindromes especiales:
1. Crisis relacionadas con situaciones:
a) Convulsiones febriles.
b) Crisis aisladas o estados de mal epiléptico aislados.
c) Crisis que ocurren solo cuando hay un evento agudo
metabdlico o tdxico debido a factores tales como: alcohol,
drogas, eclampsia, hiperglucemia no cetésica.

Clasificacion de las epilepsias y sindromes epilépticos segun
las causas

Como un sindrome epiléptico es un trastorno que se caracteriza
por un conjunto de sintomas y signos, hay que considerar varios
aspectos: edad de comienzo, tipo de crisis, historia de salud del
paciente, causa, anatomia, factores precipitantes; hallazgos
neurolégicos, psicoldgicos, electroencefalograficos y estudios
imagenologicos.

El diagnostico de un sindrome epiléptico es importante porque
tiene implicaciones prondsticas y terapéuticas. Sin embargo, no en
todos los pacientes se puede identificar un sindrome epiléptico. En
estos casos es mas dificil establecer un prondstico.

De acuerdo con la causa las epilepsias y sindromes epilépticos
pueden ser: idiopaticos, criptogénicos y sintomaticos.

l. Idiopatico. Se refiere a epilepsias y sindromes epilépticos en
los que no existe una lesion cerebral estructural subyacente, u
otros sintomas o signos neurolégicos. Por lo general son de-
pendientes de la edad y existe una fuerte predisposicién
genética.

Il. Criptogénico. Se refiere a trastornos cuya causa esta oculta.
Se presume que sean sintomaticos, pero se desconoce la
causa.
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Con el surgimiento de numerosas técnicas de neuroimage-
nologia: tomografia axial computarizada de craneo (TAC), re-
sonancia magnética craneal (RMN), tomografia por emisién de
positron unico (SPECT), tomografia por emision de positrén
(PET) entre otros, se preciso la causa de muchas epilepsias y
sindromes epilépticos que hasta ese momento eran conside-
rados como criptogénicos.

lll. Sintomético. Se refiere a las epilepsias y sindromes epilépticos
gue son el resultado de una o mas lesiones cerebrales estruc-
turales, que son de causa prenatal, perinatal o posnatal, los
cuales se relacionan a continuacion:

A. Factores causales prenatales:

1. Malformaciones debidas a desarrollo cortical anormal:
a) Agiria/paquigiria.
b) Heterotopia nodular periventricular.
¢) Heterotopia focal.
d) Polimicrogiria unilateral.
e) Hemimegalencefalia.
f) Esquizencefalia.

2. Otras malformaciones cerebrales:
a) Sindrome de Aicardi.
b) Sindrome de PEHO (encefalopatia progresiva con edema
subcuténeo, hipsarritmia y atrofia del nervio 6ptico).
c) Otras.

3. Sindromes neurocutaneos:
a) Complejo de la esclerosis tuberosa.
b) Neurofibromatosis.
¢) Hipomelanosis de Ito.
d) Sindrome del nevo epidérmico.
e) Sindrome de Sturge-Weber.

4. Anomalias cromosomicas:
a) Sindrome de monosomia parcial 4p.
b) Trisomia 12p.
c¢) Sindrome de duplicacion-inversion 15.
d) Cromosoma 20 en anillo.
e) Sindrome de cromosoma X fragil.
f) Sindrome de Angelman.
g) Otras.

5. Errores innatos del metabolismo:
a) Hiperglucinemia no cetdsica.
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b) Acidemia propidnica.
c¢) Deficiencia de sulfito oxidasa.
d) Deficiencia de piridoxina.
e) Trastornos en el metabolismo de los aminoacidos.
f) Trastornos en el ciclo de la urea.
g) Otros.

6. Infecciones prenatales:
a) Toxoplasmosis.
b) Citomegalovirus.
c) Rubéola.
d) Herpes simple.

7. Insulto hipdxico-isquémico:
a) Poroencefalia.
b) Leucomalacia periventricular.

B. Factores causales perinatales:

1. Encefalopatia hipdxico-isquémica:
a) Leucomalacia periventricular.
b) Poroencefalia.

2. Traumatismo al nacimiento.

3. Hiperbilirrubinemia.

C. Factores causales posnatales:

1. Enfermedades infecciosas:

a) Meningoencefalitis bacteriana, viral, micotica, parasitaria y
protozoaria.

b) Abscesos cerebrales.

2. Traumatismos craneales.

3. Accidentes vasculares encefélicos.

4. Tumores intracraneales y metastésicos.

5. Encefalopatia hipoxico-isquémica: paro cardiaco, entre otros.

La Asamblea General de la Liga Internacional contra la Epilepsia
aprobd la propuesta del Grupo Trabajo sobre Clasificacion y Termi-
nologia de dicha organizacion, de un esquema diagndstico para
personas con crisis epilépticas y con epilepsia. Esto se efectué en
el marco del XXIV Congreso Internacional de Epilepsia efectuado
en Buenos Aires en mayo de 2001.
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En este esquema se propuso realizar varios cambios definitivos
en conceptos y en terminologia y, ademas, se presentaron clasifi-
caciones, a manera de ejemplos, de lo que podia ser desarrollado
en el futuro.

Es muy importante aclarar que hasta ahora las clasificaciones de
las crisis epilépticas del afio 1981 y de los sindromes epilépticos
del afio 1989 continlan vigentes y estas no seran desechadas o
descartadas a menos que clasificaciones mejores sean aprobadas.
Sin embargo, esto no significa que no puedan ser sugeridas modi-
ficaciones a las que estan en vigencia.

Recientemente en el afio 2006, el Grupo Central de Clasificacion
de la Liga Internacional contra la Epilepsia publicé un reporte en el
gue planted que cualquier cambio en la clasificacién de las crisis y
sindromes epilépticos debe ser un proceso continuo y dinamico.
Un propdsito importante del reporte es estimular la realizacion de
investigaciones, no solo para elaborar una clasificacién de las cri-
sis y sindromes epilépticos con valor cientifico, sino también, para
comprender mejor los mecanismos fundamentales y desarrollar
mas medios efectivos de diagndstico, tratamiento y prevencion.

A continuacién se expresan las caracteristicas principales de di-
ferentes sindromes epilépticos, algunos de ellos no incluidos en la
clasificacion de las epilepsias y sindromes epilépticos del afio 1989.

Sindromes epilépticos

Epilepsia benigna de la infancia con puntas centrotemporales

Es la epilepsia idiopatica méas frecuente en los nifios. El comien-
zo de las manifestaciones clinicas se sitla entre los 3y 13 afios de
edad. Predomina en el sexo masculino. Se relaciona con una muta-
cion localizada en el cromosoma 15q14.

Se sefala la presencia de antecedentes familiares de epilepsia 'y
la existencia de antecedentes personales de crisis febriles.

Es caracteristico la ausencia de déficit neurolégico e intelectual,
tiene una predisposicion genética y cursa hacia la curacion espon-
tanea antes de la adolescencia.

Las crisis son generalmente breves, de varios segundos a 2 min
y poco frecuentes. Las crisis tienden a manifestarse durante el suefio;
con frecuencia son focales y se localizan en una hemicara o en los
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miembros. Los pacientes pueden presentar hipersalivacion y soni-
dos guturales. A veces presentan parestesias unilaterales. Las cri-
sis en ocasiones se generalizan secundariamente, con mayor
frecuencia cuando ocurren durante el suefio.

En un trabajo realizado en 1986, en nifios diagnosticados con
epilepsia benigna de la infancia con puntas centrotemporales, en el
Departamento de Neuropediatria del Hospital “William Soler”, se
constaté que las crisis epilépticas mas frecuentes fueron las clonicas
localizadas en una hemicara (60 %) y la mayoria de las crisis ocu-
rrieron durante el suefio (90 %).

El electroencefalograma interictal, de vigilia, muestra descar-
gas de puntas lentas, difasicas, de gran amplitud, seguidas por
ondas lentas que se localizan en las regiones centrotemporales.
Estas descargas son unifocales o multifocales (Fig. 2.1). En al-
gunos pacientes se han observado puntas occipitales. Algunos tra-
zados electroencefalograficos muestran descargas de puntas-ondas
generalizadas.
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Fig. 2.1. Existen descargas localizadas en las regiones central y temporal del hemisferio
izquierdo. Derivaciones: T3-T5: temporal media izquierda-temporal posterior izquierda;
T5-0O1: temporal posterior izquierda-occipital izquierda; T4-T6: temporal media derecha-
temporal posterior derecha; T6-O2: temporal posterior derecha-occipital derecha; F3-C3:
frontocentral izquierda; C3-P3: centroparietal izquierda; P3-O1: parietooccipital izquierda;
F4-C4: frontocentral derecha; C4-P4: centroparietal derecha; P4-02: parietooccipital
derecha.
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El electroencefalograma interictal durante todas las etapas del
suefio muestra un aumento de la frecuencia de las descargas
centrotemporales.

El prondstico de este sindrome epiléptico es excelente.

Epilepsia occipital benigna de la infancia de comienzo precoz
(tipo Panayiotopoulos)

Después de la epilepsia benigna con puntas centrotemporales,
es el sindrome epiléptico focal benigno mas frecuente en el nifio.
Afecta aproximadamente 6 % de los nifios menores de 13 afios de
edad.

La edad de comienzo es alrededor de los 5 afios. No existe pre-
dominio de sexo. La mayoria de las crisis son nocturnas durante el
suefio, y no son frecuentes. Los nifios presentan manifestaciones
autondmicas y trastornos de conducta, con mayor frecuencia irritabi-
lidad. Es frecuente la presencia de: vomitos ictales, por lo general
al comienzo de la crisis; desviacion de los ojos y la cabeza hacia
un lado, que puede progresar hacia una crisis unilateral hemiclonica
0 una crisis tonico-clonica generalizada. Aproximadamente la ter-
cera parte de los pacientes presentan un estado de mal epiléptico
focal.

El electroencefalograma interictal de vigilia muestra descargas
de puntas y punta-onda occipitales, que en la mayoria de los pa-
cientes desaparecen con la apertura de los ojos.

Las descargas se activan durante el suefio en la mayoria de los
casos. En el 30 % de los pacientes el electroencefalograma
interictal puede ser normal o mostrar descargas de puntas
extraoccipitales.

El pronéstico de este sindrome epiléptico es excelente.

Epilepsia occipital de la infancia de comienzo tardio (tipo
Gastaut)

La edad media de comienzo de las manifestaciones clinicas es
alrededor de los 8 afos. Es una epilepsia muy poco frecuente,
con una prevalencia probable de 0,2 a 0,9 % de todas las epilep-
siasy de 2 a 7 % de las epilepsias focales benignas del nifio. No
existe predominio de sexo.

Las crisis comienzan habitualmente con sintomas visuales
como amaurosis, fosfenos, alucinaciones visuales complejas e
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ilusiones. Pueden presentar crisis hemiclénicas, automatismos y
crisis tonicoclonicas generalizadas. La desviacion de los ojos ocu-
rre aproximadamente en 70 % de los casos y con frecuencia se
asocia con desviacién de la cabeza hacia el mismo lado. La cefa-
lea poscritica es un fendmeno importante. Puede ser generaliza-
da y de intensidad ligera a moderada. En algunos casos puede
ser severay se asocia con nquseas, vomitos, fotofobia y fonofobia.
Las crisis son, por lo general, frecuentes, diurnas, ocurren duran-
te la vigilia y duran desde varios segundos a menos de 3 min.

El electroencefalograma interictal muestra paroxismos
occipitales mientras los ojos permanecen cerrados, pues al abrir-
los desaparecen las descargas (Fig. 2.2).

Son frecuentes la presencia de puntas occipitales esporadicas
0 un electroencefalograma normal.

El pronéstico de este sindrome epiléptico es bueno de forma
habitual.
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Fig. 2.2. El trazado muestra descargas de punta-onda y punta-onda frustre en ambas
regiones occipitales. La flecha sefiala la desapariciéon de las descargas con la apertura
de los ojos. Derivaciones: F3-C3: frontocentral izquierda; C3-O1: centrooccipital izquierda;
01-T3: occipitotemporal izquierda; T3-F3: temporofrontal izquierda; F4-C4: frontocentral
derecha; C4-02: centrooccipital derecha; O2-T4: occipitotemporal derecha; T4-F4:
temporofrontal derecha.
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Crisis infantiles familiares benignas

Es un sindrome autosémico dominante. Se han descrito 2 locus,
uno en el cromosoma 19q, y el segundo en el cromosoma 2924,
aunque no se han identificado los genes. La asociacién de crisis
infantiles familiares benignas a una coreoatetosis paroxistica cons-
tituye un sindrome diferente, que esté ligado al cromosoma 16p.

Las crisis infantiles familiares benignas se caracterizan por la
aparicion de crisis focales entre los 3y 12 meses de edad. Existen
antecedentes familiares de crisis similares que ocurrien a la misma
edad. Las crisis se manifiestan por desviacion de la cabezay de los
ojos, hipertonia generalizada y posteriormente sacudidas bilatera-
les de los miembros. Se presentan en series. Los pacientes tienen
un neurodesarrollo normal, buena respuesta al tratamiento
anticonvulsivante y, por lo general, las crisis no recurren después
de suspender el tratamiento.

Epilepsia del I6bulo frontal nocturna autosémica dominante

Las manifestaciones clinicas se inician, por lo general, a los 8 afios
de edad. Se hereda de forma autosémica dominante. El gen de
esta epilepsia se localiza en el cromosoma 20q13.2. Un segun-
do locus se ha localizado en el cromosoma 15q24.

Las crisis son nocturnas, con frecuencia durante el suefio. Se
caracterizan por crisis focales motoras breves, en series, con
manifestaciones tonicas o hipercinéticas. Los pacientes pueden
presentar movimientos bruscos de los miembros y del tronco,
que conducen a posturas disténicas breves, que a veces recuer-
dan el aspecto de una marioneta. También pueden observarse
crisis diurnas en los casos mas severos. Los principales facto-
res desencadenantes de las crisis son la falta de suefio y el
estrés. En un numero aproximado a la mitad de los pacientes, se
observan crisis secundariamente generalizadas.

El examen neurologico y los exAmenes neuroimagenoldgicos
son normales. Sin embargo se han encontrado trastornos psi-
quiatricos durante el periodo activo de la epilepsia, como son:
irritabilidad, agresividad e impulsividad.

El electroencefalograma interictal es normal en muchos pacien-
tes. Puede mostrar descargas en una o ambas regiones frontales
0 en la regién frontal posterior.

Los registros simultdneos de video electroencefalograma
polisomnograficos muestran que las crisis ocurren durante el sue-
flo lento, sobre todo en la etapa 2.
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El pronéstico de este sindrome epiléptico es variable. En algunos
pacientes es favorable, mientras que en otros persisten las crisis.

Epilepsia del I6bulo temporal familiar

Es un sindrome epiléptico de caracter familiar. Puede dividirse en
una forma mesial y en una forma lateral. Tiene una herencia
autosomica dominante. Se inicia durante la adolescencia o en el
adulto joven. No existen antecedentes de crisis febriles. Hasta el
momento no se ha identificado ningun locus en la forma mesial. Sin
embargo en la forma lateral se ha identificado un locus en el
cromosoma 10g24, aunque se desconoce el gen.

La forma mesial se caracteriza por manifestaciones psiquicas, y
menos frecuente vegetativas o sensoriales. El sintoma psiquico
predominante es una sensacion de “ya visto”. Otros sintomas que
se observan son el miedo, nuseas, taquicardia, una impresion de
movimientos lentos e ilusiones visuales o auditivas. Ocurren crisis
focales simples, crisis focales complejas, y en 70 % de los casos
se han sefalado crisis ténico-clonicas generalizadas.

La forma lateral se manifiesta por alucinaciones auditivas y otros
sintomas sensoriales (visuales, olfatorios, vertiginosos y cefalicos).
Los eventos motores son raros.

El examen neuroldgico y los examenes neuroimagenoldgicos son
normales.

El electroencefalograma interictal muestra anomalias en 50 a 65 %
de los casos. En la forma lateral, las anomalias se localizan en las
regiones temporales o en la region temporooccipital. En la forma
mesial, el electroencefalograma interictal muestra descargas tem-
porales.

No todos los pacientes evolucionan de forma favorable en lo que
se refiere al control de las crisis.

Epilepsia focal familiar con focos variables

Es un sindrome autosémico dominante. Se ha indicado la posibi-
lidad de ligamiento al cromosoma 2g. Se ha demostrado un
ligamiento al cromosoma 22g11-q12, aunque el gen responsable
de esta entidad no se ha identificado todavia. Las crisis comienzan
alrededor de los 13 afios. Las crisis focales se originan en diferentes
regiones de la corteza cerebral en diferentes miembros afectados
de una familia. Una familia puede presentar individuos con una epi-
lepsia frontal y otros con una epilepsia temporal, parietal u occipital.

Se manifiesta por crisis focales simples y complejas, en su
mayoria nocturnas. Se han observado crisis focales secundaria-
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mente generalizadas. No hay evidencias de dafio estructural cere-
bral o disfuncion neurol6gica permanente.

El electroencefalograma interictal puede mostrar descargas en
diferentes localizaciones. Un individuo presenta descargas en una
sola region. El suefio, por lo general, activa las descargas.

La mayoria de los pacientes responden de forma favorable a los
medicamentos antiepilépticos.

Epilepsia del I6bulo temporal mesial con esclerosis del
hipocampo

La esclerosis temporal mesial o esclerosis del hipocampo es un
término histopatolégico que define la pérdida neuronal y la gliosis en
el hipocampo y, con frecuencia, también en la amigdala, el uncusy
la region parahipocampal.

Esta epilepsia se asocia con la existencia de factores precipitantes
que ocurren en edades precoces de la vida como son: las crisis
febriles, traumatismos craneoencefélicos y procesos infecciosos
sutiles que desencadenan la pérdida neuronal. También se ha se-
falado la existencia de microdisgenesias hipocampales como
inductoras del inicio del proceso, y que las crisis por si mismas
pueden producir pérdida neuronal.

La primera crisis es habitualmente una convulsion generalizada o
una crisis focal compleja, con frecuencia febril. Se inician en la
segunda infancia y adolescencia. Los episodios debutan por lo ge-
neral por un aura, que puede ser una sensacion epigastrica que se
asocia con trastornos emocionales como la ansiedad o el miedo.
También son frecuentes otros sintomas psiquicos y vegetativos
(rubicundez, palidez, midriasis y taquicardia). Algunos pacientes pue-
den presentar sensaciones olfativas. Al final del aura se observa
una mirada vaga y automatismos oroalimentarios con un trastorno
progresivo de la conciencia. Los automatismos manuales son fre-
cuentes y los verbales son menos frecuentes. Las crisis duran ha-
bitualmente de 1 a 2 min. La generalizacion secundaria de las crisis
y los estados de mal epiléptico son raros. El estrés, la privacion de
suefio y en las mujeres los cambios hormonales asociados al ciclo
menstrual, constituyen factores desencadenantes. Las crisis pue-
den ser clinicamente muy atipicas en los nifios de edad preescolar.

El examen neurolégico es por lo general normal, excepto la exis-
tencia de una paresia facial discreta, contralateral a la atrofia del
hipocampo. La evaluacién neuropsicolégica muestra trastornos de
la memoria. Los nifios pueden presentar trastorno del aprendizaje.
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El electroencefalograma interictal muestra puntas unilaterales
anteriores medias. En los lactantes y nifios la topografia de las
anomalias es menos definida, y puede tener una distribucién
temporofrontal o bilateral.

La resonancia magnética muestra en la mayoria de los casos
una atrofia unilateral del hipocampo, con aumento de la sefial y un
hipocampo contralateral aparentemente normal.

Las crisis remiten durante varios afios y reaparecen al final de la
adolescencia o comienzo de la vida adulta, con un aumento paula-
tino de la frecuencia.

Sindrome de Rasmussen

Se trata de una condicion relativamente infrecuente. Se inicia en-
tre las edades de 1 a 15 afios y la edad media es de 5 afios. Se
caracteriza por el desarrollo de una epilepsia parcial continua, la
aparicion de una hemiplejia progresiva, deterioro intelectual de pro-
gresion lenta y atrofia progresiva del hemisferio afectado evidencia-
da mediante estudios imagenolégicos (tomografia axial
computarizada y resonancia magnética).

En algunos pacientes existen antecedentes personales de episo-
dios inflamatorios o infecciosos durante los 6 meses precedentes
alinicio de la epilepsia. La mayoria de estos episodios son infecciones
de las vias aéreas superiores, de posible causa viral y otras infec-
ciones como la varicela y parotiditis.

La manifestacion inicial es una crisis focal con generalizacion
secundaria o sin esta. Las crisis focales simples motoras son las
mas frecuentes, seguidas por las focales complejas. El estado de
mal epiléptico se presenta en 20 % de los casos. Las crisis son
frecuentes y persisten durante la evolucidn de esta condicién, y son
por lo general refractarias al tratamiento antiepiléptico. En muchos
casos son diarias. En la mitad de los pacientes se desarrolla la
epilepsia parcial continua que puede durar desde horas hasta afios.
Ademas de la hemiplejia, pueden ocurrir trastornos visuales y del
lenguaje (disfasia y disartria).

En el electroencefalograma se constata, en muchos pacientes,
una actividad de base anormal con la presencia de actividad delta
polimorfa intermitente, bilateral y ritmica. En algunos casos la acti-
vidad lenta es unilateral.

En el electroencefalograma interictal se han constatado descar-
gas bilaterales y sincronicas, descargas multiples independientes,
localizadas en un hemisferio, y descargas independientes bilatera-
les y multiples.
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El liquido cefalorraquideo puede mostrar en ocasiones aumento
de las proteinas, pleocitosis o bandas oligoclonales.

Sindrome hemiconvulsion-hemiplejia

Es un sindrome raro. Se caracteriza por la ocurrencia de convul-
siones. Afecta de manera exclusiva o principal un hemicuerpo, se-
guido de forma inmediata por una hemiplejia flaccida, de duracién
variable, localizada en el mismo hemicuerpo de las convulsiones, y
posteriormente aparece una epilepsia con crisis focales. La epilep-
sia se desarrolla uno o varios afios después de las convulsiones
iniciales. Se inicia antes de los 4 afios de edad. Se considera que
en un grupo de pacientes, este sindrome estéa en relacion con dife-
rentes causas como: traumas craneales, enfermedades infeccio-
sas (meningoencefalitis, otitis, infecciones pulmonares) y en otros
casos se asocia con crisis febriles complejas.

