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Tipos de convulsiones, sindromes
epilépticos, etiologia y diagnéstico

Dr. Jonathan C. Edwards

Las manifestaciones clinicas de las convulsiones epilépticas pueden variar ampliamente de paciente en paciente, dependiendo de la
regién del cerebro involucrada. A lo largo de los siglos, se han venido utilizando numerosos sistemas para clasificar las convulsiones,
siendo, en la actualidad, la clasificacion de la Liga Internacional Contra la Epilepsia (LICE) el sistema més ampliamente utilizado.
El sistema de la LICE divide las convulsiones en aquéllas de manifestacion inicial parcial y aquéllas de inicio generalizado dependiendo
de si las manifestaciones clinicas iniciales indican que una regién cortical o ambos hemisferios estan involucrados al inicio de la
convulsién. Asimismo, las convulsiones parciales se dividen en convulsiones parciales simples, en las cuales se mantiene un estado de
consciencia total, o convulsiones parciales complejas, en las que el nivel de consciencia se ve limitado. Més recientemente se ha propuesto
una clasificacién basada puramente en las manifestaciones sintomaticas y en los signos observados, pudiendo este sistema proveer
ventajas para la localizacion, y especialmente para la evaluacion quirtrgica. La epilepsia es una condicién caracterizada por convulsiones
no provocadas, recurrentes. La epilepsia puede ser idiopatica, criptogénica, o sintomética. Las epilepsias idiopaticas son generalmente de
origen genético, y mientras muchos de los sindromes han sido descritos, los avances en genética molecular revelardn, sin lugar a dudas,
muchos mas sindromes en el futuro préximo. Las epilepsias criptogénicas son aquéllas en las que se sospecha una causa subyacente, pero
la etiologia permanece sin ser detectada. Se consideran sintomaticas aquellas epilepsias en las que se conoce una causa estructural
subyacente o un trastorno metabélico importante. Este articulo describe las posibles causas y la evaluaciéon diagnéstica.

A manifestagio clinica das crises epiléticas pode variar extremamente de paciente para paciente, dependendo da regido do cérebro
envolvida. Durante os séculos, muitos sistemas de classificacdes das crises foram usados, e o mais recente e mais usado sistema de
classificacdo é o do International League Against Epilepsy (ILAE). O sistema ILAE divide as crises como parciais ou generalizadas,
dependendo se a manifestacéo clinica inicial indica se uma regido cortical ou ambos os hemisférios estido envolvidos no acontecimento
da crise. Crises parciais sdo entdo divididas em simples parciais, no qual um estado consciente é mantido, ou crises parciais complexas,
nas quais a consciéncia é limitada. Um sistema de classificacdo mais recente baseado somente nas caracteristicas dos sintomas e sinais
vem sendo proposto, e esse sistema pode trazer vantagens para localizacio, e especialmente para avaliacio cirtrgica. A epilepsia é uma
condi¢@o caracterizada por crises recorrentes ndo-provocadas. A epilepsia pode ser idiopatica, criptogénica ou sintomatica. As epilepsias
idiopéticas sdo geralmente genéticas, e enquanto muitas dessas sindromes ja foram descritas, avancos na genética molecular vao com
certeza revelar num futuro préximo, muitas outras sindromes. A epilepsia criptogénica é aquela em que uma causa secundaria pode ser
suspeita, mas a etiologia ainda néo foi detectada. Para as epilepsias em que uma causa estrutural secundaria ou uma desorganizac¢do
metabdlica maior existe, sdo estas entdo consideradas sintomaticas. Causas comuns e avaliacdes de diagnéstico sdo descritas neste artigo.

ABSTRACT

The clinical manifestation of epileptic seizures may vary widely from patient to patient, depending on the region of the brain involved.
Over the centuries, many seizure classification systems have been used, and the current most widely used classification system is that of
the International League Against Epilepsy (ILAE). The ILAE system divides seizures into those of partial onset and those of generalized
onset, depending on whether the initial clinical manifestations indicate that one cortical region or both hemispheres are involved at the
onset of the seizure. Partial seizures are then divided into simple partial seizures, in which a fully conscious state is retained, or complex
partial seizures, in which consciousness is impaired. A more recent classification system based purely on symptom features and signs has
been proposed, and this system may provide advantages for localization, and especially for surgical evaluation. Epilepsy is a condition
characterized by recurrent unprovoked seizures. Epilepsy may be idiopathic, cryptogenic, or symptomatic. Idiopathic epilepsies are
generally genetic, and while many such syndromes have been described, advances in molecular genetics will undoubtedly reveal many
more syndromes in the near future. Cryptogenic epilepsies are those in which an underlying cause is suspected, but the etiology remains
undetected. Epilepsies for which there is an underlying structural cause or major metabolic derangement are considered symptomatic.
Common causes and diagnostic evaluation are described in this article.

