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INTRODUCCION. 

La Epilepsia ha sido uno de los mayores problemas de salud de -

la humanidad. 

Conocida desde la antiguedad, como lo demuestran hallazgos ar-­

queol6gicos, recogidos desde Perú, Mesopotamia, Egipto y, post~ 

riormente a través de numerosos c6dices y testimonios de perso­

najes como: Hip6crates, Galeno y Ambrosio Paré, denotan el inc~ 

sante deseo del ser humano, por esclarecer y resolver el enigma 

de una entidad que ha llegado a considerarse por algunos, como 

una enfermedad divina y po_r otros como una posesión diabólica. 

Por otra parte, es hasta cierto punto desalentador, encontrar -

que loa errores médicos han sido m&s copiosos que los profanos 

y., que en loa 2000 anos que nos separan de Hip6crates, las ---­

ideas y tratamientos relacionadas a este problema, aún pueden -

encontrarse en los pueblos primitivos contemporáneos. 

Todavía hoy, a pesar de loe avances tecnol6gicos de nuestra era, 

la Epilepsia permanece como unO de los grandes desafíos a la -­

ciencia médica. 
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OBJETIVOS. 

l.- Disponer de un apoyo en el abordaje para estudio de las --­

crisis convulsivas en Pediatría, lo más ade,uado posible y 

de acuerdo a las características de nuestro Hospital. 

2.- Mejorar el diagnóstico etiológico de las crisis convulsivas 

en el paciente pediátrico. 

3.- Utilizar medicamentos contemplados dentro del cuadro Básico 

como primera elección, a fín de evitar retrazos en el mane­

jo a consecuencia de falta de drogas. 

4.- Disminuir el número de estudios de laboratorio y gabinete -

para integrar diagnósticos de las diversas variedades de -­

crisis convulsivas. 

s.- Disminuir hospitalizaciones innecesarias, en pacientes que 

puedan ser manejados en el área de urgencias. 

6.- Abatir el número de días-cama de pacientes con trastornos -

convulsivos. 

7.- Homogeneizar criterios, para el manejo de este tipo de en-­

fermeda¿es. 
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JUSTIFICACION. 

a) Primordialmente establecer una ruta crítica de estudio y ma­

nejo de los numerosos casos de crisis convulsivas atendidos 

en nuestra Unidad, que pueda ser seguida en todas las áreas 

del Servicio de Pediatría, y se unifiquen criterios. 

b) Que los criterios adoptados por esta.propuesta, sean adapta­

dos a otros Hospitales del Instituto y los pacientes puedan 

ser manejados en dichas unidades, para de esta manera, no S.Q 

bresaturar nuestro Hospital. 

e) Agilizar el diagn6atico y tratamiento de este tipo de pacien 

tea, para reducir laa estancias hospitalarias, lo cual redun 

dará en un beneficio· econ6mico, para la Institución y el 

País. 

d) Tratar de efectuar mejores diagn6sticos y tratamientos ade-­

cuados, con lo que se evitará derroche de recursos máteria-­

les y humanos. 

e) Finalmente, todo lo anterior, traerá como consecuencia una -

mejor calidad de vida y pron6stico a nuestros niftoa. 
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CONVULSIONES FEBRILES 

INTRODUCCION. 

Lae crisis febriles son un problema único en el nino entre los 

tres meses y los cinco anos, la raz6n por la cual una eleva--­

ci6n de la temperatura es capaz de producir crisis convulsivas 

no se conoce, las personas que sufren Crisis convulsivas por -

fiebre parecen tener una sensibilidad particular a este estí-­

mulo ~esta característica se deriva de una tendencia familiar. 

(32-43). 

No siempre una convulsi6n con fiebre en un nino es una convul­

si6n febril, algunos niftos pueden sufrir de Meningitis, deshi­

drataci6n hipernatrémica o encefalopatía t6xica y las convul--

sienes y la fiebre ser parte de este trastorno. ( 30) • 

DEFINICION. 