El electroencefalograma ictal, en la etapa inicial, muestra ondas
lentas bilaterales, ritmicas, de 2 a 3 ciclos/s, mas amplias en el
hemisferio contralateral a la crisis clinica. En la etapa clinica en que
aparece la epilepsia, el electroencefalograma interictal muestra des-
cargas de punta-onda bilaterales, multifocales y bilaterales, punta-
onda unifocales, y puntas unifocales y localizadas en un hemisferio.

Crisis parciales migratorias de la lactancia

Se inicia entre la primera semana y los 7 meses de vida. Se des-
conoce la causa. Las crisis son parciales, con fenébmenos motores
0 sin estos. Las crisis iniciales tienen componentes motores y
autonémicos que consisten en apnea, cianosis y rubicundez. Las
crisis posteriormente se manifiestan por desviacion lateral de los
ojos y la cabeza, sacudidas de los miembros, movimientos de
masticacion, apnea, rubicundez y salivacion. Las crisis en ocasio-
nes se generalizan secundariamente. Al final del primer afio, se vuel-
ven casi continuas. Entre las crisis los nifios se muestran hipoténicos
y somnolientos. Aparece de forma progresiva microcefalia. Esta
entidad se acompafa de un retardo del neurodesarrollo global que
se hace mas severo con el tiempo.

El electroencefalograma interictal puede ser normal durante las
primeras semanas. Con posterioridad pueden observarse descar-
gas de puntas multifocales, sobre todo en las regiones centrales y
temporales y una actividad de base anormal con ondas lentas
generalizadas. Posteriormente en todos los electroencefalogramas
se aprecian puntas multifocales.
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El electroencefalograma ictal muestra descargas localizadas en
diferentes regiones cerebrales, una descarga se inicia antes que la
precedente haya finalizado. Las descargas electroclinicas duran de
1a4 min.

La tomografia axial computarizada de craneo y la resonancia
magnética de craneo no muestran anomalias en la mayoria de los
pacientes.

El prondstico es muy desfavorable porque en la mayoria de los
casos las crisis nunca se controlan.

Epilepsia mioclonica benigna de la lactancia

La edad de comienzo es entre los 4 meses y 3 afos, se presenta
en nifios con un neurodesarrollo normal. Se caracteriza por mioclonias
breves (1 a 3 s) que afectan los miembros superiores y la cabeza,
con menor frecuencia los miembros inferiores. La intensidad de las
mioclonias varia de un nifio a otro y de una crisis a otra. Las formas
mas ligeras provocan solo un movimiento breve de la cabeza hacia
adelante o un simple cierre de los ojos. Ocurren varias veces en el
dia, pero no en series largas. En algunos pacientes, las mioclonias
pueden ser provocadas por un ruido repentino, un estimulo tactil o
la estimulacion luminosa intermitente. Con frecuencia los pacien-
tes tienen antecedentes familiares de convulsiones o epilepsia.
De los pacientes, 30 % tienen antecedentes personales de crisis
febriles simples. No se acompafian de otros tipos de crisis, aunque
en la etapa de la adolescencia algunos pacientes pueden presentar
crisis tonico-clonicas generalizadas.

El electroencefalograma interictal de vigilia puede ser normal. Las
descargas espontaneas de punta-onda son raras. Los registros de
suefo, en la etapa de movimientos rapidos de los ojos, pueden evi-
denciar descargas de punta-onda generalizadas.

El electroencefalograma ictal muestra descargas de punta-onda
rapidas generalizadas o de polipunta-onda a mas de 3 Hz, durante
el mismo tiempo que duran las mioclonias.

Con un tratamiento adecuado las mioclonias se controlan con
facilidad. La evolucién psicoldgica es favorable y la mayoria de los
pacientes son normales. Sin embargo, un retardo en el inicio del
tratamiento puede afectar el neurodesarrollo.

Epilepsia con crisis miocldnico-astéticas

La epilepsia comienza entre los 7 meses y 7 afios. Predomina en
el sexo masculino. Se han sefalado antecedentes familiares de
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crisis febriles y de epilepsia en un grupo de pacientes con esta en-
tidad. También se ha detectado la ocurrencia de crisis febriles sim-
ples antes del inicio de la epilepsia en algunos pacientes. El
neurodesarrollo es normal antes del inicio de las crisis. Es un sin-
drome epiléptico generalizado, genéticamente determinado, que se
caracteriza por la presencia de crisis mioclonicas, astaticas o
mioclonico-astaticas, ausencias atipicas que se asocian a una dis-
minucién del tono muscular y crisis tonico-clonicas generalizadas
febriles o afebriles. Pueden ocurrir crisis tonicas fundamentalmente
durante el suefio y pueden repetirse en series. Las crisis tonico-
clénicas representan por lo general la primera manifestacion
clinica. En algunos pacientes las crisis miocldnicas son desenca-
denadas por la estimulacién luminosa.

En 36 % de los casos se observan estados de mal epiléptico no
convulsivos que se caracterizan por apatia, estupor, sacudidas irre-
gulares de los musculos faciales y de los miembros. Pueden ocurrir
en series crisis astaticas y movimientos de cabeceo. El estado de
mal epiléptico puede durar horas y dias, y aparece de forma espon-
tanea o puede ser provocado por un tratamiento inadecuado, con
frecuencia por la carbamazepina y la vigabatrina.

El electroencefalograma interictal muestra oleadas de polipuntas
0 punta-onda generalizadas de 2 a 3 ciclos/s, con frecuencia
asimétricas. El suefio aumenta las descargas generalizadas (Fig. 2.3).

El tipo de patrén electroencefalogréafico ictal depende del tipo de
crisis. Mediante registros simultaneos de video electroencefalo-
grama se ha podido detectar que en los nifios que predominan las
crisis mioclonicas, el patron electroencefalografico muestra breves
descargas de punta-onda y de polipunta-onda irregulares. En los
casos que tienen principalmente crisis astaticas o mioclénico-
astaticas se observan descargas de punta-onda de 2 a 3 ciclos/s y
variantes de punta-onda. En la mayoria de los pacientes existe una
respuesta positiva a la fotoestimulacion.

Las crisis tonicas se acompafian de descargas de polipuntas de
10 a 15 ciclos/s.

El estado de mal mioclonico se asocia con un trazado
electroencefalografico muy irregular y caético, muestra descargas
de punta-onda independientes.

La evolucién es variable. Algunos pacientes evolucionan de forma
favorable con desaparicion de las crisis y un desarrollo cognitivo
normal, mientras en otros la evoluciéon es desfavorable con crisis
refractarias al tratamiento y deterioro intelectual.
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Fig. 2.3. Paciente de 6 afios con el diagnéstico de epilepsia mioclénico-astatica. Se
observan descargas de polipunta-onda generalizadas en el electroencefalograma interictal.
Derivaciones: F3-C3: frontal izquierda y central izquierda; C3-P3: central izquierda y
parietal izquierda; P3-O1: parietal izquierda y occipital izquierda; F7-T3: temporal anterior
izquierda y temporal media izquierda; T3-T5: temporal media izquierda y temporal posterior
izquierda; F4-C4: frontal derecha y central derecha; C4-P4: central derecha y parietal
derecha; P4-02: parietal derecha y occipital derecha; F8-T4: temporal anterior derecha y
temporal media derecha; T4-T6: temporal media derecha y temporal posterior derecha;
FZ-CZ: vértex anterior-vértex medio; CZ-PZ: vértex medio-vértex posterior.

Epilepsia con ausencias de la infancia

Las ausencias comienzan entre los 4 y 10 afios con un maximo
de incidencia a los 6 y 7 afos. Existe una elevada predisposicion
genéticay se observan antecedentes familiares de epilepsia en 15 %
de los casos. Predomina en el sexo femenino. Los pacientes son
normales desde el punto de vista neurologico e intelectual. Las
ausencias tienen un comienzo y final bruscos; con alteracién im-
portante de la conciencia. Las crisis son muy frecuentes durante el
dia, de duracion breve; se presentan de forma espontanea aunque
a veces son desencadenadas por diferentes factores como: emo-
cionales, intelectuales, hipoglucemia y la hiperventilacién; los
automatismos son frecuentes. Algunos pacientes presentan crisis
ténico-clonicas generalizadas, las cuales ocurren en la mayoria de
los casos de 5 a 10 afios después del comienzo de las ausencias.

El electroencefalograma interictal en ocasiones muestra punta-
onda aisladas o una breve descarga de punta-onda. Las descargas
son bilaterales o asimétricas. Se han observado puntas
centrotemporales.
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Se ha comprobado que una fotosensibilidad electroencefalografica
moderada puede existir. Sin embargo, se ha propuesto como crite-
rio de exclusion, la presencia de una fotosensibilidad clinica, lo que
no es aceptado por otros autores.

El electroencefalograma ictal muestra descargas de punta-onda
bilaterales, sincrénicas y simétricas a 3 ciclos/s. Las descargas
duran por lo general entre 4y 20 s (Fig. 2.4). El pronéstico para este
sindrome con frecuencia es excelente.
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Fig. 2.4. Se observan complejos de punta-onda a una frecuencia de 3 ciclos/s
generalizados. Obsérvese el predominio de la amplitud en las regiones anteriores.
Derivaciones: F3-P3: frontoparietal izquierda; P3-O1: parietooccipital izquierda; O1-T3:
occipitotemporal izquierda; T3-F3: temporofrontal izquierda; F4-P4: frontoparietal derecha;
P,-O4. parietooccipital derecha; O2-T4. occipitotemporal derecha; T4-F4: temporofrontal
derecha; FZ-CZ: vértex anterior- vértex medio.

Epilepsia con ausencias mioclénicas

Se inicia entre los 11 meses y 12 afios, siendo la edad media
7 afnos. Predomina en el sexo masculino. Los pacientes presentan
crisis de ausencias que se acompafan de crisis mioclénicas bila-
terales, con frecuencia asociadas a una contraccion tonica; las crisis
ocurren varias veces en el dia. Los pacientes pueden presentar otros
tipos de crisis como las tonico-clonicas generalizadas y las atonicas.
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Algunos presentan retardo mental antes del inicio de las crisis y en
otros se produce un deterioro intelectual después del comienzo.
El electroencefalograma ictal muestra descargas bilaterales, sin-
cronicas y simétricas de punta-onda a 3 ciclos/s.
La evolucién es variable. Las crisis pueden ser resistentes al tra-
tamiento y algunos pacientes presentan deterioro intelectual y otros
intelecto normal.

Epilepsia con ausencias juvenil

Las crisis de ausencias se inician entre los 10 y 17 afios. No existe
predominio de sexo. El intelecto es normal en estos pacientes. Las
crisis de ausencias son menos frecuentes que en la epilepsia con
ausencias de la infancia. Las crisis tonico-clénicas generalizadas
se observan con mas frecuencia que en la epilepsia con ausencias
de la infancia y ocurren, fundamentalmente, al despertar. Los pa-
cientes pueden presentar también crisis mioclénicas.

El electroencefalograma ictal muestra descargas de punta-onda a
una frecuencia superior a 3 ciclos/s, por lo habitual de 3,5 a 4 ciclos/s.
Las descargas ictales duran mas que en la epilepsia con ausen-
cias de la infancia y en la epilepsia mioclénica juvenil. Las descar-
gas se provocan facilmente por la privacion de suefio y por la
hiperventilacion.

La evolucion es, por lo general, favorable y la respuesta a los
medicamentos antiepilépticos es buena.

Epilepsia mioclénica juvenil

Se inicia, en la mayoria de los casos, entre los 12 y 18 afios.
Dentro de las epilepsias generalizadas idiopaticas, es una de las
mas frecuentes. La distribucion segun el sexo varia de acuerdo con
diferentes estudios. Se caracteriza por la presencia de sacudidas
mioclénicas espontaneas, bilaterales, simétricas, aisladas o
repetitivas y predominan en los miembros superiores. Estas crisis
ocurren en la mayoria de los casos poco tiempo después de des-
pertarse en la mafiana y se desencadenan por la privacion del suefio.
No se acompafian de ninguna alteracion perceptible de la conciencia.
La mayoria de los pacientes tienen crisis ténico-clénicas generali-
zadas poco tiempo después del despertar. Las crisis de ausencias
pueden ocurrir con menor frecuencia. Se trata de crisis de ausen-
cias tipicas simples, con una alteracion de la conciencia poco mar-
cada. Son poco intensas, infrecuentes y de breve duracion. También
en estos pacientes se han constatado, con frecuencia, mioclonias
aisladas, bruscas, orolinguofaciales desencadenadas al hablar.
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En el electroencefalograma ictal se observan descargas de
polipunta-onda bilaterales, sincrénicas y simétricas. La descarga
electroencefalografica comprende de 5 a 20 puntas con una
frecuencia de 12 a 16 Hz. Ondas lentas a una frecuencia de 3a 4 Hz
preceden o siguen a las polipuntas. La fotosensibilidad es frecuente.

El electroencefalograma interictal muestra complejos de polipunta-
onda con un numero reducido de puntas. También se observan
descargas de punta-onda irregulares, punta-onda rapidas, punta-
onda clasicas (frecuencia entre 2,5 y 3,5 Hz), punta-onda lentas
(frecuencia de 2,5 Hz) (Fig. 2.5).

Los pacientes no presentan deterioro neuroldgico ni intelectual.
Algunos casos tienen una personalidad inmadura y presentan
problemas en la integracion social. La respuesta al tratamiento
antiepiléptico con frecuencia es buena.
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Fig. 2.5. Paciente de 17 afios con el diagnéstico de epilepsia mioclénica juvenil. En el
electroencefalograma interictal se observa una oleada de descargas de punta-onda
generalizadas. Derivaciones: F3-C3: frontocentral izquierda; C3-P3: central y parietal
izquierda; P3-OL1: parietal y occipital izquierda; F7-T3: temporal anterior izquierda y temporal
media izquierda; T3-T5: temporal media izquierda y temporal posterior izquierda; F4-C4:
frontal derecha y central derecha; C4-P4: central derecha y parietal derecha; P4-O2:
parietal derecha y occipital derecha; F8-T4: temporal anterior derecha y temporal media
derecha; T4-T6: temporal media derecha y temporal posterior derecha; FZ-CZ: vértex
anterior-vértex medio. CZ-PZ: vértex medio-vértex posterior.

Epilepsia generalizada con crisis febriles plus

Es un sindrome epiléptico que se caracteriza por la existencia de
fenotipos epilépticos heterogéneos que incluye crisis febriles sim-
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ples y una variedad de fenotipos de epilepsia generalizada que se
inician en la infancia. Tiene una herencia autosomica dominante.
Se han identificado mutaciones en dos subunidades diferentes del
canal de sodio dependiente del voltaje. La primera mutacién se iden-
tificd en el gen de la subunidad betal del canal de sodio (SCN1B),
localizado en el cromosoma 19q13.1. Otras 5 mutaciones se han
identificado en el gen de la subunidad alfal del canal de sodio
(SCN1A), localizado en el cromosoma 2g.

El fenotipo mas frecuente es el de crisis febriles plus en nifios con
estas crisis de inicio precoz, que persisten después de los 6 afios
asociandose a crisis generalizadas ténico-clénicas, y que por lo
general cesan en la adolescencia. Las crisis febriles plus pueden
asociarse a otros tipos de crisis: ausencias, miocldnicas, atonicas,
crisis focales y al sindrome mioclénico-astatico. Se ha planteado
que la epilepsia mioclonica severa de la lactancia podria formar parte
del espectro clinico de la epilepsia generalizada con crisis febriles
plus, ocupando el extremo mas severo del sindrome.

El examen neurolégico y el nivel intelectual son normales, excep-
to en los fenotipos mas severos. Los examenes neurorradiograficos
son normales.

Los electroencefalogramas son normales o pueden mostrar una
actividad epileptiforme generalizada durante el periodo activo de la
epilepsia.

Epilepsia primaria de la lectura

Se inicia alrededor de los 17 afios. Es mas frecuente en el sexo
masculino y existe un fuerte componente genético. Las crisis
epilépticas son provocadas por la lectura prolongada en voz alta 'y
por textos de dificil lectura. Las crisis son focales motoras o sensi-
tivas motoras orofaciales, que pueden generalizarse secundaria-
mente, si no se interrumpe la lectura. También se han descrito crisis
visuales, aunque son menos frecuentes.

El electroencefalograma interictal es normal en la mayoria de los
casos, aunque en algunos pacientes se han observado descargas
de punta-onda bilaterales y anomalias paroxisticas temporales.

El electroencefalograma ictal muestra ondas angulares de pun-
tas o complejos de punta-onda que son, con frecuencia, bilaterales
de predominio unilateral. El prondstico para este sindrome es bueno.

Sindrome de West

Se caracteriza por la presencia de espasmos epilépticos, retardo
o detencion del neurodesarrollo e hipsarritmia en el electroencefa-
lograma, aunque el segundo elemento puede estar ausente.
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En el Taller sobre Espasmos Infantiles, realizado en el afio 1991,
se sugirid que debia distinguirse entre el tipo de crisis epiléptica
(espasmos o0 espasmos epilépticos) y el sindrome epiléptico de
espasmos infantiles. El término de sindrome de West se sugirid
para aquellos pacientes que presentan hipsarritmia en combina-
cion con espasmos epilépticos. Igualmente se plante6 que el térmi-
no de espasmos infantiles debe emplearse en todos los nifios que
presentan espasmos epilépticos y actividad epileptiforme interictal
sin las caracteristicas de la hipsarritmia. Estas definiciones se pu-
blicaron en la revista Epilepsia del afio 1992. Con relacién a lo refe-
rido, no todos los autores concuerdan.

Se inicia en la mayoria de los pacientes durante la etapa de la
lactancia, siendo mas frecuente entre los 3 y 7 meses de edad.

Los espasmos se caracterizan por la contraccion brusca, con
mayor frecuencia bilateral y simétrica, de los musculos del cuello,
tronco y miembros, acompafiada de una breve pérdida de la con-
ciencia. Los espasmos pueden ser en flexion, extension y mixtos;
se evidencian mediante la técnica del video electroencefalograma.
Un mismo paciente puede presentar mas de un tipo de espasmo o
incluso el tipo de espasmo puede variar en un mismo periodo de
tiempo. Aunque la mayoria de los espasmos son simétricos, en
algunos pacientes son asimétricos, los cuales consisten en la des-
viacion lateral de la cabeza o de los 0jos con la participacién de los
miembros superiores. Los espasmos asimétricos sugieren un pro-
nostico desfavorable porque se asocian con una lesion cerebral
subyacente. La mayoria de los espasmos epilépticos se presentan
en salvas, aungque en ocasiones ocurren espasmos aislados. Las
salvas pueden manifestarse varias veces en el diay son frecuentes
al despertar o antes de dormirse el nifio, son menos frecuentes
durante el suefio. Los espasmos a veces se asocian con irregulari-
dades en la respiracion. Se han referido manifestaciones auton6-
micas como: la rubicundez, sudacion y dilatacién pupilar. Otros
fendmenos que se asocian son: la risa, una mueca y una expresion
confusa o asustada. El llanto se presenta con frecuencia al final de
una salva de espasmos.

Muchos pacientes presentan retardo del neurodesarrollo global,
previo al inicio de las crisis; mientras que otros muestran un
neurodesarrollo normal antes del comienzo de los espasmos. Mu-
chos pacientes tienen regresion del neurodesarrollo. Entre los sig-
nos importantes de deterioro se encuentran: la pérdida del
seguimiento visual, de la prensién voluntaria de los objetos, y la apa-
ricibn de hipotonia. Los espasmos pueden ser precedidos o acom-
pafiados por otros tipos de crisis como las crisis focales, aténicas
o0 tonicas en los casos de causa sintomatica.
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El electroencefalograma interictal de vigilia puede mostrar un tra-
zado desorganizado de base, en el que se aprecian ondas lentas
generalizadas de gran amplitud entremezcladas con puntas gene-
ralizadas y asincrénicas. Este trazado se denomina hipsarritmia
clasica o tipica (Fig. 2.6).

Fiaao3 i , J o il Tl
| aih I o (l 1.0 uli | A | |
o= S IR LSRR 1] IRINI L N . il 1 1
 Hl s ' bl | iy | i =
i N il | I . ",
| T An . o A 4 y | : ¥ ; ]
-T2 I i J : ) Wl ¥ !
y UL 1} HA
T8 1n x I i Lipl f . "
| i o 'II | adl bR | 5 B
TaF3 “if [ o | L't
! ] : [] | .'II.I 'II 1y )
o . 1 P " A ) | ] e I i ml s
F4 .u': [ Ml ] 11 Wiy [k L |
iBTRLE 1 | 1 { ¥ 1 N ()
e L . - o AL gy
4013 ) A IPLE TR Y, Hil i . 1k ST T
b L 5 I Tl " WMINIY 31
_I:'I' , T ke .-I 1 18 / 1 0 s 1+ .
0274 [ 11Tl T . ) TN
i L THI | .. T . ¥
Tl ] ah AHTE TN M i Wi ] .
i - | i 'l " : L o
Td-Fi | 114 1 #F | s sy g
5':I||'-'|

15

Fig. 2.6. Trazado de vigilia. Hipsarritmia clasica. Trazado desorganizado de base.
Presencia de descargas de puntas y punta-onda de gran amplitud. Derivaciones: F3-C3:
frontocentral izquierda; C3-O1: centrooccipital izquierda; O1-T3: occipitotemporal
izquierda; T3-F3: temporofrontal izquierda; F4-C4: frontocentral derecha; C4-02:
centrooccipital derecha; O2-T4: occipitotemporal derecha; T4-F4: temporofrontal derecha.

En estudio realizado a pacientes con espasmos infantiles en el
afo 1975 en el Departamento de Neuropediatria del Hospital “William
Soler”, el trazado electroencefalografico més frecuente encontrado
fue el de hipsarritmia, observado en 46,8 % de los casos.

El electroencefalograma interictal en el suefio lento puede mos-
trar oleadas de polipunta-onda seguidas por una depresion de la
actividad eléctrica, que se repiten de forma seudoperiodica, y se
denomina hipsarritmia periddica o fragmentada (Fig. 2.7).

El electroencefalograma ictal puede mostrar actividad generaliza-
da r4pida de bajo voltaje o una onda lenta de gran amplitud (Fig. 2.8).