El Dr. Edwards es profesor clinico asistente de neurologia en el Departamento de Neurologia del Centro Médico de la Universidad de Michigan en Ann Arbor.
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Introduccién

La clasificacion de las convulsiones se puede remontar has-
ta los tiempos de Galeno, en el afio 175 DC. Galeno dividi6 las
convulsiones en sintomaticas e idiopaticas, dependiendo de si
se podia identificar una causa subyacente potencialmente tra-
table. Desde entonces han existido diversos sistemas de clasifi-
cacion, siendo el mas aceptado el de la Liga Internacional
Contra la Epilepsia (LICE). El entendimiento de los diferentes
tipos de epilepsia no tiene un interés meramente académico.
Aunque es realmente importante disponer de un sistema es-
tandarizado para clasificar las convulsiones con fines investi-
gacionales, esta claro que los diferentes tipos de epilepsia res-
ponden mejor a farmacos antiepilépticos especificos (FAEs).

Es importante distinguir entre convulsiones y epilepsia, la
cuidl es la condiciéon subyacente caracterizada por
convulsiones no provocadas recurrentes. Existen varios
sindromes epilépticos reconocidos, algunos considerados
idiopaticos, presuntamente con una causa genética. Estos
sindromes tienden a caracterizarse por tipos especificos de
convulsiones, y a menudo por un patrén tipico en el
electroencefalograma (EEG). Estos sindromes seran descritos
mas adelante en este articulo. Las epilepsias sintomaticas
tienen una causa estructural o metabolica subyacente. La
revision de estas etiologias estructurales frecuentes y de la
evaluacion diagnéstica apropiada es importante no sélo en
condiciones potencialmente peligrosas, sino también porque
hoy en dia la cirugia curativa de la epilepsia es una opcion
para muchos pacientes.

Clasificacion de convulsiones segun la Liga
Internacional Contra la Epilepsia
Tipos de Convulsiones

El sistema de clasificacion de convulsiones mas
ampliamente aceptado es el de la LICE, publicado en 1981,
version que representa una edicion revisada de la
originalmente publicada en 1969. Se han propuesto revisiones
posteriores que la LICE publicara en breve.? El sistema actual

claramente distingue entre convulsiones y epilepsias. Las
convulsiones se clasifican en base a los hallazgos clinicos y del
EEG, y se dividen principalmente en convulsiones de inicio
parcial y convulsiones de inicio generalizado (Tabla). Las
convulsiones parciales (focales) son aquéllas en las que los
rasgos clinicos y cambios en el EEG indican que la convulsion
se origina en una parte del hemisferio cerebral. Las
convulsiones generalizadas son aquéllas en las que los
hallazgos iniciales clinicos o del EEG sugieren que ambos
hemisferios estian involucrados.

Las convulsiones parciales son ademas clasificadas como
convulsiones parciales simples o convulsiones parciales
complejas, dependiendo de si afectan, o no, el estado de
conciencia. Cualquiera de estos dos tipos de convulsiones
puede evolucionar, con posterioridad, hacia una convulsiéon
ténico-clénica secundariamente generalizada.

El sistema de la LICE permite ademas subclasificar las
convulsiones en base a los rasgos clinicos. Las
manifestaciones clinicas de las convulsiones parciales simples
pueden incluir sintomas motores (como motor focal con o sin
“marcha”, versiva, postural, o caracteristicas fonatorias). Los
sintomas sensoriales pueden incluir caracteristicas
somatosensoriales o rasgos sensoriales especificos tales como
visuales, auditivos, olfatorios, gustativos, o sintomas
vertiginosos. Las convulsiones simples parciales con sintomas
o signos autonémicos se pueden caracterizar por una
sensacién  epigastrica, sudor, piloereccién, cambios
cardiovasculares, o enrojecimiento facial. Una convulsion
parcial simple también se puede caracterizar por trastornos
de la funcién cerebral superior; denominadas convulsiones
parciales con sintomas psiquicos. Entre los sintomas se
incluyen los que Penfield y Perot® anteriormente denominaron
como “experiencias” y se pueden describir como sensaciones
de “déja vu”, estados de ensuefio, o distorsiones del tiempo.
Los sintomas psiquicos también incluyen sintomas
emocionales o afectivos tales como miedo, enfado, tristeza, o
placer. También pueden presentarse ilusiones o alucinaciones.