El pronéstico global del sindrome de West es desfavorable. El
retardo mental ocurre en muchos pacientes, y con frecuencia se
asocia con déficit motor, trastornos de conducta y rasgos autisticos.
La mortalidad es de 5 %. De 55 a 60 % de los nifios presentan
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Fig. 2.7. Trazado de suefio lento. Hipsarritmia periédica o fragmentada. Descargas de
puntas, punta-onda agrupadas en oleadas generalizadas separadas por periodos de
depresion de la actividad eléctrica cerebral. Derivaciones: F3-C3: frontocentral izquierda;
C3-01: centrooccipital izquierda; O1-T3: occipitotemporal izquierda; T3-F3: temporofrontal
izquierda; F4-C4: frontocentral derecha; C4-02: centrooccipital derecha; 02-T4:
occipitotemporal derecha; T4-F4: temporofrontal derecha; FZ-CZ: vértex anterior-vértex
medio.

50 il |

15

Fig. 2.8. Electroencefalograma ictal que muestra espasmos epilépticos en extension,
indicados por las flechas. Eléctricamente se expresan por ondas lentas de gran amplitud
mas evidentes en el hemisferio izquierdo, lo que confiere al trazado un caracter asimétrico.
Derivaciones: F3-C3: frontocentral izquierda; C3-O1: centrooccipital izquierda; O1-T3:
occipitotemporal izquierda; T3-F3: temporofrontal izquierda; F4-C4: frontocentral derecha;
C4-02: centrooccipital derecha; O2-T4: occipitotemporal derecha; T4 F4: temporofrontal
derecha.
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posteriormente otros tipos de epilepsia, como el sindrome de Lennox-
Gastaut y epilepsias con crisis focales complejas. Los espasmos
epilépticos tienden a desaparecer espontaneamente y de 6 a 15 %
de los casos desaparecen después de varias semanas 0 meses.

El prondstico del sindrome de West idiopético es favorable con
desaparicién de las crisis y un neurodesarrollo normal. El pronéstico
es peor en los nifilos con causa sintomatica.

Un subsindrome del sindrome de West es el sindrome de Aicardi,
gue consiste, en la asociacién de agenesia parcial o total del cuer-
po calloso, coriorretinitis y espasmos infantiles; la coriorretinopatia
es patognomanica.

También pueden existir coloboma del nervio 6ptico, anomalias
costovertebrales, microftalmia, asimetria craneofacial y otras.

En el encéfalo, ademéas de la agenesia del cuerpo calloso, se
puede detectar ausencia del septum pellucidum, hipoplasia del
guiasma Optico y del vermis cerebeloso entre otras.

Se debe a una mutacién dominante relacionada con el cromosoma
X. Sin embargo, se han reportado algunos casos en varones, en los
gue se observa el cariotipo XXY.

El electroencefalograma muestra descargas seudoperiddicas
asimétricas (Fig. 2.9).

Epilepsia mioclonica severa del lactante, sindrome de Dravet

Comienza en la etapa de la lactancia. Existen antecedentes fa-
miliares de epilepsia o de convulsiones frecuentes. Las crisis ini-
ciales son febriles, generalizadas o focales. Con frecuencia son
de larga duracion. Los pacientes pueden presentar crisis afebriles.
Entre las edades de 1 a 4 afios aparecen crisis mioclonicas que
pueden ser generalizadas o segmentarias. Las crisis de ausen-
cias atipicas y crisis focales se manifiestan también. El desarrollo
psicomotor se hace lento a partir del segundo afio y aparece ataxia
y sighos piramidales.

El electroencefalograma inicial interictal es normal en muchos
casos. Posteriormente muestra descargas de punta-onda y
polipunta-onda generalizadas con la presencia de fotosensibilidad
precoz y anomalias focales.

Esta entidad evoluciona con crisis de dificil control y todos los
nifilos presentan un déficit intelectual, por lo que el prondstico es
reservado.
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Fig. 2.9. Trazado de suefio lento. Hemihipsarritmia. Obsérvese un trazado asimétrico
debido a la presencia de descargas de puntas y polipuntas de gran amplitud seguidas por
periodos de depresion de la actividad eléctrica en el hemisferio izquierdo. Derivaciones:
F3-C3: frontocentral izquierda; C3-O1: centrooccipital izquierda; O1-T3: occipitotemporal
izquierda; T3-F3: temporofrontal izquierda; F4-C4: frontocentral derecha; C4-02:
centrooccipital derecha; O2-T4: occipitotemporal derecha; T4-F4: temporofrontal
derecha.

Sindrome de Lennox-Gastaut

Se inicia antes de los 8 afios, muy frecuente entre los 3 y 5 afios,
predomina en el sexo masculino. Se caracteriza por la presencia
de crisis ténicas axiales, atonicas, mioclénico-aténicas y ausen-
cias atipicas. También pueden ocurrir mioclonias, crisis ténico-
clénicas generalizadas, crisis clénicas o crisis focales. Se han
descrito estados de mal epilépticos caracterizados por estados de
obnubilacién, asociados con crisis ténicas subintrantes. En ocasio-
nes duran varios dias, semanas o meses. En 20 % de los casos es
precedido por el sindrome de West. La mayoria de los casos pre-
sentan retardo del neurodesarrollo global y examen neurolégico
anormal antes del inicio de las crisis epilépticas.

El electroencefalograma interictal de vigilia muestra descargas
de polipunta-onda de 2 a 2,5 ciclos/s, generalizadas. Pueden ob-
servarse puntas y punta-onda multifocales que predominan en las
regiones frontales y temporales.

El electroencefalograma de suefio muestra descargas de puntas
ritmicas generalizadas, aunque pueden predominar en las regiones
frontales (Fig. 2.10).
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Fig. 2.10. Presencia de descargas de puntas y polipunta-onda lentas generalizadas de
gran amplitud. Derivaciones: F3-C3: frontocentral izquierda; C3-0O1: centrooccipital
izquierda; O1-T3: occipitotemporal izquierda; T3-F3: temporofrontal izquierda; F4-C4:
frontocentral derecha; C4-02: centrooccipital derecha; O2-T4: occipitotemporal derecha;
T4-F4: temporofrontal derecha.

La evolucion es desfavorable debido a que las crisis son refracta-
rias al tratamiento antiepiléptico y el deterioro mental es progresivo.
Es una de las formas mas graves de epilepsia en los nifios, al igual
gue el sindrome de Ohtahara y el sindrome de West.

Sindrome de Landau-Kleffner

Esta encefalopatia epiléptica se caracteriza por la presencia de
una afasia adquirida y un trazado electroencefalogréfico caracteri-
zado por descargas de puntas y punta-onda multifocales no es-
tables en su evolucion. La afasia se inicia después de la adquisicion
del lenguaje hablado y se presenta en la mayoria de los pacientes
antes de la edad de 6 afios. Esta entidad es mas frecuente en el
sexo masculino y ocurren en nifios previamente normales. En al-
gunos pacientes el desarrollo del lenguaje puede haber estado algo
retrasado antes del inicio de las manifestaciones clinicas. Pre-
sentan crisis epilépticas 72 % de los casos, siendo las crisis focales
las mas frecuentes, seguidas de las ténico-clénicas generaliza-
das y las ausencias atipicas. Se han descrito también sacudidas
mioclénicas faciales y oculares.
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La afasia se manifiesta en todos los pacientes y en muchos de
ellos puede ser la primera manifestacion clinica. Se trata de una
afasia de tipo receptiva. El nifio tiene dificultades para compren-
der el lenguaje, en ocasiones puede no reconocer los sonidos de
animales u otros sonidos familiares. La expresion oral esponta-
nea se deteriora muy rapido e incluso desaparece.

Los pacientes pueden presentar trastornos de conducta, tales
como la hipercinesia, ataques de ira, rebeldia y manifestaciones
agresivas.

En el electroencefalograma de vigilia pueden observarse des-
cargas de puntas y punta-onda de gran amplitud, repetitivas, que
pueden ser focales, multifocales o generalizadas. Estas descar-
gas, por lo general, se incrementan durante el suefio (Figs. 2.11y
2.12).

El prondstico de la epilepsia en muchos casos es favorable. Con
relacion a la afasia, evoluciona con periodos de remision esponta-
nea o en respuesta al tratamiento. En la mayoria de los casos la
recuperacion total es poco frecuente y persisten dificultades en la
comunicacion verbal.
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Fig. 2.11. Sindrome de Landau-Kleffner. Trazado de vigilia multifocal.
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Fig. 2.12. Sindrome de Landau-Kleffner. Trazado de suefio lento. Se incrementan las
descargas observadas durante la vigilia. Derivaciones para ambas figuras: F-C_:
frontocentral izquierda; C3-P3: centroparietal izquierda; P3-O1: parietooccipital izquierda;
F7-T3: temporal anterior izquierda-temporal media izquierda; T3-T5: temporal media
izquierda-temporal posterior izquierda; F4-C4: frontocentral derecha; C4-P4: centroparietal
derecha; P4-02: parietooccipital derecha; F8-T4: temporal anterior derecha-temporal
media derecha; T4-T6: temporal media derecha-temporal posterior derecha; F,-C,: vértex
anterior-vértex medio; C,-P,: vértex medio-vértex posterior.

Epilepsia con punta-onda continua durante el suefio lento

La edad media de inicio de las crisis es de 4 afios. Los pacientes
presentan diferentes tipos de crisis: crisis focales, crisis ténico-
clénicas generalizadas y ausencias atipicas con un componente
miocldnico u atonico. Algunos pacientes pueden presentar estados
de mal de ausencia. Las crisis tonicas estan ausentes en todos los
casos.

El electroencefalograma ictal e interictal de vigilia puede mostrar
descargas de punta-onda difusas de 2 a 3 ciclos/s, organizadas en
oleadas. Durante el suefio se observan descargas de punta-onda
lentas continuas bilaterales y difusas. El indice de punta-onda ocupa
85 % del suefio lento (Fig. 2.13).

Existen pacientes con un neurodesarrollo normal antes del inicio
del cuadro electroclinico, mientras que otros presentan un retardo
del neurodesarrollo. En ambos casos la persistencia de las descar-
gas de punta-onda continua durante el suefio lento, durante afios,
provoca la aparicion de trastornos psiquiatricos y del lenguaje y afecta
las funciones mentales.

62



e UM IV AN
esor [N UATW SNV IO
orrs MM TN R0 AL L AL R

e NN I
Faca | JHh I i
C4-02 ¥ IJ # I
02-T4 W |
Ta-F4 01'%:‘""

50 ny |_T

Fig. 2.13. Paciente de 6 afios. En el electroencefalograma interictal se observan descargas
de punta-onda continuas durante el suefio lento. Derivaciones: F3-C3: frontal izquierda y

central izquierda; C3-O1: central izquierda y occipital izquierda; O1-T3: occipital izquierda
y temporal izquierda; T3-F3: temporal izquierda y frontal izquierda; F4-C4: frontal derecha

y central derecha; C4-O2: central derecha y occipital derecha; O2-T4: occipital derecha y
temporal derecha; T4-F4: temporal derecha y frontal derecha.

Diagndstico diferencial de la epilepsia

Existen diferentes condiciones que pueden confundirse con cri-
sis epilépticas. A continuacién se mencionan algunas de ellas:

1. Crisis cerebrales andxicas reflejas (vagales):
a) Espasmo del sollozo.
b) Crisis de la suspension respiratoria cianética y palida.
¢) Sincopes.

2. Sincopes cardiovasculares.

3. Tics.

4. Discinesias paroxisticas.

5. Distonia paroxistica inducida por medicamentos:
a) Butirofenonas (haloperidol).
b) Metoclopramida.
¢) Fenotiazinas.
d) Otros.

6. Trastornos del suefio:
a) Terror nocturno.
b) Sonambulismo.
¢) Enuresis nocturna.
d) Somniloquia.
e) Narcolepsia.
f) Pesadillas.
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7. Mioclonias fisiologicas durante el suefio.
8. Movimientos periddicos durante el suefio.
9. Estremecimientos.

10. Vértigo paroxistico benigno.

11. Reflujo gastroesofagico.

12. Torticolis paroxistico del lactante.

13. Masturbacion.

14. Trastornos psicogenos:
a) Rabietas.
b) Ataques de panico.
c¢) Crisis de hiperventilacién psicégena.
d) Seudocrisis 0 seudoconvulsiones.
15. Migrafia.

Crisis cerebrales andxicas reflejas o vagales

En el nifio se identifican por: la presencia de antecedentes fami-
liares de estas crisis, la existencia de factores precipitantes, pali-
dez o cianosis facial o peribucal, la corta duracion de las crisis
(segundos o0 escasos minutos) y la ausencia de periodo posictal
(tabla 2.1).

Entre los factores precipitantes mas frecuentes identificados en
los lactantes y nifios preescolares se sefialan: un estimulo inespe-
rado, como un golpe (no necesariamente intenso) con frecuencia
en la cabeza o un estimulo emocional (un susto, una reprimenda,
o0 algo que le disguste 0 moleste), en ocasiones la hipertermia es un
factor desencadenante.

En los nifios escolares y adolescentes las crisis vagales se pre-
cipitan por: dolor abdominal, posicidn erecta prolongada, cambios
posturales subitos, exposicion al calor, cefalea, observacion de san-
gre, sensacion de miedo u otros estados emocionales.

En estudio realizado en nifios con el diagnéstico de crisis vagales
palidas, en el Departamento de Neuropediatria del Hospital “William
Soler”, publicado en el afio 1995, se encontré que los factores
precipitantes estaban presentes en 61 % de los casos. El factor
precipitante mas frecuente referido fue el emocional (58,2 %),
seguido por el dolor abdominal (21,3 %) y la cefalea (6,6 %). El
esfuerzo fisico y la posicion erecta prolongada se observaron en
4,9 % de los pacientes respectivamente.

Para precisar el diagnéstico de estas crisis se realiza la prueba
de la compresion de los globos oculares, la que debe efectuarse de
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Tabla 2.1. Crisis cerebrales andxicas reflejas

Crisis anoxica Asfictica Isquémica Asfictico-isquémica
refleja (mixta)
Edad de comienzo Menor de Menor o mayor Menor de 5 afios
5 afios de 5 afios
Patogenia Barrido exce- Cardioinhibicion Bradicardia y
sivo de los o vasodepresion  asfixia ligera
espacios
muertos sin
ventilacion
alveolar
efectiva
Manifestaciones Episodios de Pérdida breve de  Llanto intermitente,

clinicas

Denominacion

sollozos prolon-
gados,

seguidos de una
bradipnea
jadeante
Cianosis, puede
agregarse pérdi-
da de la concien-
cia, relajacion
muscular y un li-
gero espasmo
ténico

Espasmos del

la conciencia,

el llanto no llama
la atencién

Apnea respiratoria
inicial

Palidez facial

y peribucal.

Pausa cardiaca
evidente. Hipotonia
generalizada,

a veces seguida
de hipertonia
generalizada.
Crisis de suspen-

hasta que sobreviene
una apnea breve

en espiracién forzada
Bradicardia,

cianosis intensa

Pérdida de la
conciencia e
hipotonia generaliza-
da, a veces
hipertonia de los
miembros

Crisis de suspen-

sollozo sion respiratoria sion respiratoria
(accesos del palidas clasica o cianotica
sollozo) Sincopes

Crisis vasovagales

forma simultdnea con los registros del electroencefalograma, del
electrocardiograma y del neumograma. En el electrocardiograma
se observa una pausa cardiaca mayor que 5 s, si existe hipersen-
sibilidad vagal. En el neumograma se observan modificaciones res-
piratorias si existiesen. En el electroencefalograma se pueden
observar, en algunos casos, ondas lentas y periodos de silencio
eléctrico cerebral. Se ha planteado que a mayor duracion de la pau-
sa cardiaca mas evidentes son las modificaciones del electroen-
cefalograma (Fig. 2.14).

Otro estudio efectuado en nifios con el diagndstico de crisis
vagales palidas en el Departamento de Neuropediatria del Hospital
“William Soler”, publicado en el afio 1999, comprobé que las ma-
nifestaciones clinicas durante la realizacién de la prueba de la
compresion ocular se observaron en 55,5 % de los pacientes, siendo
las mas frecuentes la hipertonia generalizada, la pérdida de la con-
ciencia y la palidez peribucal o generalizada.

Es de sefialar que la indicacion de la prueba de la compresion
ocular debe ser racional, y se debe realizar en los casos en que a
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Fig. 2.14. Maniobra de compresién ocular efectuada durante 10 s. Se observa una
pausa cardiaca de 13 s de duracion en el canal del electrocardiograma (EKG). En el
electroencefalograma se constata una oleada generalizada constituida por ondas lentas
seguidas por un periodo de inactividad eléctrica. Derivaciones: F3-C3: frontocentral
izquierda;C3-01: centrooccipital izquierda; O1-T3: occipitotemporal izquierda; T3-F3:
temporofrontal izquierda; F4-C4: frontocentral derecha; C4-O2: centrooccipital derecha;
02-T4: occipitotemporal derecha; T4-F4: temporofrontal derecha; Fz-Cz: vértex anterior-
vértex medio

pesar de efectuar un interrogatorio detallado, no es posible precisar
si se trata de una crisis de naturaleza epiléptica o vagal.

Se ha utilizado también para el diagnostico del sincope vasovagal
la prueba de la tabla basculante.

Las crisis cerebrales anoxicas reflejas deben diferenciarse de
crisis epilépticas generalizadas atonicas, tonicas y ténico-clénicas,
generalizadas y de crisis epilépticas focales simples con sintomas
autondémicos.

Sincopes cardiovasculares

En ocasiones son la manifestacion inicial de arritmias, hipertension
arterial, estenosis adrtica, o enfermedad vascular pulmonar primaria,
por lo que se debe investigar estas causas.

Tics
Son movimientos breves que tienen un comienzo subito y apare-

cen de forma inesperada. Se localizan en la cara, alrededor de los
ojos y la boca; afectan también la musculatura del cuello, de la cintura
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escapular, fonatoria y de los miembros superiores; no se afecta la
conciencia. Por lo general se relacionan con el estrés aunque en oca-
siones son secundarios a encefalitis 0 traumatismos. Desaparecen
durante el suefio. El electroencefalograma intercritico y durante el
episodio es normal. Deben diferenciarse de crisis epilépticas
mioclonicas.

Discinesias paroxisticas

Consisten en movimientos coreicos, distdnicos, balisticos, o
mixtos; de inicio brusco y sin alteracion de la conciencia, que son
provocados por diferentes causas. No existe estado posictal. El elec-
troencefalograma es normal durante el episodio.

Distonia paroxistica inducida por medicamentos

Consiste en la extension y torsion dolorosa involuntaria del cuello,
hombros y miembros, que puede ocurrir en los nifios, relacionados
con la ingestién de las butirofenonas (haloperidol), fenotiazinas,
metoclopramida, clorpromazina, entre otros. El interrogatorio es fun-
damental al preguntar por la ingestién de algunos de estos medica-
mentos. No existe alteracién de la conciencia y el cuadro cede ante la
administracién de la difenhidramina. Debe diferenciarse de crisis epi-
|épticas focales simples motoras.

Trastornos del suefio

Segun larelacion que aparece en el tema Diagndstico diferencial
de la epilepsia, los trastornos del suefio pueden ser:

1. Terror nocturno. Son episodios frecuentes. Los nifios preesco-
lares son los mas afectados. De forma subita se sientan en la
cama con los ojos abiertos y cara asustada, pero no respon-
den al llamado de la familia, gritan, lloran, presentan taquicardia,
sudacién y en ocasiones presentan sonambulismo. El episo-
dio es breve, dura de segundos a escasos minutos y posterior-
mente continGan durmiendo sin recordar el evento a la siguiente
mafana. Deben diferenciarse de crisis epilépticas focales com-
plejas con sintomas afectivos.

2. Sonambulismo. Ocurre en nifios entre 5y 12 afios y se acom-
pafia, en muchos casos, de terror nocturno y enuresis noctur-
na. Predomina en el sexo masculino. El nifio se levanta con los
0jos abiertos y comienza a caminar por la casa. En ocasiones
realiza actividades de forma torpe. Debe diferenciarse de cri-
sis epilépticas focales complejas con automatismos
ambulatorios.
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3. Enuresis nocturna. Se presenta en niflos mayores de 3 afos,
en la etapa de suefio, donde no hay movimientos rapidos de
los ojos. El nifio, después de la enuresis es dificil de despertar
y no recuerda el evento.

4. Somniloquia. Se refiere a las verbalizaciones durante el suefio,
por lo general el nifio emite silabas o palabras sueltas de una
forma incomprensible. Puede asociarse con el sonambulismo.

5. Narcolepsia. Se caracteriza por la existencia de somnolencia
espontanea e incontrolable durante el dia, cataplejia (consiste
en la pérdida subita del tono postural que puede ser desenca-
denado por emaciones fuertes) y alucinaciones. Es mas fre-
cuente durante la adolescencia aunque puede observarse en
los menores de 11 afios. Debe diferenciarse de la epilepsia por
las alucinaciones y los episodios de pérdida del tono muscular
debidos a la cataplejia.

6. Pesadillas. Consisten en ensofiaciones de contenido aterrador.

El nifio se levanta llorando y angustiado, se tranquiliza con re-
lativa facilidad y recuerda perfectamente lo sofiado.

Mioclonias fisioldégicas durante el suefio

Consisten en sacudidas mioclénicas que afectan todos los miem-
bros o todo el cuerpo y se presentan al inicio del suefio. El electro-
encefalograma intercritico y durante el evento es normal.

Movimientos periédicos durante el suefo

Consisten en movimientos repetitivos, estereotipados, de uno o
ambos miembros inferiores que ocurren, principalmente, durante la
etapa de suefio de movimientos rapidos de los ojos.

Estremecimientos

Son movimientos de los miembros como un escalofrio, de se-
gundos de duracion, muy frecuentes durante el dia, que se inician,
por lo general, en la etapa de la lactancia. Los nifios no presentan
pérdida de la conciencia. El electroencefalograma intercritico y du-
rante los episodios es normal. Deben diferenciarse de crisis epilép-
ticas miocldnicas.

Vértigo paroxistico benigno

Se caracteriza por episodios bruscos de inestabilidad, que se
acompafian de palidez facial, y en ocasiones vomitos y nistagmo.
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Estos cuadros clinicos se inician entre 1y 3 afios de edad y duran 1
min aproximadamente. El electroencefalograma intercritico y du-
rante el evento es normal. Debe diferenciarse de una crisis epilépti-
ca focal simple con sintomas somatosensoriales vertiginosos.