Tabla

Lista general de clasificacién de las convulsiones segin la Liga Internacional Contra la Epilepsia

TIPO DE CONVULSION CLINICA DESCRIPCION

Convulsiones parciales
Convulsiones parciales simples

Convulsiones originadas en una region del cerebro
Retencion de la consciencia fotal

Convulsiones parciales complejas

Alteraciéon del estado de conciencia; frecuentemente presenta automatismos

(mordisqueo, chasquido del labio, manos inquietas, torpeza, etc.)

Convulsiones parciales simples o complejas
con generalizacién secundaria

Se originan en una regién del cerebro y evolucionan hasta convertirse en una
convulsién generalizada

Convulsiones generalizadas

Convulsiones en las que las primeras alteraciones clinicas indican la participacion

inicial de ambos hemisferios

Convulsiones de ausencia

Cese de actividad, mirada fija, con o sin breves movimientos de los parpados o

automatismo; pueden presentarse movimientos clénicos o tonicos

Convulsiones mioclonicas
o exiremidades

Contracciones tipo "shock", que pueden afectar la cara, cuello, musculos axiales,

Convulsiones clénicas

Tics o movimientos repetitivos ritmicos o semi-ritmicos (fipicamente en flexion); la

frecuencia disminuye, pero normalmente la amplitud no

Convulsiones ténicas

Contraccién forzada y sostenida en una posicion forzada

Convulsiones ténico-clénicas

También conocida como "grand mal’, comienza con una contraccién ténica forzada,

seguida de movimientos convulsivos clénicos

Convulsiones aténicas

Disminuciéon brusca del tono muscular
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El sistema actual de la LICE para la clasificacion de
convulsiones parciales complejas no incluye ningtin otro signo
o caracteristica sintomatica, con la excepcién de si la
convulsién es acompariada por automatismos.

Las convulsiones parciales complejas se clasifican por su
inicio como una convulsién parcial simple, seguida de una
alteracién del estado de conciencia (con o sin automatismos),
o como convulsiones parciales complejas con trastorno
del nivel del estado de conciencia ya desde el inicio (con
o sin automatismos).

La clasificacién de la LICE para las convulsiones
generalizadas denota seis categorias principales: convulsiones
de ausencia, convulsiones mioclénicas, convulsiones clénicas,
convulsiones ténicas, convulsiones ténico-clonicas, y
convulsiones aténicas. Estos seis grupos principales se
describen en base a sus caracteristicas clinicas y los hallazgos
del EEG. Las convulsiones de ausencia tipicas se caracterizan
por un cese repentino de actividad, a menudo con una mirada
inexpresiva, y con alteracién del estado de conciencia. A veces
son acompanadas por un ligero tic, desviacién de los ojos
hacia arriba, o automatismos. El EEG muestra un patrén
generalizado de pico-onda de 3 Hz (2-4 Hz) caracteristico, el
cual, a menudo, tiene un predominio frontal (Figura 1). Las
convulsiones de ausencia atipicas pueden tener cambios mas
pronunciados en el tono o en la actividad motora, y el inicio y
final de la convulsién pueden ser menos bruscos. El EEG
tiende a ser méas heterogéneo y puede mostrar un patrén de
pico-onda lento (<2.5Hz), actividad rapida paroxistica, o
complejos de picos irregulares y ondas lentas. A veces también
se pueden observar asimetrias en el EEG. Las convulsiones
mioclénicas son contracciones repentinas breves que han sido
descritas como “tipo shock”. Estas pueden ser regionales,
involucrando la cara, tronco, o las extremidades, o pueden ser
generalizadas. Pueden ser aisladas y manifestarse como
contracciones Unicamente, o pueden ser repetitivas. Es
importante recalcar que las contracciénes mioclénicas
pueden no ser epilépticas y pueden provenir de otras regiones

Figura 1

Electroencefalograma (EEG) que demuestra un patrén pico-onda
generalizado en un paciente con epilepsia infantil de ausencias.
A tres segundos de iniciado el complejo punta-onda, se le dice
una frase al nifo. El paciente no respondié ni recordd qué se le
habia hablado.
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del sistema nervioso, incluyendo el bulbo raquideo y la
médula espinal. En estas circunstancias, tales contracciones
no deben ser consideradas convulsiones.

Las convulsiones clénicas se caracterizan por contracciones
repetitivas, usualmente en forma de flexién, que tipicamente
disminuyen en frecuencia sin disminuir en amplitud. Las
convulsiones ténicas se caracterizan por una contraccion
muscular rigida. Estas convulsiones pueden afectar cualquier
parte del cuerpo, incluyendo las extremidades o la
musculatura axial. Las convulsiones aténicas, por otro lado, se
caracterizan por una disminucién brusca del tono muscular.
Al igual que las convulsiones ténicas, las convulsiones
atonicas pueden ser regionales, afectando las extremidades, o
se pueden manifestar como una breve caida de la cabeza.
Cuando las convulsiones aténicas son difusas y de inicio
brusco, pueden acabar siendo un “ataque de cabeza caida”.
Las convulsiones aténicas tienden a ser breves, pero pueden
ocasionar lesiones craneoencefalicas serias.

Clasificacion semiolégica de las
convulsiones

Mas recientemente, se ha propuesto una clasificacién
semiolégica de las convulsiones (CSC).** Este sistema de
clasificacién, basado exclusivamente en los sintomas y signos
ictales, tiene la ventaja de incluir manifestaciones clinicas
especificas de las convulsiones, con caracteristicas de
localizacién y lateralizacién, y provee una descripcion de la
convulsién a lo largo de su evolucién. Un estudio reciente®
compard el sistema de clasificacion semiolégica y el de la LICE,
en términos de fiabilidad, como interevaluador y su utilidad
clinica en el contexto de la evaluacién quirtirgica preoperatoria.
Se pudo observar una mayor fiabilidad como interevaluador
con la clasificaciéon semiolégica. Ademas, los autores
encontraron que el sistema de clasificacién semiologica proveia
mas informacién de utilidad para la localizacién y evaluacion
prequirurgica. El sistema de clasificacién semiolégico también
resulto ser mas facil de aprender y de adaptar en los centros
especializados en epilepsia.

Sindromes epilépticos

Tal y como la comisién de la LICE define en su clasificacion
y terminologia,” un sindrome epiléptico es “un trastorno
epiléptico caracterizado por un conjunto de signos y sintomas
que suelen ocurrir simultaneamente; estos incluyen aspectos
tales como el tipo de convulsion, etiologia, anatomia, factores
precipitantes, edad de inicio, gravedad, cronicidad, ciclo
diurno y circadiano, y a veces pronéstico.” La LICE divide los
sindromes epilépticos y epilepsias en aquéllos que se rela-
cionan con su localizacién y aquéllos que son generalizados.
Las epilepsias en las que el tipo de convulsién o hallazgos
clinicos sugieren un origen localizado son consideradas
epilepsias relacionadas a la localizacion. Las epilepsias que se
caracterizan por una convulsién generalizada son clasificadas
como epilepsias generalizadas. Se han descrito muchos
sindromes para cada una de estas categorias. Tanto las
epilepsias generalizadas como las relacionadas con su
localizacién se dividen en idiopéaticas y sintomaticas.
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Epilepsias relacionadas con su localizacion (focales)

Dos epilepsias infantiles relacionadas con su localizacion
idiopatica son la epilepsia infantil benigna con picos
centrotemporales, y epilepsia infantil con paroxismos
occipitales. La epilepsia infantil benigna con picos
centrotemporales (epilepsia roldndica benigna) es una de
las formas mas frecuentes de epilepsia infantil. La convulsion
tipica ocurre durante el suefio, y puede despertar al nifio.
El nifo puede permanecer totalmente consciente pero
incapaz de hablar, y puede babear o tener contracciones
faciales. Los nifios mayores pueden describir parestesias en
un lado de la cara o boca. La mayoria de convulsiones
se presentan inicialmente cuando el nifio tiene entre 5y 10
afios, con un rango de 3-13 afios. Las convulsiones téni-
coclénicas generalizadas secundariamente se observan mas
comunmente en nifios mas pequenos, especialmente duran-
te el suefio. El patrén EEG caracteristico muestra un trazado
basal normal con grandes ondas afiladas en las regiones
central y mediotemporal (Figura 2). En montajes referenciales
se puede observar un dipolo horizontal. Las ondas agudas
pueden ser unilaterales o bilaterales, y tipicamente aumentan
en frecuencia cuando el nifio se va a dormir. Es importante
recalcar que el patrén de picos centrotemporales puede ser
visto en nifios sin convulsiones, representando un trazado
EEG genético.! El prondstico a largo plazo para este tipo
de epilepsia es excelente. Tanto las convulsiones como los
picos centrotemporales generalmente desaparecen alrededor
de los 10-15 afios de edad.’

Recientemente se han descrito epilepsias relacionadas con
la localizacién familiar,'** y se ha demostrado que tienen
etiologias genéticas asociadas.