Reflujo gastroesofagico

Se presenta usualmente entre las 6 a 8 semanas de vida con
episodios recurrentes de vomitos. Los nifios presentan episodios
de apneas, cianosis y, en casos severos, desviacion de los ojos y
opistotonos. Estas manifestaciones se relacionan con el momento
de la alimentacion, lo que permite realizar un correcto diagndstico.
Es importante realizarle a estos nifios un esofagograma para con-
firmar el diagndstico.

Torticolis paroxistico

Se observa en el lactante y nifio pequefo. Es mas frecuente en el
sexo femenino. Se caracteriza por la aparicion subita y espontanea
de una inclinacién del cuello que puede durar varios dias. Se acom-
pafia en muchos casos de palidez, irritabilidad, vomitos, ataxia,
nistagmo y anomalias posturales del tronco. El nifio no pierde la
conciencia. Aparece con frecuencia por las mafanas y se repiten
cada varios meses. La inclinacién del cuello puede ocurrir hacia
uno u otro lado en diferentes episodios. Desaparecen espontanea-
mente alrededor de los 2 6 3 afos. El electroencefalograma
intercritico y durante los episodios es hormal.

Masturbacion

Ocurre en lactantes y nifias pequefias. Se caracteriza por movi-
mientos voluntarios y repetitivos de frotamiento de muslos en las
niflas, que finalizan con rigidez y aduccién de los miembros infe-
riores y temblor de los superiores. Se acompafa de sudacion,
enrojecimiento facial y mirada perdida. El electroencefalograma
durante el episodio e intercritico es normal. Debe realizarse el diag-
néstico diferencial con crisis epilépticas focales complejas.

Trastornos psicégenos

Pueden expresarse de diversas formas como: temblores, paralisis,
alteraciones de la marcha y trastornos de la conducta. En ocasio-
nes se imitan crisis ténico-clénicas generalizadas.

Las rabietas son mas frecuentes en los nifios pequefios y los
otros trastornos psicdégenos se manifiestan, con mayor frecuencia,
en la adolescencia.
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Estos trastornos psicégenos casi nunca o nunca ocurren cuando
el nifio esté solo, no se presentan durante el suefio, no tienen ciano-
sis ni por lo general relajacion de esfinteres. El registro simultaneo
video electroencefalograma confirmara el diagnéstico.

Migrafa

En ocasiones se confunde con crisis epilépticas, con frecuencia
cuando se acompafia de aura o disfuncion motora. La migrafia com-
plicada con hemiparesia puede ser diagnosticada errbneamente
como una paralisis posictal. La historia familiar de cefaleas
migrafiosas y comprobar la conciencia normal, ayuda a distinguir
la migrafa de las crisis epilépticas. Ademas, los fenémenos visua-
les relacionados con la migrafia tienden a durar mas tiempo que los
gue se asocian con crisis epilépticas originadas en el [6bulo occipital,
y las sensaciones de adormecimiento y hormigueo que se asocian
con la migrafia son de mayor duracién que las crisis epilépticas
sensoriales que se originan en el I6bulo parietal.

Tratamiento

El tratamiento de la epilepsia se divide en:
1. Preventivo.

2. Medicamentoso.

3. Dietético.

4. Psicolégico y social.

5.Quirdrgico.

6.Estimulacion del nervio vago.

Tratamiento preventivo

Numerosos factores prenatales, perinatales y posnatales ocasio-
nan epilepsia. La adecuada atencién a la embarazada, una asistencia
adecuada durante el parto y la atencion esmerada al recién nacido
son elementos fundamentales que contribuyen a disminuir muchos
factores causales de la epilepsia.

Existen numerosos errores innatos del metabolismo que ocasio-
nan epilepsia. Por lo tanto, es importante continuar desarrollando
procederes diagnosticos que permitan la identificacién temprana
de estos trastornos.

Es importante lograr de forma precoz el diagnéstico y tratamiento
de las infecciones del sistema nervioso central que son causas de
epilepsia. Igualmente resulta conveniente evitar los accidentes y trau-
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mas a cualquier edad, lo que disminuye el nUmero de pacientes
epilépticos.

En estas labores preventivas el médico y el personal de enfermeria
de atencion primaria desempefan un papel fundamental. Ya que la
atencién prenatal recae de forma predominante en este nivel de
atencién. El médico de familia interviene en la captacién del emba-
razo, su seguimiento periédico, atencién estomatoldgica, inmuni-
zacion, preparaciéon psicofisica para el parto, exdmenes de
laboratorio y de tecnologia avanzada y se debe preocupar por lograr
el parto institucional. De igual forma deben garantizar un seguimiento
adecuado de los recién nacidos y lactantes.

Tratamiento medicamentoso

Los principios generales del tratamiento de la epilepsia en el nifio
son las siguientes:

1. El primer aspecto en el manejo de la epilepsia es: asegurarse
gue el paciente tiene una crisis de naturaleza epiléptica y no otra
condicion que pueda confundirse. Una vez que se ha realizado
el diagnéstico de epilepsia, debe comenzarse el tratamiento lo
antes posible, el cual debe ser individualizado.

2. El segundo aspecto a tener en cuenta es: seleccionar el medica-
mento adecuado. Para ello se debe valorar el tipo de crisis epi-
Iéptica y el tipo de sindrome epiléptico cuando sea posible su
identificacion. De igual forma se debe tratar que el antiepiléptico
escogido sea el de menor toxicidad.

3. Iniciar el tratamiento, si es posible, con un solo medicamento,
con el minimo de dosis e ir aumentando de forma gradual de
acuerdo con la frecuencia de las crisis, los hallazgos
electroencefalograficos y la aparicion de efectos adversos. Las
cantidades séricas de los antiepilépticos se deben monitorear
en esta etapa.

4. Para los pacientes que no se les controlan las crisis con
monoterapia 0 presentan varios tipos de crisis esta indicado
emplear mas de un antiepiléptico.

5. Es importante conocer las propiedades farmacocinéticas de

los antiepilépticos. La frecuencia de indicacion de un medica-
mento depende, fundamentalmente, de su vida media en suero.

6. La suspensién de las drogas antiepilépticas es individualizada,
para lo cual se tiene en cuenta diferentes factores como: tipo y
frecuencia de las crisis, tipo de sindrome epiléptico, examen
neurologico y hallazgos electroencefalogréficos.
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Se ha sefialado que el riesgo de recurrencia de las crisis es
mayor en los pacientes a los que se les ha discontinuado el trata-
miento, presentando electroencefalogramas anormales en el
momento de la suspension.

En los pacientes que presentan sindromes epilépticos asociados
con dafo cerebral, como es el caso del sindrome de West y el
sindrome de Lennox-Gastaut, el tratamiento debe mantenerse por
no menos de 5 afios después de la Ultima crisis.

En los casos que presentan epilepsias idiopaticas, la suspension
del tratamiento debe realizarse después de 3 afos sin crisis 0
incluso menos tiempo.

Una vez que se decide discontinuar el tratamiento, se realiza de
una forma gradual para evitar la ocurrencia de estado de mal epi-
Iéptico.

Los medicamentos antiepilépticos tradicionales o de primera ge-
neracion se relacionan a continuacion:

1. Fenobarbital:

Es un acido barbiturico. Actia potenciando la neurotransmisién
inhibitoria por el aumento del tiempo que los canales de cloro,
mediados por el &cido gammaaminobutirico, permanecen abier-
tos. Disminuye la neurotransmision excitatoria y a la vez los
efectos del glutamato. Disminuye la liberacién de los
neurotransmisores de las terminales nerviosas, probablemen-
te por medio de sus efectos en los canales de calcio.

Se metaboliza en el higado por el sistema del citocromo P-450.
Reduce las concentraciones plasmaticas de: la carbamazepina,
lamotrigina, tiagabina, acido valproico, oxcarbazepina, fenitoina,
zonisamida, warfarina, ciclosporina, teofilina, anticonceptivos
orales, digoxina y cimetidina.

Las cantidades del fenobarbital pueden incrementarse por la
presencia del &cido valproico y en algunos casos por la fenitoina.
Vida media en suero: 36 h.

Valores terapéuticos en suero: 15 a 40 pg/mL.

Dosis: 3 a 6 mg/kg/dia, 2 veces en el dia, por v.o.
Indicaciones: en crisis generalizadas ténico-clonicas y crisis
focales. En el estado de mal epiléptico por via intravenosa. En
la prevencion de las crisis febriles complejas.

Efectos adversos: somnolencia, ataxia, irritabilidad,
hiperactividad, trastornos del aprendizaje, erupcién cutanea
(rash), dermatitis exfoliativa. El uso prolongado se asocia con
deficiencias de vitamina A, D y acido félico. La agranulocitosis,
anemia aplasica y hepatitis son infrecuentes.
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2. Primidona:
Su estructura es similar a los barbitaricos y se relaciona muy
estrechamente con el fenobarbital. Se absorbe de forma rapi-
da después de la ingestion oral. Se metaboliza en el higado y se
convierte en 2 metabolitos activos: fenobarbital y
feniletiimalonamida.
Vida media en suero: 5 a 10 h.
Concentraciones terapéuticas en suero: 5 a 12 pg/mL.
Dosis: 10 a 25 mg/kg/dia, dividido en 2 o 3 dosis, por v.o.
Indicaciones: crisis tonico-clénicas generalizadas y crisis
focales.
Efectos adversos: Igual que el fenobarbital.

3. Fenitoina:
Pertenece al grupo de las hidantoinas. Actda bloqueando los
canales de sodio dependientes del uso y del voltaje. Se
metaboliza en el higado. Es un inductor relativamente potente
del metabolismo hepatico.

La adicion de fenitoina puede disminuir las concentraciones
plasmaticas de: carbamazepina, felbamato, lamotrigina,
tiagabina, zonisamida, warfarina, ciclosporina, teofilina,
anticonceptivos orales, y algunos analgésicos y antibioticos.
La carbamazepina, el felbamato, cloranfenicol, isoniazida,
cimetidina, warfarina y disulfiram pueden disminuir las cantida-
des plasmaticas de la fenitoina.

Vida media en suero: 24 h.
Cantidades terapéuticas en suero: 10 a 25 pg/mL.

Dosis: 4 a 8 mg/kg/dia, dividido en 2 dosis, por v.o. Si se utili-
zan formulaciones de liberacion prolongada, puede adminis-
trarse una vez al dia.

Indicaciones: en crisis tonico-clénicas generalizadas y crisis
focales. En el estado de mal epiléptico por via intravenosa.
Efectos adversos: ataxia, nistagmo, somnolencia, dermatitis,
hipertrofia de las encias, acné, hirsutismo, coreoatetosis, erup-
cion cutadnea (rash), sindrome de Stevens-Johnson, necrolisis
epidérmica toxica. El empleo por largos periodos de tiempo
ocasiona disminucién de: acido félico y vitamina K y D;
neuropatias periféricas, disminucion de la densidad 6sea,
hiperglucemia y porfiria. Con poca frecuencia pueden ocurrir
agranulocitosis, anemia aplasica, hepatitis, nefritis,
linfadenopatia, linfoma, tiroiditis, y lupus eritematoso sistémico.

4. Etosuximida:
Pertenece al grupo succinimidico. Actia mediante la modula-
cion de las corrientes de calcio tipo T talamicas. Se metaboliza
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en el higado. Los medicamentos inductores enzimaticos dis-
minuyen la vida media de las succinimidas. El &cido valproico
y el felbamato pueden inhibir el metabolismo de las
succinimidas.

Vida media en suero: 30 h.

Cantidades terapéuticas en suero: 40 a 100 pg/mL.

Dosis inicial: 5 a 10 mg/kg/dia.

Dosis de mantenimiento: 15 a 40 mg/kg/dia, dividido en 2 a 3 dosis.
Indicaciones: en epilepsias con ausencias de la infancia y juve-
nil, sindrome de Lennox-Gastaut y epilepsias mioclénicas. En
combinacion con el acido valproico puede ser efectiva en la
epilepsia con ausencias mioclénicas.

Efectos adversos: anorexia, nduseas, vomitos, cefalea, vérti-
go, somnolencia, trastornos de conducta y manifestaciones
psicéticas, manifestaciones alérgicas cutaneas y leucopenia.
Con poca frecuencia pueden observarse agranulocitosis, ane-
mia aplasica y lupus eritematoso sistémico.

5. Acido valproico:
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Es un antiepiléptico de amplio espectro. Se comenzé a aplicar
de forma sistematica en Cuba en agosto de 1977 por el Depar-
tamento de Neuropediatria del Hospital “William Soler”. Favo-
rece la inhibicion mediada por el acido gammaaminobutirico
(GABA), mediante el aumento de los niveles de este 4acido e
incrementa las respuestas del acido gammaaminobutirico
possinaptico. También altera las corrientes de calcio-talamicas.
Se absorbe de forma rapida y completa después de la admi-
nistracion oral.

La vida media es de 8 a 9 h en pacientes tomando otros medi-
camentos antiepilépticos y hasta 15 h en monoterapia.

Los medicamentos inductores enzimaticos como el fenobarbital
y la carbamazepina disminuyen los valores plasmaticos del
acido valproico. Sin embargo, el felbamato los aumenta. El &cido
valproico inhibe el metabolismo de la lamotrigina y el
fenobarbital.

Concentraciones plasméticas: 50 a 100 pg/mL.

Dosis: 15 a 60 mg/kg/dia, se incrementa por semana. Se ad-
ministra 2 a 3 veces en el dia, por v.o.

Muy recientemente, se elaboré una nueva forma de liberacion
sostenida del acido valproico. Se presenta en granulos. Es
de liberacion modificada. Permite una administracion facil del
medicamento a niflos. Se recomienda en una o dos dosis al
dia. La ingestién de alimentos no retarda la absorcion del



medicamento, como ocurre con las formas clasicas de presenta-
cion.

Indicaciones: en epilepsias con ausencias de la infancia y juve-
nil, sindrome de Lennox-Gastaut, epilepsias miocldnicas,
crisis generalizadas ténico-clonicas, atonicas, tonicas, crisis
focales, sindrome de West y en epilepsias fotosensibles; en el
estado de mal epiléptico por via intravenosa y rectal; y en la
prevencion de las crisis febriles complejas.

Efectos adversos: nduseas, dolor abdominal, alopecia, tremor,
sedacion, fatiga, ataxia, diarreas, aumento del apetito, aumen-
to de peso, con menos frecuencia anorexia y pérdida de peso.
También puede ocurrir pancreatitis. La hepatotoxicidad se pre-
senta, fundamentalmente, en los menores de 2 afios en régi-
men de politerapia.

Efectos adversos hematoldgicos: trombocitopenia, disfuncion
plaquetaria, supresiéon de la médula 6ésea y cambios
mielodisplésticos.

. Carbamazepina:

Es similar a los medicamentos antidepresivos triciclicos. Per-
tenece a los derivados iminostilbénicos. Actda bloqueando los
canales de sodio dependientes del uso y del voltaje. Provoca la
estabilizacion de las membranas neuronales. Se absorbe por
via oral. Existen formulaciones que se absorben mas lenta-
mente. Se metaboliza de forma amplia en el higado por la via
del sistema del citocromo P-450.

Disminuyen los valores plasméticos de: benzodiazepinas,
felbamato, lamotrigina, valproato, etosuximida, anticonceptivos
orales, ciclosporina, teofilina y warfarina; por lo general, aumenta
los de la fenitoina.

Las cantidades plasmaticas de la carbamazepina disminuyen
al afadir fenobarbital, fenitoina, felbamato, primidona y
etosuximida; pero otros medicamentos, como: eritromicina,
cimetidina, propoxifeno, isoniacida y verapamil, se la
incrementan.

Vida media en suero: 18 a 20 h (forma convencional); 20a 30 h
(liberacion controlada).

Cantidades plasmaticas: 4 a 8 pg/mL.

Dosis: 10 a 30 mg/kg/dia, 2 a 3 veces en el dia, por v.0. Se
aumenta la dosis semanalmente.

Indicaciones: en crisis focales, crisis tonico-clénicas generali-
zadas, epilepsia benigna con puntas centrotemporales.
Efectos adversos: somnolencia, ataxia, nistagmo, nauseas,
vomitos, exantema alérgico; un sindrome de hipersensibilidad
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serio caracterizado por: dermatitis, eosinofilia, linfadenopatia 'y
esplenomegalia; se ha observado hiponatremia, ganancia de
peso, efectos cardiovasculares como bloqueo atrioventricular
y arritmias; se asocia en algunos casos con porfiria y lupus
eritematoso sistémico; ocurre con poca frecuencia anemia
aplasica, agranulocitosis, trombocitopenia y leucopenia; pue-
de agravar las crisis de ausencias y las crisis de la epilepsia
miocldnica juvenil por lo que no se debe administrar en estos
pacientes.

. Benzodiazepinas:
Actuan favoreciendo la inhibicién neuronal mediante la
potenciacién de las respuestas del acido gammaaminobutirico.
Actian en un sitio especifico de los receptores del &cido
gammaaminobutirico possinaptico para incrementar la frecuen-
cia de los canales del cloro abiertos.
Dentro de las benzodiazepinas se encuentran los medicamen-
tos siguientes:
a) Diazepam:
Indicaciones: su principal indicacion es en el estado de mal
epiléptico por via intravenosa.
Mientras no se pueda acceder a la via intravenosa puede uti-
lizarse por via rectal.
b) Nitrazepam:
Vida media en suero: 20 a 40 h.
Concentraciones plasmaticas: no bien definidas.
Dosis: 0,2 a 2 mg/kg/dia en 2 dosis, por v.o.
Indicaciones: en sindrome de West, sindrome de Lennox-
Gastaut, epilepsias miocldnicas y crisis atdnicas.
Efectos adversos: somnolencia, letargia, hipotonia, ataxia,
salivacion y trastornos de la deglucion.
c¢) Clonazepam:
Vida media en suero: 20 a 30 h.
Concentraciones plasmaticas: 0,02 a 0,075 pg/mL.
Dosis: 0,01 a 0,2 mg /kg/dia, dividido en 2 a 3 dosis, por v.o.
Indicaciones: epilepsias mioclénicas, epilepsias fotosensibles,
sindrome de West, sindrome de Lennox-Gastaut, epilepsias
con ausencias de la infancia y en la juvenil y crisis atonicas.
En algunos paises se emplea por via intravenosa en el esta-
do de mal epiléptico.
Efectos adversos: somnolencia, ataxia, trastornos del sue-
fio y de conducta, hipotonia, incremento de la secrecion
bronquial, salivacion y trastornos de la deglucion.



d) Clorazepato:
Tiempo de vida media en suero: 40 a 50 h.
Concentraciones plasmaticas: no bien definidas.
Dosis: 0,6 a 1 mg/kg/dia, dividida en 2 a 3 dosis.
Indicaciones: se emplea en crisis focales complejas y sindro-
me de West que no responden bien a los medicamentos de
primera linea.
Efectos adversos: somnolencia, cefalea, irritabilidad y seque-
dad de la boca.

e) Clobazam:
Vida media en suero: 10 a 30 h.
Dosis: 0,5 a 1,5 mg/kg/dia, divididas 2 a 3 veces en el dia.
Puede aumentar las cantidades en suero de la carbamazepina,
fenitoina, fenobarbital y &cido valproico, cuando se administra
asociado a estos medicamentos.
Indicaciones: como monoterapia y terapia coadyuvante en
epilepsias focales, sindrome de West, sindrome de Lennox-
Gastaut, crisis aténicas, mioclonicas y ténico-clonicas gene-
ralizadas. En epilepsia con punta-onda continua durante el
suefio lento, sindrome de Landau-Kleffner.
Efectos adversos: somnolencia y pesadillas. En general es
bien tolerado.

f) Lorazepam:
Indicaciones: se utiliza en el estado de mal epiléptico por via
intravenosay rectal.

g) Midazolam:
Indicaciones: se utiliza en el estado de mal epiléptico por via
intravenosa e intramuscular.

8. Hormonas y esteroides:

a) Hormona adrenocorticotropa (ACTH): a través de los afos
han existido numerosas hipétesis que intentan explicar el
mecanismo de esta hormona en el tratamiento de los espas-
mos epilépticos. Se ha planteado que la hormona
adrenocorticotropa:

- Estimula las hormonas de la corteza adrenal, fundamental-
mente los glucocorticoides.

Estimula directamente el sistema nervioso central.

Acelera el crecimiento cerebral. Provoca induccién
enzimatica.

Estimula la formacion de la mielina.
Ejerce efecto sobre las aminas bidgenas.
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- Hiperpolariza las células del cerebro.

- Tiene accién mediada por el sistema limbico.
En los ultimos afios se ha planteado una hip6tesis que pudiera
explicar el mecanismo de accion de la hormona adrenocorticotropa,
en el tratamiento de los espasmos epilépticos. Esta relacio-
nada con la hormona liberadora de la corticotropina (HLC).
Este neurotransmisor actlia sobre la hipéfisis, incrementando
la secrecién de la hormona adrenocorticotropa.
Ha sido propuesto, que la ocurrencia de dafio cerebral en un
lactante durante el periodo mas critico del neurodesarrollo
ocasiona una sobreproduccién de la hormona liberadora de
la corticotropina. Lo anterior puede dar lugar a una hiperexcitabilidad
neuronal y crisis epilépticas. La administraciéon de hormona
adrenocorticotropa y glucocorticoides exdgenos suprime el
metabolismo y la secrecion de la hormona liberadora de la
corticotropina por un mecanismo de retroalimentacion.
Indicaciones: en sindrome de West, sindrome de Lennox-
Gastaut, sindrome de Landau-Kleffner, epilepsia con punta-
onda continua durante el suefio lento.
La hormona adrenocorticotropa sintética es la mas emplea-
da. La dosis y duracion del tratamiento con relacion al sindro-
me de West varian. Algunos autores sugieren suministrar dosis
bajas de hormona adrenocorticotropa ( 5 a 40 U/dia, via i.m.)
durante periodos cortos (1 a 6 semanas). Otros utilizan dosis
altas (hasta 160 U/dia, viai.m.) durante periodos prolongados
(3 a 12 meses).
En el Departamento de Neuropediatria del Hospital “William
Soler” se indica la hormona adrenocorticotropa sintética (de
depdsito) a la dosis de 3 a 5 U/kg/dia, 2 a 3 veces por semana
durante 1 a 2 meses por via i.m.
Efectos adversos: infecciones, hipertensién arterial,
sangramientos digestivos, cardiomiopatia hipertrofica,
insuficiencia adrenal, sindrome de Cushing, trastornos
electroliticos, hemorragia cerebral, irritabilidad, entre otros.

b) Esteroides:

- Prednisona:

Dosis: 2 mg/kg/dia, por v.o. La duracion del tratamiento es
variable.

Indicaciones: en el sindrome de West, sindrome de Lennox-
Gastaut, sindrome de Landau-Kleffner, epilepsia con punta-
onda continua durante el suefio lento.



Los medicamentos antiepilépticos de segunda generacion son las
siguientes:

1. Felbamato:
Es un dicarbamato, est4 relacionado con el meprobamato. El
mecanismo de accidén es desconocido, aunque parece tener
relacion con el bloqueo del receptor para el N-metilaspartato
(MMDA), alterando la permeabilidad del calcio, y con el bloqueo
de los canales del sodio dependientes de voltaje.
Se metaboliza mediante el citocromo P-450 (15 %),
glucuronidacion (10 %) e hidrdlisis (25 %) y se excreta por el
rindn en 40 a 50 %. La eliminacion en los nifios es mas rapida
que en los adultos.
La absorcién oral es aceptable.
Vida media: 15 a 24 h.
Dosis: 15 a 45 mg/Kg/dia (3 veces al dia), se aumenta la dosis
cada 2 semanas.
Indicaciones: se emplea en monoterapia y en politerapia, fun-
damentalmente en nifios mayores de 4 afios con sindrome de
Lennox-Gastaut que no hayan respondido a otros antiepilépticos;
y en pacientes mayores de 18 afios con crisis focales refracta-
rias.
Efectos colaterales: anorexia, vomitos, insomnio, somnolen-
cia, anemia aplasica, hepatotoxicidad, cefaleas, nauseas, ataxia
y pérdida de peso.

2. Lamotrigina:
Pertenece al grupo de las feniltriazinas. No altera el metabolis-
mo de otros farmacos, aunque puede reducir en 25 % los nive-
les de &cido valproico. Se emplea como monoterapia o
terapéutica adjunta. Estabiliza las membranas de las neuronas.
Inhibe la liberacién excesiva de neurotransmisores excitatorios,
en especifico el glutamato y en menor medida el aspartato.
Ese efecto se obtiene mediante el bloqueo de los canales del
sodio dependientes del uso (es necesario que los canales de
sodio estén activados para que puedan ser bloqueados) y vol-
taje (el bloqueo es de forma méas eficaz en las células
despolarizadas).
Se absorbe bien oralmente. La ingestion de alimentos no afec-
ta la absorcion.
Se metaboliza 90 % en el higado y 10 % en los rifiones.
El valor plasmético estable se alcanza entre el tercer y
décimoquinto dia.
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La vida media es de aproximadamente 30 h en monoterapia,
14 h en pacientes que toman de manera concomitante medi-
camentos inductores enzimaticos y hasta 80 h en los que to-
man valproato.

Dosis: en pacientes que reciben previamente acido valproico
la dosis de comienzo es 0,15 mg/kg/dia durante 2 semanas,
después 0,3 mg/kg/dia durante 2 semanas con incrementos
graduales hasta 1 a 5 mg/kg/dia.

En pacientes que toman antiepilépticos inductores enzimaticos
la dosis de comienzo debe ser 0,6 mg/kg/dia durante 2 sema-
nas, después 1,2 mg/kg/dia con incrementos cada 1 a 2 se-
manas hasta 5 o 15 mg/kg/dia.

En pacientes con monoterapia debe comenzarse con 0,3 mg/kg/dia
durante 2 semanas, después 0,6 mg/kg/dia durante 2 sema-
nas hasta 2 a 8 mg/kg/dia.

Las dosis iniciales deben administrarse al comienzo, una vez
al diay 2 veces al dia durante la etapa de mantenimiento.
Indicaciones: en epilepsias focales y generalizadas (epilepsia
con ausencias, epilepsia miocldnica juvenil, sindrome de
Lennox-Gastaut, crisis neonatales refractarias, espasmos in-
fantiles).

Efectos colaterales: erupciéon cutdnea (rash), sindrome de
Stevens Johnson, ataxia, insomnio, nauseas, vomitos,
linfadenopatia, visién borrosa, vértigo, astenia y somnolencia.
La insuficiencia hepética, agranulocitosis y la anemia aplasica
son poco frecuentes. En algunos pacientes con epilepsia
miocldnica juvenil y epilepsia mioclénica severa de la lactancia
(sindrome de Dravet) puede agravar las crisis. Puede ocasio-
nar tics.

3. Topiramato:
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Es un monosacérido derivado del D-enanciémero de la fructosa.
La estructura quimica es diferente a la de otros medicamen-
tos. Estudios experimentales indican que tiene un mecanismo
de multiple accidn como se explica a continuacion:

a) Bloquea los canales de sodio dependientes de voltaje y redu-

ce la duracién y la frecuencia de los potenciales de accion
inducidos por la despolarizacion mantenida de las neuronas.

b) Incrementa la actividad del acido gammaaminobutirico, que

es un neurotransmisor inhibitorio y bloquea la accién del
glutamato, un neurotransmisor excitatorio.

Es un débil inhibidor de la anhidrasa carbonica eritrocitaria.
Tiene una estructura similar a la de la acetazolamida.



Se absorbe rapido en el tracto gastrointestinal. La excrecién
es fundamentalmente renal.

La vida media es de 15 h en nifios que no toman medicamen-
tos inductores enzimaticos y, de 7 a 8 h, en los pacientes que
si toman concomitantemente inductores enzimaticos.
Cuando se afiade al topiramato el &cido valproico disminuyen
en 15 % los niveles de topiramato.

Dosis inicial: 1 a 3 mg/kg/dia, por v.0; con aumentos semana-
les.

Dosis de mantenimiento: 5 a 9 mg/kg/dia.

Dosis maxima: 24 mg/kg/dia en pacientes con espasmos in-
fantiles. Se suministra en 2 subdosis en el dia.

Indicaciones: como monoterapia o terapia adjunta en epilep-
sias focales y generalizadas, sindrome de West, sindrome
de Lennox-Gastaut, epilepsia mioclénica juvenil y en la epi-
lepsia miocldnica severa de la lactancia.

Efectos colaterales: vértigos, somnolencia, ataxia, alteracion
de la concentracion, aumento del riesgo de nefrolitiasis, con-
fusion, parestesias, fatiga, trastornos del lenguaje, nauseas,
diplopia, disminucién del apetito, pérdida de peso, cambios
de la conducta y acidosis metabdlica. Debe evitarse la admi-
nistracion concomitante con otros inhibidores de la anhidrasa
carbonica.

4. Vigabatrina:

De todos los farmacos antiepilépticos incluidos dentro de los
nuevos antiepilépticos, la vigabatrina es uno de los primeros.
Tiene una estructura analoga al acido gammaaminobutirico, con
un apéndice vinilo que posee una capacidad de inhibicién irre-
versible del &cido gammaaminobutirico transaminasa, enzima
gue es la encargada de catabolizar el acido gammaamino-
butirico. Este Ultimo es sintetizado a partir del acido glutamico,
por la accion de la decarboxilasa del acido glutamico.

El acido gammaaminobutirico es un neurotransmisor inhibidor, el
cual estd ampliamente distribuido por el sistema nervioso central.
La vigabatrina establece su mecanismo de accion inhibiendo
de formairreversible al &cido gammaaminobutirico transaminasa.
La absorcion es elevada después de su ingestion y no se afec-
ta por la alimentacion.

Las cantidades plasméaticas se alcanzan entre el segundo y
tercer dia desde el inicio del tratamiento. La vida media en
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plasma es de 5 a 11 h. Debe aplicarse en dos tomas diarias.
Se excreta 90 % por via renal y 10 % en el higado. Puede dis-
minuir las cantidades séricas de la fenitoina, del fenobarbital y
de la primidona.

Dosis: comenzar con 40 o 50 mg/kg/dia, por v.0. y aumentar la
dosis cada 4 dias. En caso necesario un maximo de 200 mg/kg/dia.
Indicaciones: preferentemente en los espasmos infantiles, en
especial en los que se acompafian del complejo esclerosis tu-
berosa y epilepsias focales. No debe utilizarse en pacientes
con crisis de ausencias y mioclénicas, porque ademas de ser
inefectivo, puede agravar dichas crisis.

Efectos colaterales: somnolencia, mareos, apatia, irritabilidad,
hiperactividad, incremento del apetito, cuadros de caracter
psicotico. A partir de 1997 se informé de la existencia de casos
en los que le ha provocado reduccion concéntrica del campo
visual.

5. Gabapentina:

Compite con aminoacidos como: leucina, valina y fenilalanina.
Disminuye el contenido de glutamato y modula los canales de
sodio y de calcio. No tiene interaccion con otros antiepilépticos.
Es analogo al acido gammaaminobutirico. EI mecanismo de
accion puede ser multimodal segun se ha tratado de demos-
trar mediante varias hipotesis.

La vida media en plasma es de 5 a 7 h y se elimina por via
renal.

Dosis inicial: 10 mg/kg/dia por v.o.

Dosis de mantenimiento: 30 a 50 mg/kg/dia.

Dosis maxima: 100 mg/kg/dia.

Se debe suministrar 3 veces en el dia.

Indicaciones: como terapia concomitante en crisis focales con
generalizacion secundaria o sin esta, en nifios mayores de 3
afios y en la epilepsia benigna con puntas centro-temporales.
Efectos colaterales: somnolencia, ataxia, vértigo, cefalea, nau-
seas y nistagmo. Son menos frecuentes el tremor, dificultades
en la concentracién y memoria, fatiga, y trastornos de conduc-
ta, tales como ansiedad y labilidad emocional.

6. Stiripentol:
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Inhibe el citocromo P-450. Provoca el aumento de las concen-
traciones plasmaticas de otros antiepilépticos que esté ingi-
riendo el paciente.



Dosis: 50 a 100 mg/kg/dia, dividido en 2 o 3 subdosis, por v.o.
Indicaciones: se emplea como terapéutica concomitante con
la carbamazepina en pacientes con crisis focales refractarias.
Se recomienda en pacientes con epilepsia mioclénica severa
de la lactancia, junto con el clobazam y acido valproico.
Efectos adversos: somnolencia, pérdida del apetito y alteracio-
nes hematoldgicas.

7. Tiagabina:
Es un derivado del acido nipecético. Inhibe de manera especi-
fica una de las 4 proteinas transportadoras del acido
gammaaminobutirico sinaptico (GAT-1). Impide la recaptacion
de dicho neurotransmisor por las células gliales y por las
neuronas, aumentando la cantidad de &cido gammaaminobutirico
gue permanece en las sinapsis. Potencia la inhibiciéon de la
excitabilidad neuronal.
Se absorbe de forma rapida por v.o.
Dosis inicial: 0,25 a 0,5 mg/kg/dia por v.o., dividida la dosis
3 veces en el dia, con aumentos de 2 a 4 semanas hasta una
dosis de 1 a 2 mg/kg/dia.
Indicaciones: se asocia a otros antiepilépticos en ataques
focales refractarios y en monoterapia.
Efectos colaterales: vértigo, cefalea, somnolencia, irritabilidad,
depresion, trastornos del lenguaje y dolor abdominal.
8. Oxcarbazepina:
Quimicamente relacionada con la carbamazepina, pero su
biotransformacioén es diferente.
Su mecanismo de accién todavia no esta claro, pero se piensa
que sea similar al de la carbamazepina. Estudios in vitro con
roedores demuestran que la oxcarbazepina bloquea los cana-
les de sodio dependientes del voltaje, estabiliza las membranas
neuronales hiperexcitables y disminuye la propagacion de los
impulsos sinapticos. También se ha sugerido que inhibe la trans-
mision sinptica excitatoria mediada por el glutamato, con el
subsecuente bloqueo de los canales de calcio activados de
gran voltaje. Puede ser una alternativa eficaz de la
carbamazepina.
Se absorbe rapiday casi completa por el tracto gastrointestinal
después de su administracion oral. Se convierte rapidamente
en su metabolito activo mayor (10-monohidroxiderivado). Este
metabolito es glucuronidado y posteriormente se excreta por
viarenal.
La vida media es de 2 h y la vida media de su metabolito es
aproximadamente 9 h.
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La oxcarbazepina induce el metabolismo hepético de algunas
isoenzimas del citocromo P-450 e inhibe otras. No induce su
propio metabolismo.

Cuando se afiade oxcarbazepina a la lamotrigina disminuyen
las concentraciones de la lamotrigina. También disminuye la
efectividad de los anticonceptivos orales. Sin embargo las con-
centraciones de fenitoina pueden incrementarse. No interactla
con la eritromicina, cimetidina o la warfarina. Los medicamen-
tos inductores enzimaticos disminuyen las concentraciones
plasmaticas de la oxcarbazepina y su principal metabolito.
Dosis inicial: 8 a 10 mg/kg/dia por v.0., con aumentos semanales.
Dosis de mantenimiento: 20 a 45 mg/kg/dia por v.0., suminis-
trados en 2 subdosis.

Indicaciones: como monoterapia o terapia adjunta en nifios de
4 aflos 0 mayores con crisis focales con generalizacion se-
cundaria o sin esta. En crisis tonico-clénicas generalizadas.
Efectos colaterales: vértigo, mareos, nduseas, somnolencia,
cefalea, ataxia, diplopia, fatiga, nerviosismo e hiponatremia. Las
reacciones cutaneas son poco frecuentes.

9. Zonisamida:
Es un derivado sulfonamida, desarrollado originalmente en Ja-
pon. Estudios clinicos iniciales efectuados en los Estados Uni-
dos fueron interrumpidos debido a la alta incidencia de casos
reportados de nefrolitiasis. Sin embargo, recientemente en
Japon se report6 la experiencia de estudios de larga duracion
con este medicamento y no se confirmaron los reportes de
nefrolitiasis.
El mecanismo antiepiléptico no esté bien definido, aunque pa-
rece estar involucrado con el bloqueo de los canales de calcio
y de sodio. Se absorbe casi 100 %.
La vida media de la zonisamida en pacientes que reciben
monoterapia es de 60 h y en los pacientes en los que se asocia
a medicamentos que se metabolizan en el higado es de 30 h.
Dosis inicial: 2 a 4 mg/kg/dia por v.0., en dos subdosis, con
aumentos cada 2 semanas.
Dosis de mantenimiento: 12 mg/kg/dia por v.0., en dos subdosis.
Dosis méaxima: 20 mg/kg/dia por v.0., en los espasmos infanti-
les, en dos subdosis.
Indicaciones: en epilepsias focales refractarias, espasmos in-
fantiles, sindrome de Lennox-Gastaut y epilepsias miocldnicas
progresivas.



10. Levetiracetam:
Pertenece al grupo de las pirrolidonas. Su mecanismo de ac-
cion en la epilepsia se desconoce. Se absorbe rapida y casi de
forma total por v.0. Su vida media plasmatica es de 6 a 8 h. Se
elimina casi en su totalidad por excrecion renal. Tiene minimas
interacciones medicamentosas. No afecta las concentracio-
nes plasmaticas de otros antiepilépticos, anticonceptivos ora-
les, digoxina o warfarina.
Dosis: 10 a 60 mg/kg/dia por v.o., en 2 subdosis.
Indicaciones: terapia adjunta en pacientes con epilepsias
focales y generalizadas refractarias y crisis mioclénicas.
Efectos adversos: somnolencia, astenia, vértigo, dificultades
en la coordinacién, trastornos de conducta y sintomas
psicéticos.

Los medicamentos antiepilépticos de tercera generacién son los
siguientes:

1. Ganaxolone:
Es un esteroide neuroactivo; estructuralmente relacionado a
las progesteronas, pero no tiene actividad hormonal. Se en-
cuentra en desarrollo para el tratamiento de las crisis de au-
sencias y crisis focales. Se ha empleado en espasmos
infantiles.

2. Pregabalina:
Es un nuevo antiepiléptico que no tiene interaccién con otros
antiepilépticos. Esta estructura esta relacionado con el acido
gammaaminobultirico, pero no funcionalmente. No se ha demos-
trado que tenga efecto directo sobre los mecanismos
gabaérgicos. Debido a lo anterior, no hay elevacién de las can-
tidades de &cido gammaaminobutirico, de forma especifica en
el nervio Optico. Esto da lugar a la ausencia de toxicidad en el
nervio Optico y en la retina.
Indicaciones: en crisis parciales o focales como terapéutica
adjunta.
En la tabla 2.2 se resume los medicamentos antiepilépticos
gue se utilizan en la actualidad segun las crisis epilépticas y
sindromes epilépticos.
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Tabla 2.2. Medicamentos antiepilépticos

Crisis epilépticas y sindromes Medicamentos antiepilépticos
epilépticos

Crisis tonico-clénicas generalizadas Carbamazepina, fenitoina, fenobarbital,
primidona, acido valproico, clobazam,
oxcarbazepina, topiramato, lamotrigina

Crisis focales Carbamazepina, fenitoina, fenobarbital,
primidona, clonazepam, clobazam, acido
valproico, topiramato, lamotrigina, gabapentina,
oxcarbazepina, tiagabina, vigabatrina,
zonisamida, levetiracetam, stiripentol

Atonicas Benzodiazepinas, acido valproico, lamotrigina,
topiramato ACTH, prednisona

Mioclénicas Benzodiazepinas, acido valproico, topiramato,
lamotrigina*, levetiracetam

Sindrome de West Vigabatrina, hormona adrenocorticotropa,
prednisona, benzodiazepinas, acido valproico,
zonisamida, topiramato, lamotrigina, piridoxina,
inmunogloblinasi.v.

Sindrome de Lennox-Gastaut Benzodiazepinas, acido valproico, etosuximida,
lamotrigina, topiramato, felbamato, hormona
adrenocorticotropa, prednisona

Sindrome de Landau-Kleffner Hormona adrenocorticotropa, prednisona,
acido valproico, etosuximida, benzodiazepinas,
inmunoglobulinasi.v.

Epilepsia con ausencias de la Etosuximida, acido valproico, lamotrigina,
infancia y la adolescencia clonazepam, clobazam
Epilepsia mioclénica juvenil Acido valproico, clonazepam, fenobarbital,

lamotrigina*, topiramato, levetiracetam

*Se ha reportado que en algunos pacientes con epilepsia mioclénica juvenil y con epilep-
sia mioclénica severa del lactante (sindrome de Dravet), la lamotrigina ha provocado
agravacion de las crisis.

Tratamiento con dieta cetogénica

Se indica en el tratamiento de epilepsias refractarias como: el
sindrome de Lennox-Gastaut, en crisis tonico-clonicas generaliza-
das, en epilepsias con crisis atonicas, entre otras.

Wilder en 1921 sugirié que los cuerpos cetbnicos producidos du-
rante el ayuno tenian propiedades anticonvulsivantes.

La dieta cetogénica se calcula segun la edad, talla y el peso del
paciente. Tiene elevado contenido en grasas, moderado en protei-
nas y escaso contenido en carbohidratos, lo que ocasiona que al
ingerirla se produzca una oxidacion incompleta de los acidos grasos
en el higado, con el camulo de cuerpos cetonicos en la sangre y en
orina. Provoca utilizacion de las reservas del organismo similar a la
del ayuno.

86



Se debe utilizar suplemento con calcio y vitaminas, porque resulta
inadecuada para cubrir los requerimientos diarios de vitaminas.

Entre las complicaciones se sefialan: dolor abdominal, diarreas,
vomitos, anorexia, célculos renales, hipoglucemia, entre otras.

Las dificultades para la aceptacién de estas dietas por los pa-
cientes no han sido aun solucionadas.

Tratamiento psicoldgico y social

Es fundamental transmitirle confianza a los pacientes y sus fami-
liares de que la epilepsia no difiere, en relacion con sus implicaciones
sociales, de otras enfermedades, como la diabetes mellitus y el
asma. El médico debe explicarles todo lo relacionado con el trata-
miento, las complicaciones y su prondstico. Es importante que el
médico se preocupe, no solo por los medicamentos antiepilépticos,
sino también, del tratamiento del paciente en su casa, en la escuela
y en la comunidad.

Al nifio y al adolescente con epilepsia les preocupan las activida-
des que pueden realizar. Se les debe orientar la realizacién de acti-
vidades que no impliquen riesgo de lesién. Alos nifios que no tienen
un control adecuado de sus crisis, se les debe prohibir que suban a
lugares altos (arboles, escaleras) y que efectlien natacién sin la
observacién adecuada por un familiar. No deben montar bicicleta o
a caballo si no tienen un buen control de las crisis. No obstante, la
mayoria de los nifios con crisis epilépticas pueden llevar una vida lo
més normal posible y deben rechazarse los prejuicios que muchas
personas tienen con relacion a la epilepsia.

Tratamiento quirdargico

Est4 indicado el tratamiento quirtrgico en nifios en los que per-
sisten las crisis, después del tratamiento adecuado con varios me-
dicamentos antiepilépticos, incluyendo los de segunda generacion
en dosis maximas, durante un periodo minimo de 2 afios. También
se debe tener en cuenta la influencia de la epilepsia en la calidad de
vida. Algunos tipos de crisis epilépticas, como las atonicas que pro-
ducen lesiones y retraso del neurodesarrollo en los nifios y la epi-
lepsia parcial continua, pueden justificar la intervencién quirargica
mas temprana.

En los posibles candidatos a la cirugia debe realizarse una ade-
cuada evaluacién prequirargica, que incluya: la historia del pa-
ciente y examen fisico, evaluacidon neuropsicoldgica, registro
simultaneo video electroencefalograma, resonancia magnética
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nuclear de craneo, tomografia por emision de positrones (PET) y
tomografia por emisién de positrén anico (SPECT). En algunos cen-
tros se emplea, ademas, la resonancia magnética funcional, reso-
nancia magnética con espectrofotometria y la magnetoencefalografia.
En esta evaluacidén debe participar un equipo multidisciplinario que
incluya: neuropediatras, neurofisiélogos, neurocirujanos, psiquiatras
y personal de enfermeria.

Una vez que se haya decidido por el colectivo la intervencién qui-
rdrgica, debe comunicarse a los familiares del nifio, los beneficios
esperados y los riesgos que implica el proceder quirargico selec-
cionado.