Epilepsias relacionadas con la localizacion sintomatica
Las epilepsias sintomaticas pueden surgir de cualquier
l6bulo del cerebro. La localizacién mas frecuente es el l6bulo
temporal, seguida del l6bulo frontal. Entre las epilepsias del
l6bulo temporal, las del lébulo temporal medio merecen
mencién particular. Los pacientes con epilepsia del l6bulo

temporal medio a menudo tienen una historia de convulsiones
febriles temprano en la infancia, y pueden facilmente tener
historial de convulsiones en la familia. Las convulsiones
clinicas a menudo comienzan con un aura psiquica,
autonémica, olfatoria o gustativa. Una sensacién frecuen-
temente descrita es la abdominal (epigastrica), la cual fre-
cuentemente tiene un caracter “ascendente”. Las convulsiones
parciales complejas de la epilepsia del I6bulo temporal medio
son frecuentemente acompafiadas de automatismos orales o
manuales, pero usualmente no se generalizan secundaria-
mente. El EEG interictal puede mostrar una disminucién
temporal de la velocidad de las ondas agudas, que se ven con
gran intensidad en los electrodos temporal anterior o
esferoidal. La imagen de resonancia magnética (IRM) puede
mostrar una atrofia del hipocampo, asociada a un aumento de
la senal de la secuencia de recuperacién de la inversién de T2,
cargada y atenuada con fluidos (Figura 3). En la mayoria de
pacientes con epilepsia del 16bulo temporal medio, las con-
vulsiones evolucionan de tal forma que, a lo largo del tiempo,
se tornan resistentes al tratamiento médico."**> Sin embargo,
con la intervencién quirtrgica, las posibilidades de perma-
necer libre de convulsiones futuras son tipicamente del
70%-90%. Las epilepsias del 16bulo frontal se pueden pre-
sentar como cualquiera de los distintos tipos de convulsion,
dependiendo de si las convulsiones surgen del cortex motor,
opercular, dorsal lateral, orbital frontal, frontal polar,
o regiones frontales medias. Las convulsiones que surgen del
cortex motor o del drea suplementaria merecen mencion espe-
cial. Las epilepsias primarias del cértex motor se caracterizan
tipicamente por convulsiones parciales simples, a menudo
clonicas. Las areas corporales afectadas por esta convulsion a
menudo reflejan la regiéon omuncular motora que involucran.
Las convulsiones que surgen de esta area frecuentemente se
generalizan de forma secundaria. A medida que esta con-
vulsién se propaga a lo largo de la franja motora se puede
observar una “marcha Jacksoniana”, resultando en su
extension secuencial a las regiones del cuerpo. En el estado
post-tic, es frecuente la “paralisis de Todd.”

Figura 2
EEG de un nifo con epilepsia infantil benigna con
puntas mesiotemporales.
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Figura 3

Imagen de resonancia magnética (IRM) que muestra esclerosis
temporal media. La IRM es capaz de mostrar una senal intensa
en el lado derecho. IRM en T2: muestra atrofia del lado derecho
del hipocampo.
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Las epilepsias que surgen del area motora sensorial
suplementaria (AMSS) pueden tener una presentacion clinica
caracteristica. Estas convulsiones son tipicamente nocturnas
y breves, y el paciente puede sufrir varias convulsiones por
noche. Las convulsiones son tipicamente convulsiones ténicas
asimétricas, a menudo con una “postura de esgrimista.” Esta
consiste en la extensiéon de un brazo y flexién del otro y
generalmente la cabeza esta girada en la direccion del brazo
extendido. Durante estas convulsiones, el paciente puede tener
un estado de conciencia normal. El EEG suele ser normal. En
ocasiones los picos pueden verse en las regiones centrales,
pero debido a la localizacién parasagital profunda de la
AMSS, los picos pueden pasar desapercibidos en el EEG de
superficie. A veces, las puntas centrales pueden ser mal
interpretadas como ondas benignas del vértice, observaciones
normales durante el suefio.

Sindromes y epilepsias generalizadas

Los sindromes epilépticos generalizados, al igual que las
epilepsias relacionadas con la localizacién, pueden ser
idiopaticos, o pueden ser sintométicos o criptogénicos. El
inicio de las epilepsias generalizadas idiopaticas suele estar
relacionado con la edad, y se presume que tiene una base
genética, aunque esta genética puede ser compleja y esto atin
no ha sido determinado. Se han descrito tres sindromes
infantiles: convulsiones neonatales familiares benignas,
convulsiones neonatales benignas y epilepsia mioclénica
benigna. Las convulsiones neonatales familiares benignas
tipicamente ocurren durante el segundo y tercer dia de vida. A
parte de esto el bebé es normal, y la epilepsia se desarrollara
solamente en uno de cada ocho nifios. El sindrome es bastante
raro y tiene una herencia dominante.

Las convulsiones neonatales benignas ocurren alrededor
del quinto dia de vida y se manifiestan como clénicas o
convulsiones apneicas. No se ha descubierto ninguna causa
subyacente, pero las convulsiones no suelen reaparecer
posteriormente, y el nifio permanece neurolégicamente normal.

La epilepsia mioclénica benigna en su inicio se presenta
como un mioclonus generalizado, con un EEG que muestra
un patrén generalizado de puntas, el cual es mas prominente
durante el suefio. Posteriormente, algunos pacientes
desarrollaran convulsiones ténico-clénicas generalizadas
durante la adolescencia, y se puede asociar un ligero retraso
del desarrollo con este trastorno.

Un tipo de epilepsia generalizada idiopatica infantil es la
epilepsia infantil de ausencias. La edad de inicio es tipicamente
entre los 4 y 8 afios de edad, y afecta a las nifias dos veces mas
que a los nifos. Los sintomas y hallazgos del EEG tipicos de las
convulsiones de ausencias han sido descritos anteriormente.
Frecuentemente las convulsiones son provocadas por la
hiperventilacién. Usualmente estas convulsiones responden
bien a los farmacos apropiados, y en dos tercios de los casos las
convulsiones se resuelven antes de la edad adulta.'

En la adolescencia y en el inicio de la madurez se reconocen
tres tipos de sindromes epilépticos generalizados idiopaticos:
epilepsia juvenil de ausencia, epilepsia mioclénica juvenil, y
epilepsia con convulsiones tipo “grand mal” al despertar.

Aunque el sistema de clasificacién de la LICE, de 1989, se
refiere a estos como sindromes distintos, existe sobreposicion
considerable entre ellos, ya que el paciente puede mostrar
rasgos correspondientes a cada uno, y mas de un fenotipo se
puede observar en una misma familia. Esto ha llevado a los
autores a proponer que estas tres entidades sean consideradas
como un sindrome tinico con fenotipos variables.?"’

La epilepsia juvenil de ausencia se caracteriza por
convulsiones de ausencias similares a las de la epilepsia
infantil de ausencia, pero las convulsiones tienden a ser
ligeramente mas largas en duracién y menos frecuentes que
en la epilepsia infantil. El inicio suele ocurrir alrededor de la
pubertad y frecuentemente se asocia con convulsiones ténico-
clénicas generalizadas.

La epilepsia mioclénica juvenil es una de las formas mas
frecuentes de epilepsia generalizada idiopatica, represen-
tando un 5% a 10% de los casos, aunque frecuentemente
no es diagnosticada. La edad de inicio oscila entre los
8-26 afios de edad, pero muchos casos se manifiestan du-
rante la adolescencia, con una edad media de inicio de
14 afios. El rasgo clave de diagnéstico clinico es el tic mio-
clénico, que normalmente sucede en los hombros y brazos,
y en ocasiones el tronco, es simétrica y breve. Los tics pue-
den variar en intensidad yendo de ligeras sensaciones eléc-
tricas subjetivas a tics intensos, que pueden resultar en el
lanzamiento involuntario de objetos. Por lo general, los tics
mioclénicos no son ritmicos y no ocasionan pérdida del
conocimiento. La mayoria de pacientes (>90%) con epilep-
sia mioclénica juvenil tendran también convulsiones ténico-
clénicas generalizadas. Las convulsiones ténico-clénicas
generalizadas, a veces son precedidas por tics individuales o
en secuencia rapida. Los tics y las convulsiones ténico-
clénicas generalizadas tienen una distribucién tipicamente
diurna, ocurriendo mayoritariamente al despertar en la
mafana o tras una siesta. Aproximadamente uno de cada
cuatro pacientes con epilepsia mioclénica juvenil tendra
también convulsiones de ausencias. Las convulsiones en la
epilepsia mioclénica juvenil pueden ser provocadas por la
falta de suefo, despertar prematuro o por efectos del al-
cohol. Los pacientes suelen consultar al médico debido a las
convulsiones ténico-clénicas generalizadas, y puede ser que
no hayan notado, ni reporten, las sacudidas mioclénicas
o las convulsiones de ausencias. Los pacientes con epilepsia
mioclénica juvenil generalmente tienen una inteligencia
normal y un examen neurolégico también normal. General-
mente, el EEG muestra un trazado de base normal, pero
revela un patrén caracteristico de ondas con picos y poli-
picos. Frecuentemente, los tics mioclénicos son acompana-
dos por un estallido de picos seguido de una disminucién
difusa de la frecuencia. Aproximadamente un tercio de los
pacientes con epilepsia mioclénica juvenil seran sensibles a
la estimulacién luminosa en el EEG.