Existen diferentes procedimientos quirargicos:

Resecciones corticales.
Hemisferectomia.
Callosotomia.

Transecciones subpiales multiples.

1. Resecciones corticales. Las resecciones corticales pueden ser
temporalesy extratemporales. Las resecciones temporales son
procedimientos efectivos en nifios y adultos con crisis focales
simples, complejas y secundariamente generalizadas. La
lobectomia anterotemporal con amigdalohipocampectomia es
una modificacion de la lobectomia temporal clasica, en la que
se reduce la cantidad de corteza extirpada y se amplia la re-
seccion del hipocampo.

Duchowny y colaboradores realizaron la lobectomia temporal
anterior a varios nifios menores de 12 afos, y las anomalias
neuropatoldgicas que con mas frecuencia se encontraron en
sus pacientes fueron: la migracion neuronal anormal, células
tumorales ganglionares y en 2 pacientes se observd esclero-
sis temporal mesial.

Complicaciones: déficit de memoria. Después de la reseccion
del hipocampo del hemisferio dominante, a veces existe déficit
de la memoria verbal y no verbal y también se ha observado
empeoramiento en el lenguaje.

Las resecciones extratemporales se realizan con mayor fre-
cuencia en epilepsias del I6bulo frontal y con menor frecuencia
se realizan resecciones parietales y occipitales.

2. Hemisferectomia. Es un proceder de escision amplia de la cor-
teza cerebral, que se realiza en pacientes con crisis refracta-
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rias motoras unilaterales que presentan una hemiparesia, como
por ejemplo: pacientes con el sindrome de Rasmussen, sin-
drome de Sturge-Weber, hemimegalencefalia, infartos cerebra-
les, poroencefalia y traumas. Mas de 75 % de los pacientes
evolucionan favorablemente después de la cirugia.

Complicaciones: hemiplejia contralateral y la pérdida de todas
las deméas funciones de este hemisferio. Otra complicacion es
la hemosiderosis superficial cerebral que se presenta entre los
8 a 10 afos después de la hemisferectomia total y puede pro-
vocar crisis recurrentes, hidrocefalia y déficit auditivos
neurosensoriales.

3. Callosotomia. Consiste en la seccion quirdrgica del cuerpo ca-
lloso, que puede ser total o realizarse en los dos tercios ante-
riores. Es una técnica de desconexién interhemisférica que
puede disminuir la propagacion y generalizacion de las crisis.
Se recomienda en nifios con sindrome de Lennox-Gastaut, con
frecuentes crisis atonicas y secundariamente generalizadas.
Complicaciones de la callosotomia total: disartria y dispraxia
de la marcha.

4. Transecciones subpiales mdltiples. Es una técnica de desco-
nexion local, que trata de aislar las neuronas al romper las co-
nexiones horizontales, de forma tal, que no se consiga la
sincronizacion de las neuronas préximas al foco primario y de
esta forma evitar la crisis. Se ha empleado en el sindrome de
Landau-Kleffner.

Tratamiento con estimulacion del nervio vago

Es un proceder que se emplea en pacientes con epilepsia refrac-
taria que no son tributarios de la cirugia. Se ha utilizado en pacien-
tes con epilepsias con crisis focales con generalizacién o sin esta 'y
generalizadas como el sindrome de Lennox-Gastaut, entre otras.
Consiste en la colocacién de un dispositivo en la regién toracica
superior izquierda por debajo de la piel. Se conecta por medio de
electrodos al nervio vago izquierdo. Se estimula cada 3 min.

Por lo general es bien tolerado. Los efectos secundarios mas fre-
cuentes son latos y disfonia, sobre todo al inicio del tratamiento y si
la intensidad de la estimulacion es alta.
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Capitulo 3

Crisis epiléeptica aguda
sintomatica

Dr. Desiderio Pozo Lauzan

Al comenzar este capitulo es muy conveniente aclarar algunos
aspectos conceptuales. El término convulsion, empleado a través
de los afios, para describir un trastorno cerebral agudo con mani-
festaciones clinicas motoras: toénico-clénicas (las méas frecuentes),
clonicas y tonicas, pudiera dar lugar a errores en su interpretacion.
En numerosas ocasiones se emplea asocidndolo exclusivamente
al término: crisis de naturaleza epiléptica, sin embargo, no todos
los trastornos expresados por una convulsion se deben incluir en
este término.

La convulsién puede definirse como: toda contraccion involuntaria
de la musculatura corporal (ténicas, clonicas y tonico-clénicas) que
son de origen cerebral y espinal.

El ataque de naturaleza o de mecanismo epiléptico consiste en:
una crisis de origen cerebral en la que existe una descarga de una
poblacién hiperexcitable de neuronas.

También se ha definido de la manera siguiente: una manifesta-
cion clinica que se presume sea el resultado de una excesiva
descarga anormal de un grupo de neuronas en el cerebro. La mani-
festacion clinica consiste en un fendmeno anormal subito y transi-
torio que puede incluir alteraciones de la conciencia y eventos
motores, sensoriales, autonémicos o psiquicos, percibidos por el
paciente o por un observador. Esta definicion es mas completa que
la anterior.

Si en el momento de ocurrir la crisis epiléptica se obtiene un re-
gistro electroencefalogréfico, usualmente se observan descargas
de puntas o0 ambos polipuntas y ondas generalizadas o focales de
acuerdo con el tipo de crisis (generalizada o focal).

Cuando las crisis epilépticas son recurrentes (2 o0 mas) en un
periodo mayor que 24 h y no se asocian a un cuadro agudo (febril,
infeccioso, toxico, etc.) retinen el criterio de epilepsia.

Es muy conveniente sefalar que el concepto de crisis epiléptica
necesariamente no significa que el paciente sea epiléptico.



Las crisis epilépticas y las epilepsias pueden constituir la mani-
festacion de trastornos cerebrales o sistémicos.

En presencia de una crisis de naturaleza epiléptica lo primero
gue se hace es categorizarla. Es necesario basarse en la presen-
cia 0 no de un factor precipitante agudo, lo que permite la distincion
en 2 tipos de crisis: provocada y no provocada.

Las crisis epilépticas provocadas equivalen a las crisis agudas
sintométicas con un factor causal especifico, usualmente con com-
ponente motor (convulsién). La mayoria son ténico-clénicas gene-
ralizadas.

Las crisis epilépticas no provocadas son simples o recurrentes y
pudieran pertenecer a 2 posibles categorias: crisis epilépticas
sintométicas o epilepsias y crisis epilépticas o epilepsias de causa
no precisada (idiopéticas o criptogénicas).

Crisis epilépticas agudas sintomaticas
(provocadas)

Estas crisis ocurren relacionadas con factores que afectan de
forma aguda al sistema nervioso central, como por ejemplo: infec-
ciones, accidentes vasculares encefalicos o en asociacion con
factores agudos sistémicos (toxicos, metabdlicos, febriles, etc.).
Son convulsivas. La mayoria son ténico-clénicas generalizadas.

En relacion con las convulsiones, se debe sefialar que no siem-
pre se relacionan con una descarga de neuronas hiperexcitables
(crisis epiléptica). Pueden estar involucradas con un mecanismo
anoxico-isquémico mediado por una hipersensibilidad vagal.

En la practica médica, con frecuencia el término convulsion febril
se relaciona con un mecanismo epiléptico. Sin embargo, no siem-
pre obedece a una descarga excesiva neuronal del cerebro.

Gastaut y Gastaut (1957), en Francia demostraron la presencia
de un mecanismo andxico-isquémico (vagal) en un grupo de nifios
con convulsiones febriles. En estos pacientes la hipertermia tam-
bién puede desencadenar una crisis vagal, al igual que otros facto-
res precipitantes como: emociones, posicién de pie por largo tiempo,
exposicion al calor prolongada y otros.

Stephenson (1978), en Inglaterra confirmé que la hipertermia po-
dria desencadenar crisis vagales.

Posteriormente, Jordiy Pozo Lauzan en 1984 en el departamento
de neuropediatria del Hospital “"William Soler” de La Habana, com-
probaron la presencia de hipersensibilidad vagal en 38,9 % de un
grupo de 72 nifios con el diagndstico de convulsiones febriles. La
vagotonia se demostré con la prueba de la compresion de los globos
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oculares realizada al total de pacientes. Sin lugar a dudas, estos
resultados tuvieron importantes repercusiones terapéuticas, ya que
sugirieron seguir una conducta mas racional de no indicar de forma
rutinaria medicamentos antiepilépticos ante un paciente con una
crisis convulsiva febril. Las crisis febriles tonicas fueron las que con
mas frecuencia se asociaron al mecanismo vagal.

Causas de las crisis epilépticas agudas sintomaticas o
provocadas

1. Trastornos agudos de causa cerebral:

a) Accidentes vasculares encefalicos: las crisis deben manifes-
tarse dentro del periodo de 7 dias de ocurrido el cuadro clini-
co.

b) Trauma craneal: las crisis deben ocurrir dentro de los 7 dias
posteriores al trauma.

c) Infeccion del sistema nervioso central: las crisis deben ocurrir
en el curso del proceso infeccioso activo.

d) Proceso expansivo del sistema nervioso central: las crisis
deben ocurrir como signo de presentacion del tumor.

e) Suspensién brusca de medicamentos o drogas estupefacien-
tes: las crisis pueden manifestarse debido a la suspensién
brusca de barbitaricos, benzodiacepinas u otros medicamen-
tos antiepilépticos; suspensién de alcohol, etc.

2. Trastornos agudos de causa no cerebral:
a) Metabdlicos:
- Hipoglucemia.
- Hipocalcemia.
- Hipomagnesemia.
- Trastornos electroliticos.
- Uremia (ejemplo: glomerulonefritis difusa aguda).

- Anoxia.

b) Fiebre: las crisis ocurren durante el proceso febril. No debe
existir infeccion del sistema nervioso central.

¢) Toxicos: las crisis se manifiestan durante el tiempo de expo-
sicion de elementos que pueden ser toxicos: medicamentos
(aminofilina, imipramina, etc.), alcohol (intoxicacion alcohdli-
ca aguda), plomo, insecticidas, mondxido de carbono, dro-
gas estupefacientes (cocaina, etc.), entre otros.

d) Causa no determinada.
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Resulta evidente que la identificacién de un determinado tipo de
crisis epiléptica aguda requiere una cuidadosa evaluacion.

Los familiares u otra persona que observaron la convulsién de-
ben aportar al médico de la familia o al pediatra de la atencion pri-
maria u hospitalaria los elementos fundamentales.

Una descripcion detallada de la crisis es muy importante: horario
del ataque; si estaba despierto o dormido. En esta ultima circuns-
tancia aclarar si fue en el suefio ligero o profundo; la conducta del
paciente durante el evento; tratar de precisar si la actividad motora
comenzo generalizada o focal y después se generaliz6 (es obvio,
que este detalle con mucha frecuencia es dificil de observar); la
duracion de las crisis; si es un paciente epiléptico; si ocurrié sus-
pension de drogas antiepilépticas; descripcion del periodo posictal
(después de finalizada la convulsion); presencia de hipertermia an-
tes del comienzo o durante la crisis e identificar el grado de la tem-
peratura si fuera posible.

Debe obtenerse informacion adecuada con relacion a los elemen-
tos siguientes: historia de trauma craneal, ingestion de toxicos, an-
tecedentes personales o familiares de diabetes, trastornos
psiquiatricos, crisis febriles, crisis vagales, enfermedades renales
y otros antecedentes patoldgicos.

En nifios mayores es necesario obtener informacion con relacion
a los primeros sintomas o signos clinicos de una crisis epiléptica, y
que fueron denominados a través de los afios con el término de
“aura’. Estas consisten en manifestaciones: motoras, sensoriales,
autondmicas o psiquicas, que son una evidencia clinica del comienzo
focal de una crisis.

Crisis epilépticas febriles

Son las crisis que ocurren entre 3 meses y 5 afios de edad. Se
asocian con la hipertermia y no son causadas por una infeccion del
sistema nervioso central. No retnen los criterios de otro tipo de cri-
sis aguda sintomética. Son convulsivas y mas frecuentes en el sexo
masculino.

El riesgo de recurrencia puede ser mayor en pacientes con ante-
cedentes de familiares de primer grado que hayan padecido de cri-
sis febriles.

Estas crisis estan estrechamente vinculadas con factores
genéticos. Los genes especificos que afectan la mayoria de los
nifios no se han identificado aun.

Entre 3y 5 % de los nifios por debajo de 5 afios de edad tienen
una convulsién febril. La mayoria de estas comienzan alrededor de
los 2 afios.
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Se clasifican en simples (80 %) y complejas.

Las simples se caracterizan por:

1. Edad de comienzo entre 6 meses y 5 afios.

2. Crisis generalizadas (la mayoria ténico-clonicas).

3. Duracion menor que 15 min.

4. No més de una crisis en un periodo de 24 h con hipertermia.

5. Ausencia de infeccion del sistema nervioso central o trastorno
metabdlico severo.

Las complejas se caracterizan por:
1. Son crisis focales de una duracion mayor que 15 min.
2. Recurrencia en 24 h.

Los nifios que han tenido su primera crisis febril después de los
12 meses tienen 30 % de probabilidad de padecer la segunda y de
que las crisis recurran en 50 % (tercera crisis).

En las crisis febriles simples se ha demostrado que no es nece-
sario el tratamiento de mantenimiento.

No es estrictamente necesario realizar un electroencefalograma
en la evaluacion de un nifio con crisis febriles simples.

En una crisis febril compleja, si se decide realizar un electroence-
falograma, debe esperarse un periodo de 48 h. En la etapa posictal
pueden observarse ondas lentas, lo que como es obvio, pudiera
ocasionar confusién en la evaluacion de la actividad de base del
trazado.

Manejo de una crisis epiléptica aguda

Deben tenerse en cuenta los posibles factores causales para efec-
tuar un manejo adecuado de una crisis epiléptica aguda. Mientras
se interroga a los familiares u otros acomparfiantes del nifio se de-
ben realizar las medidas de soporte o0 sostén.

La conducta terapéutica debe ser realizada por el médico de la
atencion primaria o el pediatra, de acuerdo con la institucién de sa-
lud donde se encuentre el nifio.

A continuacion se sefialan los aspectos esenciales del manejo:

1. Acostar al paciente en una camilla o cama blanda con el objeti-
vo de evitar traumas, si aun esté con la crisis.

2. Realizar aspiracion de las secreciones de la orofaringe y admi-
nistrar oxigeno de forma inmediata.

3. Evaluar los signos vitales: frecuencia respiratoria, frecuencia
cardiaca, tension arterial, pulso y temperatura.
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4. Canalizar una vena para realizar exdmenes complementarios
de urgencia: hemograma, glucemia, electrélitos séricos (sodio,
potasio, calcio, magnesio, fésforo), gasometria, creatinina,
estudios toxicoldgicos en sangre para determinar drogas estu-
pefacientes, plomo, entre otros.

También se debe indicar el estudio de muestras de orina para
detectar sustancias toxicas.

5. Realizar una puncién lumbar, en caso de sospecha de una
meningitis o encefalitis, si las condiciones generales del pa-
ciente lo permiten. Debe tenerse en cuenta que en un lactante
necesariamente no estan presentes los signos meningeos. No
se debe diferir el comienzo del tratamiento antibiético, si el diag-
néstico se presume y no es posible efectuar la puncién lumbar.
En un nifio mayor de 2 afios se recomienda realizar un fondo
de ojo previo a la realizacion de la puncién lumbar, con el obje-
tivo de descartar la presencia de papiledema. También la ob-
tencion de una radiografia de craneo puede ser conveniente
para detectar signos de hipertension intracraneal (diastasis de
suturas, impresiones digitiformes, descalcificacion o porosis
del dorso de la silla turca u otros).

6. En caso de hipertermia en el momento de la evaluacién clinica,
se deben realizar medidas antitérmicas lo antes posible. Sin
embargo, se ha planteado que los antipiréticos no son efecti-
vOs en la prevencion de la recurrencia.

7. Si se detecta hipoglucemia se debe suministrar dextrosa a 10 %
a una dosis de 5 mL/kg por via i.v.

Tratamiento medicamentoso de la crisis
epiléptica aguda

La administracion de medicamentos se efectla una vez que se
hayan tratado los factores causales muy especificos como la hiper-
termia, la hipoglucemia u otros, si contintan las crisis.

Se debe suministrar diazepam a una dosis de: 0,2 a 0,3 mg/kg
por via i.v., directa (no en tubo). No mas de 10 mg en cada dosis. A
razon de un maximo de 2 mg/min.

El lorazepam también se puede administrar a una dosis: de 0,05
a 0,1 mg/kg por viai.v.

Si no fuera posible la canalizacién de una vena, se puede admi-
nistrar el diazepam: 0,3 a 0,5 mg/kg) o el lorazepam: 0,05 a 0,1 mg/kg,
por via rectal. Se diluyen en 3 mL de cloruro de sodio a 0,9 %. De-
ben aplicarse con una jeringuilla y un tubo que sea flexible.
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En la actualidad se sugiere suministrar midazolam por via oral en
nifios mayores de 6 meses, con resultados mas favorables que el
diazepam por via rectal. Los autores recomiendan una dosis total
gue varia entre 2,5 mg y 10 mg de acuerdo con la edad.

Es conveniente aclarar que en el manejo inicial de una crisis epi-
|éptica, no se debe utilizar la fenitoina. Este medicamento se debe
diferir para el estado de mal epiléptico.

En numerosas ocasiones cuando el nifio es conducido al con-
sultorio médico o al departamento de emergencia de una institucion
hospitalaria, ya han transcurrido varios minutos del comienzo de la
crisis. Este factor hay que valorarlo en el momento de decidir la
conducta terapéutica. Es estrictamente necesario no esperar a que
el paciente retina los clasicos criterios de estado de mal epiléptico
para iniciar el tratamiento medicamentoso.

Estado de mal epiléptico (status epilepticus)

A través de los afos se ha definido como: crisis epiléptica de una
duracion mayor que 30 min o serie de crisis epilépticas en las que
la conciencia no se recupera entre las crisis, en un periodo mayor
que 30 min.

Recientemente, se define esta condicion tomando en conside-
racién los puntos de vista terapéutico y operativo de la manera
siguiente:

1. Una condicion epiléptica aguda con crisis generalizadas conti-
nuas de una duracion de al menos 5 min.

2. La presencia de crisis clinicas intermitentes durante un periodo
de al menos 15 min.

3. La observacion de crisis eléctricas (descargas continuas en el
electroencefalograma sin manifestaciones clinicas) durante un
periodo de al menos 15 min.

Las crisis con una duracidon mayor que 5 min no son comunes,
pero se recomienda su tratamiento lo antes posible.

El grupo de trabajo, de la Fundacion Americana de Epilepsia re-
comienda iniciar el tratamiento medicamentoso antes que transcurran
10 min del comienzo de una crisis epiléptica.

El tratamiento precoz se recomienda con el objetivo primordial de
evitar o minimizar la hipoxia y para evitar la aparicion de secuelas
gue pueden ser permanentes.

En los primeros 30 min de actividad ténico-clénica continua, la
liberacién de catecolaminas da lugar a un aumento de la frecuencia
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cardiaca, de la presion arterial, de la presion venosa central, del
flujo sanguineo cerebral y de la glucosa sanguinea.

Si el cuadro clinico se prolonga mas que 30 min, la presiéon sangui-
neay el flujo sanguineo cerebral comienzan a descender, lo
gue pueden llegar a un punto en que ya no es capaz de suministrar
adecuados substratos y oxigeno. Lo anterior, como es obvio,
ocasiona incremento de las necesidades metabdlicas y resulta en
afectacion de la oxigenacion cortical y dafio neurologico irreversi-
ble.

Un efecto adicional de la actividad convulsiva prolongada es el
aumento de la temperatura corporal, disminucion de la glucosa en
sangre y la elevacién de la cifra de creatinfosfocinasa.

Clasificacion
El estado de mal epiléptico puede ser:

1. Generalizado (convulsiones tonico-clonicas y crisis de ausencia).
2. Parcial o focal.

Existen tres principales subtipos de acuerdo con la causa:

1. Crisis febriles prolongadas.

2. Estado de mal epiléptico idiopatico (no hay lesion cerebral).

3. Sintomatico: cuando las crisis ocurren como resultado de un
trastorno neuroldgico de base o trastorno metabdlico.

Tratamiento

Una vez que se establezca el diagndstico resulta indispensable
crear las condiciones por la necesidad de tener que colocar al pa-
ciente en ventilacion mecanica, como resulta evidente, donde exis-
tan condiciones de terapia intensiva.

Los medicamentos empleados para el estado de mal epiléptico
son los siguientes:

- Primera linea

. Benzodiazepinas (lorazepam, diazepam, midazolam,
clonazepam)
- Segunda linea

. Fenitoina
- Tercera linea

. Fenobarbital
- Estado de mal epiléptico refractario

. Acido valproico
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. Paraldehido
. Pentobarbital
. Propofol

Medicamentos de primera linea

Las benzodiazepinas (lorazepam, diazepam, midazolam y el
clonazepam) constituyen las drogas de eleccion al comienzo del
tratamiento. Son muy efectivas y tienen una accién rapida.

Las crisis con una duracién mayor que 5 min no son comunes,
pero se recomienda su tratamiento lo antes posible. Los farmacos
a utilizar son los siguientes:

1. Lorazepam:
Dosis: 0,05 a 0,1 mg/kg, por via i.v. a razéon de 0,5 a 2 mg/min.
No més que 4 mg por cada dosis. Se puede repetir a los 5 min.
Es muy efectivo. El comienzo de la accién terapéutica es entre
2y 3 min, similar al diazepam que es entre 1 y 3 min y la dura-
cion entre 12 y 24 h (mayor que el diazepam).
Las concentraciones plasmaticas se pueden obtener alos 5 a
10 min.
Es menor la posibilidad de que ocurran depresion respiratoria
e hipotension arterial que con el diazepam.

2. Diazepam:
Dosis: 0,2 a 0,3 mg/kg a razdn de no mas de 2 mg/min, por via
i.v. Como dosis total, no mas que 10 mg. Un maximo de 3 dosis.
La duracion maxima de la accion terapéutica es de 5 a 10 min.
Se debe aplicar directo a la vena. No en tubo.
Viarectal: 0,5 mg/kg.
Por la via intramuscular, el diazepamy el lorazepam tienen una
absorcion lenta y errética; ademas, pueden ocasionar moles-
tias en el sitio de la inyeccion.