Epilepsias generalizadas sintomaticas o criptogénicas
Las epilepsias generalizadas sintomaticas tienden a ofrecer

un pronostico méas pobre que las epilepsias generalizadas idio-

péticas, tanto en términos de control de las convulsiones como
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de la funcién neurolégica. Estos sindromes son el sindrome de
West y el sindrome de Lennox-Gastaut.

El sindrome de West clasicamente consiste en el trio de es-
pasmos infantiles, retraso del desarrollo y el patrén de ipsa-
rritmia en el EEG. Los espasmos se suelen presentar como
una elevacién tipo mioclénica, rapida y simétrica, de los bra-
zos con los codos normalmente flexionados. La cabeza suele
estar caida hacia adelante y da la impresién que los pacientes
cabecearan. Aunque el inicio de los espasmos ocurre rapida-
mente, hay un breve componente estable una vez los brazos
estan elevados. Los espasmos duran sélo unos pocos segun-
dos, pero frecuentemente suceden agrupados. Tipicamente
aparecen durante el primer afio de vida, y el pronéstico de un
desarrollo normal a largo plazo y la desaparicién de las con-
vulsiones es bastante pobre. No obstante, la intervencion tem-
prana con farmacos apropiados puede mejorar su evolucion.

El sindrome de Lennox-Gastaut suele aparecer en la
primera infancia con una mezcla de convulsiones ténicas,
clénicas y ausencias atipicas. También pueden observarse
convulsiones ténico-clonicas generalizadas, mioclénicas o
parciales. Las convulsiones suelen ser dificil de controlar, y es
frecuente el estatus epilepticus. El EEG tipico muestra un
fondo desorganizado y un patrén pico-onda lento (<3 Hz).

Etioloigia y diagnéstico

Por naturaleza, las epilepsias idiopaticas, no poseen una
causa estructural. Normalmente su diagnéstico se basa en
obtener una historia apropiada y observar las manifestaciones

Figura 4
Causas frecuentes de la epilepsia
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clinicas, incluyendo los hallazgos caracteristicos del EEG. En
mas de dos tercios de los casos la causa es idiopatica.'® Cuando
se diagnostica una epilepsia generalizada sintomaética o una
epilepsia relacionada con localizacion, siempre debe buscarse
una causa subyacente. Existe un gran nimero de condiciones
que pueden llevar a la aparicién de convulsiones como forma
de presentacion. En la Figura 4 se enumeran las causas mas
frecuentes de epilepsia, segiin estudios epidemiolégicos.

Los trastornos cerebro-vasculares son la causa de
aproximadamente un tercio de las epilepsias sintomaticas, y
son particularmente importantes como causa de convulsiones
y epilepsia en los ancianos. De hecho, un estudio hecho en
Rochester, Minnesota,' mostré que el 55% de los casos de
convulsiones recientemente diagnosticadas en pacientes
mayores de 65 afios de edad, se debieron a a trastornos
cerebro-vasculares.

Las anomalias durante el desarrollo son una causa mas
frecuente de las epilepsias sintomaticas en nifios y jovenes.
Los avances recientes en neuroimagen, especialmente en
IRM, permiten diagnosticar malformaciones del desarrollo
cortical que en el pasado frecuentemente pasaban
desapercibidas, en seres vivos. Ademas, hasta uno de cada 4
pacientes candidatos a cirugia potencialmente curativa de la
epilepsia, sufren de malformaciones del desarrollo cortical .2

El traumatismo craneoencefdlico es la causa estimada
de aproximadamente un 4% de epilepsias, y de alrededor de
uno en cada siete casos de epilepsia sintomatica. Mientras
un traumatismo craneoencefalico menor no incrementa
significativamente el riesgo de aparicion de convulsiones, un
traumatismo mas severo con pérdida prolongada (>24 horas)
del conocimiento, o con heridas deprimidas o penetrantes
del craneo, si aumenta el riesgo.

Evaluacion diagnostica

La epilepsia se basa en el diagnéstico clinico. Los
componentes mas importantes del diagnedstico son una
historia clinica detallada y el examen neurolégico. Debido a
que la epilepsia es un trastorno paroxistico, frecuentemente el
médico no presencia los episodios y el examen neurolégico es
casi siempre normal. Cuando se encuentran anomalias en el
examen neurolégico, éstas suelen proporcionar claves para la
localizacién y la etiologia potencial. Un examen fisico general,
con especial atencién a los ojos y la piel, puede también
aportar claves para el diagnéstico de varios sindromes, y esto
es de especial importancia en los nifios. La busqueda de
lesiones de color “café con leche”, neurofibromas, manchas
cenicientas, pecas, o fibromas perilinguales puede llevar al
diagnéstico de un sindrome neurocutaneo.

Casi todos los pacientes que sufren de convulsiones, o
sospechan que las sufren, deberian someterse a un EEG. La
combinacién de una buena historia clinica y la presencia de
actividad epileptiforme concordante es casi siempre suficiente
para garantizar el diagnostico de la epilepsia. Es importante
acentuar que en muchos casos un paciente con epilepsia
puede tener resultados normales en el EEG rutinario. El
rendimiento diagnéstico del EEG puede incrementar
realizando EEGs seriados y, en algunos sindromes,
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obteniendo un registro de privacién del suefo, al monitorear
el ciclo de suefo durante el EEG.

Varios sindromes epilépticos pueden ser diagnosticados en
base a la historia clinica y la descripcion de las convulsiones
en combinacion con hallazgos caracteristicos en el EEG. En
estos casos, no es necesaria la posterior evaluacién con
imagen. Estos sindromes incluyen la epilepsia infantil benigna
con picos centrotemporales, la epilepsia de ausencias, infantil
o juvenil, y la epilepsia mioclénica juvenil.

El estudio a través de imagenes esta indicado en todos aque-
llos casos en los que se presume una epilepsia sintomatica
generalizada, y en casi todos los casos de epilepsia parcial (con
la excepcién de la epilepsia infantil benigna con picos mesio-
temporales). La técnica favorecida es la IRM. La tomografia
computarizada es relativamente menos ttil, y se utiliza ma-
yormente en casos de traumatismo craneoencefalico o cuando
se sospecha un accidente vasculocerebral o hemorragia. La
IRM de alta resolucién, como la RIAF, han sido de gran ayuda
para identificar malformaciones de desarrollo cortical, escle-
rosis temporal media, y anomalias vasculares® (Figuras 3y 5).

El monitoreo con EEG por video es una potente herramien-
ta de diagnostico y tratamiento. Estas evaluaciones realizadas
durante el internamiento registran las convulsiones en video y
EEG, y aportan claves acerca del tipo de convulsion y su loca-
lizacion. El monitoreo con EEG por video es indicado cuando
el diagnoéstico de epilepsia es incierto. También es recomen-
dado en pacientes cuyas convulsiones no han sido controladas
luego de pruebas con farmacos adecuados. El monitoreo ayu-
dara a diagnosticar el tipo de convulsién y sindrome epi-
léptico, asi como también puede guiar tratamientos médicos
futuros, mas adecuados para la condicién individual del pa-
ciente. Ademas, muchos pacientes con convulsiones resis-
tentes al tratamiento son candidatos a cirugia curativa, y su
monitoreo es esencial en la evaluacion preoperatoria.

Conclusion

La epilepsia es uno de los trastornos neurolégicos mas
frecuentes. Aproximadamente una de cada 10 personas
experimenta al menos una convulsién, y entre el 0.5% a 1% de
la poblacién de los Estados Unidos sufre de epilepsia. El
diagnéstico acertado y la identificacion del tipo de convulsion

Figura 5

IRM de un hombre de 19 anos de edad con convulsiones
parciales complejas, presentadas con mirada fija, mastiqueo y
automatismos manuales. La imagen de resonancia magnética
revela un angioma cavernoso temporal izquierdo con
hemorragia desplazada.
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son primeros pasos cruciales para encontrar la terapia
apropiada. Ciertos tipos de convulsiones pueden responder
s6lo a ciertas medicinas, y hay muchos casos en los que un
farmaco erréneo puede empeorar la condicion del paciente. El
entendimiento de la clasificacién de las convulsiones y la
terminologia proveen al médico un vocabulario basico muy
util. El reconocimiento de sindromes epilépticos discretos
provee una imagen de la condicién general que afecta al
paciente, incluyendo la historia natural, condiciones
asociadas y prondstico. Sin embargo, ningin sistema de
clasificacion esta libre de faltas. La clasificacion es, por
naturaleza, un proceso, y las modificaciones graduales
continuaran reflejando la creciente cantidad de informacién
sobre las convulsiones y epilepsias. El

- - -
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