3. Midazolam:
Dosis: 0,15 a 0,3 mg/kg por via i.v.
Se administra a razén de 0,1 a 0,3 mg/kg/h.
Es una benzodiazepina soluble en agua. Pasa muy rapido la
barrera hematoenceféalica y tiene una recuperacién neurolégica
rapida.
Cuando no es posible suministrar el lorazepam o el diazepam
por viai.v., se puede administrar el midazolam por via i.m.,
a una dosis de 0,2 mg/kg. Se reportan muy buenos resultados.
El midazolam ocasiona escasa depresion cardiorespiratoria.
Se ha referido el uso por via oral y nasal.
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4. Clonazepam:

Dosis: 0,1 mg/kg por via i.v. cada 6 h.

Se debe sefalar que, si después de la primera dosis de una
benzodiazepina, el nifio continla con crisis, se pudiera sumi-
nistrar una segunda dosis y después no esperar mas de 7 min
para administrar medicamentos de segunda linea como la
fenitoina.

Se ha recomendado suministrar la fenitoina, persistan las cri-
sis 0 no, debido a la accién no muy prolongada de las
benzodiazepinas.

Medicamentos de segunda linea

1. Fenitoina:
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Dosis: 20 mg/kg/dosis de carga (bolus) por via i.v., pueden
incrementarse 10 mg/kg hasta llegar a un maximo de 30 mg/kg/dosis
total.

Se debe suministrar a razén de no mas que 1 mg/kg/min. Maxi-
mo de 50 mg/min. Pueden existir complicaciones como arrit-
mia, asistolia, hipotension u otras.

La aplicacién en solucion de glucosa puede dar lugar a un pre-
cipitado y la accién no es efectiva.

Dosis maxima: 1 000 mg.

Comienzo de la accién entre 10 y 30 min y duracion entre 12y
24 h.

Dosis de mantenimiento: 3 a 8 mg/kg/dia.

. Fosfenitoina:

Dosis: 15 a 20 mg/kg, a razon de 3 mg/min.

Este medicamento no contiene el glicoletileno que se emplea
como diluente en la fenitoina, es una prodroga de esta. Es so-
luble en agua. Irrita menos por via intravenosa y es compatible
con cualquier solucion que se administre por esta via. Se ab-
sorbe bien por la via intramuscular.

Con anterioridad se habia planteado que este medicamento
produce menos trastornos cardiacos que la fenitoina y se llegd
a recomendar sustituirla. Sin embargo, posteriormente se re-
porta que la aplicacién de este medicamento puede provocar
serias complicaciones cardiovasculares, incluso la muerte.
Debido a lo anterior, y al costo elevado, el entusiasmo inicial
(se recomendd su empleo en el afio 1996), en la utilizacion de
la fosfenitoina ha disminuido de forma notable.

Hasta el momento actual existe escasa experiencia en el ma-
nejo de los nifios con esta droga anticonvulsivante.



Medicamentos de tercera linea

1. Fenobarbital:
Dosis de carga (bolus):
Recién nacidos: 20 a 30 mg/kg por via i.v.
Nifios mayores: 15 a 20 mg/kg por via i.v.
A razén de 2 mg/kg/min. Maximo: 30 mg/min. Dosis maxima
total de 1000 mg al dia.
Puede suministrarse por via intramuscular si no fuera posible
la canalizacion de una vena.
El fenobarbital puede ser una alternativa a la fenitoina en el
manejo del estado de mal epiléptico neonatal.
Este medicamento es menos soluble en lipidos que las
benzodiazepinasy la fenitoina. Aunque pudiera demorar el cese
de las crisis (15 a 30 min), debido a su vida media larga los
efectos terapéuticos persisten hasta 48 h.
Algunos sugieren suministrar el fenobarbital antes que la
fenitoina.

Estado de mal epiléptico refractario

Se define esta condicién como: ausencia de respuesta del esta-
do de mal epiléptico al tratamiento en forma secuencial de
benzodiazepinas, fenitoina y fenobarbital.

No existe un consenso para el tratamiento de esta condicion.

1. Acido valproico:
Dosis: 15 a 20 mg/kg a razén de 5 mg/kg/h, por via i.v. conti-
nua. Un maximo de 40 mg/kg.
No ocasiona efectos indeseables cardiovasculares o en el sitio
de la inyeccion intravenosa.
A través de los afios se sugeria por via rectal en el manejo del
estado de mal epiléptico.
Desde que esta disponible por via intravenosa, se recomienda
su administracién en el estado de mal epiléptico refractario antes
de la inducciéon de un coma barbitarico o la aplicacion de
anestésicos.

2. Paraldehido:
Dosis de carga o ataque (bolus): 150 a 200 mg/kg en solucién
a5 % por viai.v. Se suministra en un periodo entre 15y 20 min.
Después se debe administrar una dosis de 20 mg/kg/h en
solucién a 5 % en un frasco de cristal (el paraldehido no es
compatible con el plastico). El goteo se controla de acuerdo
con la respuesta de las crisis.
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3. Pentobarbital (induccién de un coma barbiturico):
Dosis: 0,5 a 5 mg/kg/h, por via i.v.
Tiene una recuperacion neurolégica lenta.

4. Propofol:
Dosis inicial de carga o ataque: 1 a 3 mg/kg, por via i.v.
Tiene propiedades hipnoéticas y anticonvulsivantes. Es
liposoluble. Tiene comienzo rapido de la accidn terapéutica y
una recuperaciéon también rapida. Es un anestésico no barbitu-
rico.
Produce menos cardiodepresion que el pentobarbital.
La administracion de medicamentos como mantenimiento des-
pués que se ha controlado el estado de mal epiléptico resulta
polémico. Sin embargo, es obvio que en nifios con dafio cere-
bral o que previamente hayan tenido crisis epilépticas recurren-
tes deben suministrarse drogas antiepilépticas de acuerdo con
la evolucion de las crisis.
Debe valorarse al paciente tomando en consideracion, ademas
de la clinica, los resultados del electroencefalograma y de es-
tudios imagenoldgicos.
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Capitulo 4

Discapacidades del
neurodesarrollo

Dr. Desiderio Pozo Lauzan

Las discapacidades del neurodesarrollo constituyen un grupo de
trastornos crénicos que tienen sus manifestaciones clinicas en etapas
tempranas. Ocurren entre 5y 10 % de los nifios. Se pueden expre-
sar por:

1. Retraso del neurodesarrollo global.
2. Retraso mental.

Retraso del neurodesarrollo global

El retraso del neurodesarrollo global es un retardo significativo en
2 0 méas de sus componentes siguientes: motor grueso, motor fino,
lenguaje, cognicion, personal/social y actividades diarias de la vida.

El retardo significativo se define como: la ejecucion en el rango de
2 0 mas desviaciones estandares, por debajo de la media, en la
edad apropiada de acuerdo con las normas de referencia.

Este término se debe emplear en nifios menores de 3 a 4 afios,
edad en que no es factible aplicar el coeficiente de inteligencia (CI).

El diagnéstico de retraso mental, de acuerdo con la Asociacion
Americana de Retraso Mental y el Manual de diagnédstico y estadis-
ticas de trastornos mentales, 4ta edicion revisada en el afio 2002,
requiere una precisa evaluacion de la inteligencia. Como es obvio,
no resulta posible en nifios menores de 3 a 4 afios, fundamental-
mente en lactantes. Se debe sefialar que un nifio con un retraso del
neurodesarrollo global necesariamente no va a manifestar un retraso
mental en el futuro.

Epidemiologia. La prevalencia no es conocida con precision, aun-
gue existen estimados entre 1 y 3 %, basados en las tasas de
prevalencia del retraso mental.

Para hacer el diagndstico es muy importante realizar una aten-
cion directa a los neonatos y lactantes en el &rea de salud en forma
precoz, fundamentalmente en los que muestran antecedentes po-
sitivos prenatales y perinatales con posible riesgo de dafio cerebral.



Un examen fisico en el que se constaten las denominadas ano-
malias menores (orejas de implantacidon baja, micrognatia,
hipertelorismo u otras), contribuyen a una evaluacion adecuada del
desarrollo.

Debe establecerse una estrecha relacion con los familiares con
la finalidad de obtener informacion de los elementos de sospecha
de un trastorno del neurodesarrollo. La consulta de puericulturay la
visita periodica al hogar de los nifios, sirve para poder detectar fac-
tores tales como: bajo nivel socioeconémico y cultural de los pa-
dres y demas familiares y discapacidades mentales en ellos.

Existen evidencias que el diagndstico y la intervencién temprana
pueden mejorar el prondstico en corto tiempo.

Una evaluacién clinica inicial (Fig. 4.1) y evolutiva mas la aplica-
cion de pruebas de neurodesarrollo apropiadas, de acuerdo con la
edad, son de gran utilidad para identificar si el nifio tiene un retraso
del neurodesarrollo, un trastorno del lenguaje o un sindrome autistico.

Fig. 4.1. Lactante de 5 meses de
edad, que presenta retraso del
neurodesarrollo global. Al llevar a la
nifia de la posicién supina a la
posicion sentada, la cabeza queda
hacia atras.

La evaluacion debe ser iniciada por el médico de atencién primaria,
que incluya, aspectos de la causa presuntiva y después se integran
al estudio diferentes profesionales para un manejo interdisciplinario.

Ademas de los elementos que aporta la historia clinica, se requie-
re la realizacion de diferentes estudios complementarios. Sin
embargo, debe evitarse la indicacion de los que no sean necesarios.
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Prueba de neurodesarrollo

Una de las mas utilizadas es el Bayley Scales of Infant Development
(BSID-II). La prueba de Bayley evalGa habilidades motoras finas y
gruesas, lenguaje, comportamiento y habilidades visuales en nifios
entre 1 mes y 3 afios y medio.

Causas

Se ha planteado que la posibilidad de identificar factores causales
en estos pacientes puede variar entre 10y 81 %

En niflos con retraso del neurodesarrollo global/retraso mental
existen numerosos factores que influyen en esta variabilidad:
caracteristicas de la muestra de los nifios estudiados, el grado de
retraso, la calidad de los complementarios realizados y la tecnolo-
gia aplicada, entre otros.

Los estudios de laboratorio deben efectuarse después de realizar
una evaluacion clinica exhaustiva. Estudios prospectivos y retros-
pectivos han demostrado que es posible identificar la causa basados
en los datos recogidos de la historia clinica: 17,2; 19,1y 34,2 %.

Se ha planteado que la positividad de los resultados de los
pesquisajes metabdlicos en la etapa inicial de la evaluacion, es
aproximadamente de 1 %. Debido a lo anterior se sugiere no indicar
de rutina estos estudios en este periodo de edad. Sin embargo, se
recomienda la realizacion de estudios citogenéticos. El sindrome
del fragil X es el trastorno hereditario que causa mas retardo del
neurodesarrollo global y debe enfatizarse en la identificacidn de este
trastorno genético. Se debe a una expansion alélica, es decir, a un
cambio (aumento o disminucion) del tamafio de una secuencia par-
ticular del ADN. Es conveniente sefialar que los hallazgos clinicos
clasicos de esta entidad: cara alargada, orejas grandes y testiculos
grandes, entre otros, pudieran estar ausentes en un lactante.

Debido al incremento en los ultimos afios del diagnostico del
sindrome del fragil X, se ha recomendado realizar cariotipo en
todos los varones con retraso del neurodesarrollo global o con
retraso mental, con el objetivo de detectar la mutacion. Debe reali-
zarse el estudio que permita la caracterizacion molecular de esta.
Sin embargo, esto no resulta factible en numerosas ocasiones.
Las hembras pueden estar afectadas con variados grados de défi-
cit del desarrollo cognitivo.

En Cuba, de un total de 265 muestras analizadas en el estudio
nacional de discapacidades (afio 2003), de 224 hombres, en 57 se
detectaron mutaciones completas (25,46 %). De 41 mujeres, 8
mostraron premutacion y 10 mutacién completa (42,90 %).
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Se ha planteado que el diagndstico del sindrome de Rett debe ser
valorado en nifias con un moderado o severo retraso del
neurodesarrollo global. Sin embargo, con relacion a esta entidad,
se considera que uno de los elementos clinicos que la caracterizan
es una regresion motora y cognitiva y no retraso mental.

En la evaluacion de un lactante con sospecha de esta condicion
no debe olvidarse la posibilidad de un hipotiroidismo congénito, ya
que es una causa potencialmente tratable de retraso del
neurodesarrollo.

Alrededor de 10 % de nifios con retraso del neurodesarrollo, en
los que se identifica un factor de riesgo debido a exposicidn excesi-
va al plomo, pueden tener cifras elevadas de este en sangre. Sin
embargo, cifras moderadas de plomo en sangre pueden asociarse
a una afectacion cognitiva moderada, pero no usualmente a retraso
del neurodesarrollo.

En relacién con otros exdmenes complementarios que se deben
indicar en la valoracion de un nifio con un retraso global del desarrollo,
el electroencefalograma y los estudios imagenolégicos no deben
indicarse de rutina. Una valoracion clinica exhaustiva contribuye a
tomar la decision al respecto.

Retraso mental

Este término se refiere a un sindrome que no tiene una causa y
un mecanismo unico.

A través de los afios han existido numerosas definiciones del
retraso mental, fundamentalmente las enunciadas por la Asociacion
Americana de Deficiencia Mental. En el afio 2002 establecieron la
ultima definicion: grupo de trastornos que tienen en comun deficien-
cia de la funcion intelectual y adaptativa y edad de comienzo antes
que la maduracién finalice.

También se define de la forma siguiente: funcionamiento intelec-
tual significativamente inferior al de la media, que por lo general
coexiste junto a limitaciones en 2 0 mas areas de habilidades socia-
les, utilizacion de la comunidad, autodireccion, salud y seguridad, habi-
lidades académicas y funcionales, tiempo libre y trabajo.

Estas definiciones son flexibles y contindan en evolucién como
resultado de nuevos conocimientos y cambios en las normas
sociales. EI comienzo ocurre durante el periodo del desarrollo, por
ejemplo, en la gestacion y hasta los 18 afios.

Clasificacion
De acuerdo con la Asociacion Americana de Psiquiatria se clasi-
fica de la forma siguiente:
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1. Retraso mental ligero: Cl: 50-55 a 70.

2. Retraso mental moderado: CI: 35-40 a 50-55.

3. Retraso mental severo: Cl: 20-25 a 35-40.

4. Retraso mental profundo: CI: por debajo de 20-25.

5. Afeccién no especificada: aunque existe presuncién de retraso
mental, no es posible identificar el grado de este.

Epidemiologia. La tasa de prevalencia se encuentraentre 1y 3 %
de la poblacién. Depende de la definicion que se utilice, del método
de evaluacion y de la poblacion estudiada.

Basado en estadisticas de la Asociacion de Psiquiatria America-
na (APA), 2,5 % de la poblacion tienen retraso mental y 85 % de
estos pacientes pertenecen al grupo de retraso mental ligero. En
nifios de edad escolar se ha reportado 1,1 %.

Es obvio que la identificacion del retraso mental ligero es mas
dificil y con frecuencia no se efectta en periodo temprano.

En Cuba, de acuerdo con el estudio nacional a personas con
discapacidades finalizado en abril de 2003, se encontré una tasa de
1,25 % de retraso mental.

Causas

Diferentes factores ambientales, genéticos o multiples pueden
ocasionar retraso mental. En aproximadamente 30 a 50 % de los
pacientes no es posible la identificacion del factor causal.

A continuacién se mencionan algunos factores causales:

1. Prenatales:

a) Infecciones congénitas.

b) Prematuridad.

c) Fiebre prolongada en la madre durante el primer trimestre del
embarazo.

d) Ingestion de alcohol, drogas estupefacientes, antiepilépticas
u otras. Adiccién al cigarro.

e) Fenilcetonuria materna no tratada.

f) Trastornos cromosémicos y otros sindromes genéticos.

g) Errores innatos del metabolismo.

h) Retraso mental familiar.

i) Exposicion materna a radiaciones (radiografias, radioterapia
u otras).

j) Malnutricion, diabetes e hipotiroidismo en la madre.

k) Trastornos obstétricos: amenaza de aborto, hemorragias
uterinas, hidramnios.

[) Anomalias del desarrollo de la corteza cerebral.
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2. Perinatales:

a) Asfixia.

b) Infecciones del sistema nervioso central.

c) Trastornos metabdlicos: hipoglucemia, hiperglucemia,
hipocalcemia, trastornos de electrdlitos y otros.

d) Hiperbilirrubinemia.

3. Posnatales:
a) Malnutricion severa en la lactancia.
b) Hipotiroidismo.
¢) Infecciones del sistema nervioso central.
d) Trauma craneal.
e) Intoxicaciones.
f) Encefalopatia asfictica (paro cardiorrespiratorio).

Con frecuencia, el retraso mental ligero se asocia con factores
ambientales y el retraso mental severo con causas biologicas. El
retraso ligero se observa mas frecuente en madres con bajo nivel
de escolaridad. Es posible que se relacione con factores genéticos
(ejemplo: niflos que pueden heredar un trastorno cognitivo).

El diagnéstico depende fundamentalmente del interrogatorio, del
examen fisico, enfatizando en el neuroldgico y en la aplicacion de
pruebas de inteligencia de acuerdo con la edad. La identificacion
precoz del trastorno contribuye a la realizacién de una intervencion
temprana.

Se debe sefalar que no existen caracteristicas especificas de
retraso mental. Sin embargo, los elementos dismérficos
(micrognatia, orejas de implantacion baja, hipertelorismo, epicantus
y otros) son signos precoces que hacen que los padres decidan
con mucha frecuencia llevar a sus hijos al facultativo.

Entre los 6 y 18 meses de edad, la imposibilidad de sentarse,
gatear y caminar son los elementos mas comunes que preocupan
a los padres. Después de los 18 meses de edad el retardo del
lenguaje y los problemas de conducta son muy comunes. Después
de los 18 meses, el retraso mental se identifica por lo general
alrededor de los 3 afios.

El diagnéstico del retraso mental no es posible en niflos menores
de 3 afios, como se expuso con anterioridad.

Prueba de inteligenciay de funcién adaptativa

La que mas se utiliza, en niflos con edades mentales entre 3y
7 afos de edad, es la Weschler Preschool and Primary Scale
revisada (WPPSI-R).
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El Weschler Inteligence Scale for Children, 3ra edicion (WISC-III) en
niflos con edades mentales mayores de 6 afios.

Estas escalas tienen varias subpruebas para evaluar areas de
habilidades verbales y de ejecucion.

Los nifios con retraso mental tendran dificultades en 2 o0 méas areas
evaluadas. El Stanford-Binet Intelligence Test es una alternativa en ni-
flos de edad escolar. Explora 4 areas: capacidad verbal, pensamiento
visual abstracto, razonamiento cuantitativo y memaoria a corto tiempo.

La realizacién de exdmenes complementarios debe efectuarse
teniendo en cuenta los posibles factores causales de acuerdo con
la evaluacion clinica inicial: estudios metabdlicos, cromosémicos,
cariotipo (incluye estudios moleculares).

En un nifio que se compueban trastornos neurolégicos progresi-
vos deben indicarse: estudios de acidos organicos urinarios, lactato
en sangre, aminodcidos plasméticos, enzimas lisosomales, etc. Sin
embargo, en estos pacientes, los trastornos cognitivos que
presenten deben ser catalogados desde un punto de vista concep-
tual como regresion cognitiva 0 demencia, y no retraso mental.

Existen otros exdmenes complementarios que pudieran realizarse
en la evaluacién de un nifio con retraso mental. En el paciente que
haya tenido crisis de naturaleza epiléptica se debe indicar un elec-
troencefalograma.

Los estudios imagenoldgicos se efectdan: en pacientes con cre-
cimiento craneal anormal o asimetrias, en la presencia de anoma-
lias menores corporales y diferentes trastornos neuroldgicos
asociados, con el objetivo de identificar atrofia y disgenesias cere-
brales, entre otras anomalias. La resonancia magnética nuclear
tiene mas utilidad en la deteccién de trastornos de la migracion
neuronal (lisencefalia, paquigiria u otras) que la tomografia axial
computarizada.

Trastornos asociados

Los trastornos del neurodesarrollo por lo general se asocian a
varias afecciones neuroldgicas tales como: epilepsia, paralisis
cerebral, déficit sensoriales (visual, auditivo), trastornos del lengua-
je, déficit de la atencidén con hipercinesia u otros trastornos de la
conducta.

Prondstico

El pronéstico depende de: la identificacion precoz de la
discapacidad, de su causay del grado de afectacion; de la presencia
0 no de trastornos neuroldgicos asociados y de la calidad del manejo.
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Se plantea, que el prondéstico del retraso mental ha mostrado una
mejoria en la actualidad en neonatos nacidos de partos multiples
con muy bajo peso. Posiblemente esto se debe al incremento de la
calidad de los medios terapéuticos en estos pacientes.

Manejo de las discapacidades del
neurodesarrollo

El manejo de un nifio con una discapacidad del neurodesarrollo
debe efectuarse con un enfoque multidisciplinario y muy especifico
para cada paciente.

El médico de atencién primaria debe realizar labores de preven-
cion, diagnostico y tratamiento precoz y la identificacion de los tras-
tornos asociados.

Ademas del médico de la familia, participan el pediatra,
neuropediatra, psicélogo, psiquiatra, audidlogo, oftalmélogo,
fisioterapista, genetista, personal de enfermeria, trabajador social y
otros.

El facultativo debe explicarle a los padres la significacion de los
hallazgos del examen fisico, enfatizando en la evaluacién cognitiva
y los futuros exdmenes complementarios e imagenoldgicos que se
han de realizar.

La informacion inicial a los familiares es un paso importante y
constituye un elemento de gran valor para el establecimiento de
una relacion estrecha médico-paciente-familia. Lo anterior contri-
buye a integrarlos en las tareas de rehabilitacién.

En las conversaciones con los familiares se recomienda que el
médico debe disponer del tiempo necesario y hablarles con clari-
dad en relacién con la naturaleza de la discapacidad y su pronéstico
para ganar confianza en ellos.

Después que haya finalizado la evaluacién del paciente, es nece-
sario organizar un programa de rehabilitacion integral enfatizando
en las areas mas afectadas. La estrategia debe ser multimodal,
tomando en consideracion también los aspectos de la salud del
nifio, de la educacion y de las actividades sociales y recreativas.

Existen variados programas de estimulacion que aplicados de
forma precoz pueden aportar beneficios en corto tiempo.

La educacioén especial es el factor mas importante en un nifio con
retraso mental. Como es obvio, se orienta en los pacientes con un
coeficiente de inteligencia que sea compatible con la educacion.

Es necesario ofrecerles una atencién especial a los adolescen-
tes, fundamentalmente en aquellos que se encuentran en la transi-
cion a la adultez.
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Se debe sefalar que, numerosos padres y otros familiares se
adaptan de forma adecuada a la presencia de un nifio en el hogar
con una discapacidad. Sin embargo, otros muestran reacciones
de ansiedad, depresién, negativismo y dificultades de indole so-
cial. Estas situaciones se deben manejar de forma integral con la
participacion activa del médico de atencién primaria, y de la comu-
nidad, pero lo mas importante es su prevencion desde el inicio.
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Capitulo 5

Paralisis cerebral

Dr. Desiderio Pozo Lauzan

Antes de expresar las definiciones de la paralisis cerebral, es nece-
sario mostrar el concepto de encefalopatia: trastorno generalizado
de la funcion cerebral que puede ser agudo o cronico, progresivo o
estatico.

La naturaleza, en lo fundamental motora, de la pardlisis cerebral
la distingue de otras encefalopatias estaticas, como: el retraso
mental, el sindrome de hiperactividad-déficit de la atencion, los
sindromes autistas y otros sindromes cerebrales organicos.

Aunque las lesiones neuropatoldgicas y la expresién clinica
pueden cambiar de acuerdo con la maduracién cerebral, no existe
progresion de esta entidad.

El término paralisis cerebral se describe de diferentes formas:

1. Grupo de sindromes motores debidos a trastornos precoces
del desarrollo cerebral.

2. Trastorno no progresivo (estatico) de la postura y del movimiento,
y a menudo con una disfuncién motora. Se acompafa con
mucha frecuencia de: retraso mental, epilepsia, defectos del
lenguaje y sensoriales, y con dificultades de la comprension,
concentracién y memoria.

3. Conjunto de sindromes clinicos heterogéneos caracterizados
por mecanismos posturales y actividades motoras
anormales.Estas alteraciones se deben a anomalias Unicas o
multiples del cerebro en desarrollo, de naturaleza estatica.

Se considera conveniente aclarar que, en el transcurso de los
afios se han publicado en la literatura médica mundial varias defini-
ciones y clasificaciones de la paralisis cerebral. En la actualidad
estos aspectos contindan siendo polémicos.

William John Little, ortopédico britanico, fue el primero que
describi6 esta entidad durante una conferencia en la Sociedad de
Obstetricia, en Londres, en 1862. Plante6 la relaciéon estrecha entre



la espasticidad, manifestacion mas frecuente en la paralisis cere-
bral, y los trastornos durante el parto, con especial énfasis en la
asfixia. Ademas, sugirié que la mejoria de los cuidados obstétricos
podria contribuir a la disminucién de la incidencia de esta entidad.
Este criterio fue aceptado durante mas de 100 afios por la mayoria
de los autores. Sin embargo, se ha demostrado que en un elevado
namero de nifios nacidos a término normal que evolucionan a la
pardlisis cerebral no se detectan trastornos durante el parto. A pesar
que en los ultimos 40 afios se ha observado un avance en los cui-
dados obstétricos y neuroldgicos, la prevalencia de la paralisis
cerebral no ha mostrado cambios apreciables.

Desde hace varios afios se le ha conferido gran importancia a los
factores prenatales.

Epidemiologia. La prevalencia de la pardlisis cerebral es variable:
1,5 a 4,9 por 1 000 nacidos vivos. Es la causa mas frecuente de
discapacidad del sistema nervioso central.

La prevalencia se ha mantenido relativamente estable desde la
década del 50, del siglo pasado, a pesar de que la atenciéon prena-
tal, perinatal y posnatal ha mejorado de forma evidente; por lo que
esta estabilidad relativa es probable que se deba a que el nimero
de neonatos con bajo peso al nacer se ha incrementado, factor que
es evidente que influye en el futuro desarrollo de la pardlisis cere-
bral.

Factores causales

Pueden manifestarse durante la época intrauterina, en el momento
del parto o durante los primeros afios del desarrollo cerebral:

1. Factores prenatales:
a) Hemorragia materna.
b) Hipertensién arterial materna.
c) Diabetes materna.
d) Toxemia gravidica.
e) Prematuridad.
f) Hipertermia materna.
g) Corioamniotitis.
h) Exposicion a radiaciones.
i) Infarto placentario.
j) Gemelaridad.
k) Desnutricibn materna.
I) Exposicion a toxinas.
m) Exposicién a drogas y alcohol.
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n) Infeccion por TORCH (toxoplasmosis, rubéola, citomegalovirus
y herpes simples).

0) Infeccidn por el virus de inmunodeficiencia adquirida (VIH).

p) Infartos cerebrales arteriales y venosos.

q) Disgenesias cerebrales.

r) Factores genéticos.

2. Factores perinatales:
a) Asfixia perinatal.
b) Hiperbilirrubinemia.
¢) Infeccion perinatal.

3. Factores posnatales:
a) Traumatismo craneal.
b) Infecciones del sistema nervioso central.
¢) Accidentes vasculares encefalicos.
d) Anoxia.
e) Intoxicaciones.
f) Procesos expansivos intracraneales (en los primeros afios
de lavida).
En la actualidad, se relacionan con la paralisis cerebral, cifras
elevadas de algunos factores de la coagulacién (ejemplo: factor V
de Leiden), citoquinas (ejemplo: interleuquinas) y de interferones.

Clasificaciéon

La pardlisis cerebral puede expresarse clinicamente por las for-
mas siguientes:

1. Espastica.
Es las mas frecuente. Existe aumento del tono muscular
(espasticidad). Se constata hiperreflexia, clonus y Babinski.
Si se realiza la maniobra de suspension del paciente por las
axilas, se observa hiperextensién de los miembros inferiores y
cruzamiento las piernas (postura en tijera).
La paralisis cerebral espastica se puede presentar a su vez,
segun las zonas afectadas, de las formas siguientes:

a) Hemiplejia: afecta a un hemicuerpo. En la mayoria de los
pacientes predomina en el miembro superior.

b) Diplejia: las cuatro extremidades son afectadas con predominio
en los miembros inferiores. En numerosos nifios la identifica-
cion de esta forma de paralisis cerebral se efectla cuando
comienzan a gatear.

¢) Cuadriplejia: es la forma mas severa. El tronco y las extremi-
dades estan afectadas, existiendo en ocasiones una discreta
asimetria (Fig. 5.1).
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2. Hipotonica: existe laxitud muscular. Puede predominar en miembros
inferiores. Los reflejos osteotendinosos con mucha frecuen-
cia estan exaltados.

La hipotonia por lo general es transitoria y evoluciona a la
espasticidad.

3. Discinética: se caracteriza por la presencia de movimientos
involuntarios en las formas siguientes: de coreoatetosis,
atetosis, distonia, temblores e inestabilidad de los movimien-
tos posturales. La discinesia desaparece en el suefio. Por
debajo de los 2 afios resulta dificil identificarla.

4. Ataxica: se constata dismetria, temblor intencional, hipotonia,
aumento de la base de sustentacion.

5. Mixta (Fig. 5.2): existen dos tipos en combinacion, como ejem-
plo: espastica y distdsica.

Fig. 5.1. Paciente que presenta
cuadriplejia.

Fig. 5.2. Paciente que presenta
espasticidad combinada con distonia.




Diagnostico

La pardlisis cerebral debe ser sospechada de forma precoz, aunque
la confirmacion se debe diferir hasta después del primer afio de
edad cuando exista duda, debido a que los hallazgos semiolégicos
pueden desaparecer con posterioridad en algunos pacientes.

Los antecedentes prenatales, perinatales y posnatales, y el resto
de los datos recogidos en el interrogatorio, ademas del examen
neurolégico convencional y del neurodesarrollo, pueden aportar ele-
mentos de sospecha de una pardlisis cerebral. Debido a las dificul-
tades diagnosticas en etapa precoz se recomienda que el facultativo
actue de forma cautelosa en la informacion a los padres.

No se debe colocar el rétulo definitivo de paralisis cerebral, si no
hay certeza. Sin embargo, esto no significa que no se comiencen a
aplicar, en forma precoz, todas las medidas de estimulacién y de
rehabilitacién integral cuando existan evidencias que hagan sospe-
char el diagndstico. Entre esos signos se destacan los siguientes:
persistencia anormal de los reflejos primitivos, postura en exten-
sion de las extremidades inferiores, entrecruzamiento de las piernas
cuando se efectla la maniobra de la suspension vertical y la persis-
tencia del reflejo ténico asimétrico del cuello y abduccion de los
pulgares que se observan rodeados por los demas dedos.

Debe enfatizarse en la importancia de la evaluacion de los refle-
jos primitivos o primarios y de las reacciones posturales.

Los reflejos primitivos son mediados por el tallo cerebral. Son
patrones estereotipados y provocados por estimulos sensoriales
especificos.

Comienzan a manifestarse a las 25 semanas de gestacion y
persisten clinicamente evidentes entre los 3 y 6 meses. En la ma-
yoria de los nifios estdn ausentes después de los 6 meses. La per-
sistencia anormal después de esa edad, sugiere una disfuncion
neuroldgica. Sin embargo, se ha planteado que no siempre su per-
sistencia puede ser predictiva de paralisis cerebral. El reflejo de
Galant puede estar presente en 50 % de lactantes normales entre
los 12 y 18 meses.

Las reacciones o mecanismos posturales no son verdaderos re-
flejos, ya que requieren integracion cortical. Diferente a los reflejos
primitivos, por lo general no estan presentes en el neonato. Hacen
su aparicién funcional en forma secuencial después de los 2 0 3
meses de edad con el enderezamiento lateral de la cabeza en
lactantes nacidos a término normal.

En los nifios con dafio cerebral los mecanismos posturales apa-
recen mas tarde.
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Las reacciones posturales para el diagnéstico se incluyen en 3
categorias:

1. De enderezamiento.

2. De proteccion (Fig. 5.3).

3. De equilibrio.

Fig. 5.3. En la posicion sentado, el
examinador inclina al nifio hacia el
lado izquierdo, se compueba que el
nifio extiende el miembro superior
izquierdo y se apoya con la mano libre
en la superficie de la mesa.

Las de mas utilidad son: enderezamiento del cuello, de extension
protectora (paracaidas) y el de Landau.

El examen combinado de los reflejos primitivos y de las reaccio-
nes posturales constituyen una base soélida para la evaluacion de
trastornos motores en el neonato y en el lactante.

En el transcurso de la evolucidén de la paralisis cerebral se ha
podido comprobar que, el examen fisico sufre cambios debido a la
entrada en funcién de nuevas areas del sistema nervioso central
gue se reclutan por el proceso madurativo y también debido a la
evolutividad de las estructuras anatomicas de las lesiones iniciales,
entre otros factores. Resulta evidente que debe efectuarse una
rigurosa evaluacion clinica en forma dinamica.

Ademas del examen neuroldgico convencional, es necesario rea-
lizar pruebas de neurodesarrollo para explorar diferentes areas de
la conducta: motora fina y gruesa, adaptativa, social, del lenguaje y
sensorial o pruebas de inteligencia de acuerdo con la edad del
paciente.
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Exdmenes complementarios

Los estudios de la funcion tiroidea y para detectar errores innatos
del metabolismo u otros trastornos metabdlicos se efectuan de
acuerdo con los hallazgos clinicos.

Diferentes estudios imagenoldgicos intracraneales pueden con-
tribuir a confirmar las causas presuntivas: el ultrasonido
transfontanelar, la tomografia axial computarizada de crdneo y la
resonancia magnética nuclear de craneo, son esenciales para
demostrar lesiones cerebrales atréficas, trastornos de la migracion
neuronal u otras.

En la actualidad se plantea como resultado de varios estudios
multicéntricos, que estas técnicas imagenoldgicas efectuadas de
forma precoz son mas especificas y sensibles en la prediccion de
pardlisis cerebral en los primeros meses de vida si se comparan
con: la evaluacion del examen neurolégico convencional, las prue-
bas de neurodesarrollo, los reflejos primitivos y las reacciones
posturales.

Sin embargo la utilizacién de las técnicas imagenoldgicas mo-
dernas no deben sustituir los procedimientos clinicos, si estos se
realizan en forma minuciosa y detallada por un examinador experto.
La clinica sigue siendo la herramienta fundamental en la evaluacién
de un nifio con una discapacidad del sistema nervioso central.

La electroencefalografia es de gran utilidad en la evaluacién de
los pacientes en los que exista historia de crisis epilépticas asociadas.

La electromiografia es un medio diagndstico importante en la eva-
luacion de la funcion motora, fundamentalmente en pacientes con
espasticidad. Sin embargo, no se debe indicar de rutina.

Diagnéstico diferencial

La paralisis cerebral debe ser distinguida de diferentes entidades.
La forma hipoténica del lactante es necesario diferenciarla de la
atrofia espinal infantil o enfermedad de Werdnig-Hoffmann, en la
que existe arreflexia osteotendinosa y el paciente no muestra alte-
raciones del intelecto. Son nifios que estan con la mirada alerta y
brillante.

La forma espastica se debe diferenciar de las leucodistrofias: son
trastornos progresivos heredodegenerativos con predominio de las
lesiones en la sustancia blanca. Evolucionan con espasticidad, ade-
mas de deterioro motor y de las funciones cognoscitivas. La parali-
sis cerebral no tiene una evolucion progresiva.

La forma ataxica debe distinguirse de los procesos expansivos
de fosa posterior, y de las heredoataxias espinocerebelosas. En la
paralisis cerebral la manifestacion atéxica no es progresiva.
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Trastornos asociados

Esta entidad puede asociarse a diferentes trastornos neurolégicos:
retardo mental (aproximadamente 30 %), epilepsia (30 %), déficit
sensoriales (visuales, auditivos), sindrome de déficit de la atencion
con hiperactividad y otros.

La malnutricién es frecuente en nifios con paralisis cerebral mo-
derada y severa. Usualmente se asocia con ndcleos familiares en
los que existen serios problemas econdmicos lo que repercute en
la dieta del nifio.

Tratamiento

Preventivo

En el &rea de salud y en la atencion hospitalaria es muy importante
tener en consideracion los diferentes factores que pudieran desem-
pefiar un papel importante en el desarrollo de la pardlisis cerebral.

La atencién en forma sistematica hasta el final del embarazo y la
orientacion a las embarazadas en evitar la ingestion de bebidas al-
cohdlicas, drogas estupefacientes, fumar o exponerse a elementos
téxicos, como son, el plomo o el humo de fabricas entre otros, y la
prescripcion de medicamentos solo en caso muy necesario y bajo
control estricto, contribuyen a que su salud se mantenga satisfactoria.

Se debe valorar el estado nutricional de las embarazadas y orien-
tar una dieta balanceada.

Los ejercicios fisicos controlados por el médico de asistencia
deben estar entre sus tareas fundamentales.

La atencidén priorizada de los neonatos y de los lactantes es muy
importante en la prevencion de la malnutricion. Se debe indicar una
dieta adecuada, enfatizando en la lactancia materna.

La aplicacién de medidas higienicosanitarias en el hogar de los
nifos y en la comunidad constituyen un elemento de gran valor.

La identificacion de los diferentes niveles en los que la prevencion
puede ser realizada, requiere conocimiento sobre las diferencias
existentes en los conceptos de enfermedad, limitaciones de tipo
funcional y discapacidades con el consecuente impacto social. Este
término se refiere a las consecuencias sociales de la paralisis
cerebral, ocasionadas por el hecho de ser discapacitado en di-
ferente grado y sentirse con “inferioridad” con relacién a sus familiares,
vecinos y comparieros de la escuela.

El médico debe desempefiar un papel especial en la prevencion o
en la minimizacién del denominado impacto social que con mucha
frecuencia ocasiona la pardlisis cerebral y otras discapacidades.
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Interdisciplinario

La atencion del paciente con pardlisis cerebral debe ser realizada
en forma precoz e interdisciplinaria y debe incluirse a los padres y
demas familiares cercanos, y los que se ocupan del cuidado cuando
los padres estan trabajando. EI médico de atencion primaria debe
ser el coordinador de: la colaboracion del pediatra, neuropediatra,
fisiatra, terapeuta, logopeda, ortopédico, psicélogo, trabajador so-
cial y otros.

Se debe brindar una asistencia especial a los nifilos con trastor-
nos del aprendizaje, con la participacion de maestros, pedagogos y
psicologos. La intervencion de este equipo debe ser precoz y debe
ir dirigida a minimizar las limitaciones funcionales o la discapacidad,
si ya se ha establecido.

Es necesario realizar evaluaciones de forma periddica del grado
de neurodesarrollo (coeficiente de neurodesarrollo), con mayor
énfasis en los niflos menores de 3 a 4 afios y el nivel intelectual
(coeficiente intelectual) en los mayores de esa edad.

La estimulacion debe ir orientada a las areas afectadas. Es muy
importante tratar las crisis epilépticas de forma temprana. Hay que
adiestrar a los padres, bajo la supervision del médico de atencion
primaria, en el manejo del nifio en las actividades cotidianas de tipo
ocupacional: movilizacion, vestirse, alimentacion, aseo, juegos y
otras habilidades, con el propdsito de minimizar los efectos negati-
vos de un tono muscular anormal.

Es importante sefialar que no se ha demostrado que la terapia
fisica y ocupacional en lactantes considerados ‘de riesgo”
(pretérmino o de bajo peso para la edad gestacional), eviten la futura
ocurrencia de la paralisis cerebral. Sin embargo, si resulta evidente
que la fisioterapia mejora el desarrollo de un nifio anormal.

Es fundamental darle una correcta explicacion a los padres, fami-
liares y a todos los que estan relacionados con el cuidado del nifio,
de la naturaleza no infecciosa y estética (no progresiva) de la
discapacidad. Si la afectacion motora e intelectual esta presente,
se les debe informar la severidad que tiene.

Terapiafisica

Es un método muy importante en el tratamiento de la espasticidad.
El papel del médico de atencién primaria junto con el fisioterapeuta,
el personal de enfermeria y también con la participacion de la fami-
lia, constituye un beneficio adicional, ya que los miembros de la
misma se convierten en un factor de colaboracion activa en dicho
proceder. Esto repercute de manera favorable desde el punto de
vista psicolégico en el nifio.
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Existen varios métodos empleados entre los que se encuentran
el de Bobath y el de Votja.

El método de Bobath se basa de forma especifica en la inhibicion
de la accion refleja anormal y de los patrones anormales de movi-
miento.

El método de Votjta estad basado en el desarrollo de patrones de
locomocion reflejos e integracién sensorimotora. Pueden asociarse
a otras técnicas: de fortalecimiento muscular, estiramiento de los
musculos espasticos y la inmovilizacion de las articulaciones
deformadas colocandolas en posicién neutra al emplear férulas
durante el suefio del nifo.

Tratamiento medicamentoso

1. Benzodiacepinas: diazepam
Dosis de inicio: 0,1 a 0,3 mg/kg/dia por v.0.; mantenimiento: 0,2
a 0,8 mg/kg/dia.
No se ha demostrado que un medicamento de este grupo sea
superior a otro. Sin embargo, el mas empleado es el diazepam
en la pardlisis cerebral espéastica. Aumenta la afinidad de los
receptores gabérgicos por el a&cido gammaaminobutirico
(GABA), que es un neurotransmisor inhibitorio endégeno.
Tiene buena absorcion por via oral-rectal.
Efectos colaterales: somnolencia, ataxia, hipotension y fatiga.
Puede ocasionar depresién respiratoria y broncoplejia que puede
aumentar los trastornos respiratorios; frecuentes en estos pa-
cientes con cuadriplejia principalmente.

2. Baclofeno:
Dosis de inicio : 2 a 5 mg/dia por v.o. Se incrementa hasta
30 mg/dia en nifios entre 2 a 7 afios y 60 mg en los mayores de
7 afios. Se reparte la dosis diaria cada 6 u 8 h.
Ocasiona una inhibicion presinaptica de la liberacién de
neurotransmisores excitadores. Esto provoca una inhibicion de
los reflejos monosinapticos y polisinapticos. Tiene una accion
relajante muy buena.
Efectos colaterales: hipotensién, somnolencia, vértigo, fatiga,
debilidad, parestesias.
La suspension en forma brusca del medicamento puede oca-
sionar convulsiones.
El baclofeno puede ser suministrado por via intratecal.

3. Otros medicamentos:
a) La levodopa puede ser de utilidad en nifios con discinesia
asociada a rigidez.
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b) La carbamazepinay el trihexifenidilo pueden suministrarse en
pacientes con distonia.

¢) La memantina ha sido aplicada con resultados positivos en la
espasticidad. Actiia como un neuromodulador.
Dosis (4 a 14 afios): 0,5 mg//kg/dia por la v.o0., usualmente.
Se debe suministrar en pacientes con paralisis cerebral
espastica moderada y severa y también en trastornos
extrapiramidales.
Efectos colaterales: vértigo, hiperexcitabilidad, cefaleay nauseas.

4. Toxina botulinica: es una neurotoxina producida por el Clostridium
botulinum, que es una bacteria anaerobia. Existen 7 serotipos:
A, B,C,D,E F G
La toxina botulinica tipo A es la que se emplea en la clinica para
el tratamiento de la espasticidad. Es la mas potente y de
accion mas prolongada. Ejerce su accién sobre la unién
neuromuscular, evitando la liberacién de la acetilcolina que se
encuentra en el interior de las vesiculas sinpticas, y provoca
una paresia o paralisis de acuerdo con la dosis inyectada en
los masculos escogidos.

Se ha demostrado que este tratamiento puede contribuir a evi-
tar la necesidad de cirugia en pacientes con grave afeccion.

Tratamiento quirdrgico

Existen varios procedimientos ortopédicos quirdrgicos que se
emplean para corregir deformidades, mejorar la deambulacion y por
motivos cosméticos. Los principales son: tenotomias de abductores,
varias formas de cirugia de la cadera y la denominada rizotomia
dorsal selectiva.

Antes de finalizar, es de destacar que, la administracion de oxige-
nacién hiperbérica no produce beneficios en la pardlisis cerebral.
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