La convulsi6n febril e15 una crisis que oCurre en la infancia y 

niftez usualmente entre los 3 meses y.S aft0s de edad (32,SO), -

asociada con fiebre pero, sin evidencia de infecci6n intracra­

neal o una alteración neurol6gica aguda, las convulsiones con 

fiebre en un nifto que ha sufrido de una convulsión no febril -

previa son excluidas. (1, 30,45). 
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Las· crisis febriles son de dos tipos 

a) Típica ·O simpl.e. 

b) Atípica o compleja. 

La convulsi6n típica o simple, son más frecuentes 81.6 % 

(30,42), se caracteriza por una convulsión que ocurre dentro -

de las primeras 24 horas de instalada la fiebre, son crisis g~ 

neralizadas, sin datos de focalización ni déficit focales, du­

raci6n de menos de 15 minutos y con historia de crisis febri-­

les en la familia. (6,30,43,45). 

crisis convulsivas atípicas o complejas. Es menos frecuente -

18.4 % (30,42), se caracteriza por una historia de da~o cere-­

bral previo o desarrollo neurol6gico alterado, presencia de -­

múltiples crisis en un solo episodio febril, crisis convulsi-­

vas focales, duración mayor de 15 minutos y con historia fami­

liar de crisis convulsivas no febriles. (l,30,43,45). 

FRECUENCIA. 

Varía de acuerdo a la poblaci6n estudiada, presentándose en --

2 a S % de los niffos (39,50), esta alteración se presenta en -

todo el mundo y afecta con más frecuenei~ a los niftos que a -­

las niftae (31,50,51), ocupa un tercio de los nifios con epilep-

sia. (42) • 
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ETIOPATOGENIA. 

Las causas más comunes de fiebre son : Infecciones del aparato 

respiratorio, Otitis media, Pneumonía y Gastroenteritis: sin -

embargo, cualquier condici6n que cause aumento de la tempera-­

tura puede ocasionar convulsiones como ; inmunizaciones, fact.Q 

res iatrogénicos como una sobrehidratación o medicamentos que 

disminuyen el umbral a la convulsi6n {experimentalmente se --­

observó que la Difenhidramina se acompaña de convulsiones con 

un grado menor de fiebre en animales .jóvenes), (13, 26, 30) y -­

factores tóxicos asociados como una shigelosis. 

La predisposición genética se ha visto que juega un papel ---­

importante en la aparición de las crisis convulsivas febriles 

(29), la evidencia de la naturaleza hereditaria se manifiesta 

en la alta frecuencia de familiares con convulsiones de ni~os 

que presentan crisis convulsivas febriles, ésta puede ser tan 

elevada como 25 a 40 %. ·En un estudio importante Wallace' en-­

contr6 una historia positiva de cri~is convulsivas en familia­

res de ni~os con crisis convulsivas febriles en un 38 % (54), 

Lennox-Buchtal concluye que, el rango genético es autos6mico -

recesivo con una penetrancia incompleta (24), Tsuboi en 1982 

propone una herencia poligénica (15,45,49), sin embargo, el--· 

mo~o exacto de herencia no está bien conocido. 
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Entre 8 y 14 % de los parientes de los ninos con crisis convul­

sivas febriles tienen una historia positiva de crisis febriles 

(4), Lennox-euchtal encontr6 una correlación de 90 % de crisis 

febriles en gemelos monocigotos con desarrollo neurológico sim~ 

lar en contraste con 13 % en gemelos dicigotos. (4,49). 

FIEBRE Y CRISIS FEBRILES. 

Las crisis febriles, usualmente ocurren en el primer día de in~ 

talada la fiebre, cuando las convulsiones ocurren 24 horas, de~ 

pués de iniciada la fiebre hay que considerar seriamente otra -

posibilidad diagn6stica (15), los niHos con fiebre alta son más 

propensos a desarrollar convulsiones febriles y, a su vez éstos 

son mucho menos susceptibles de desarrollar recurrencias que 

los nif\os que convulsionan con bajos niveles de fiebre en el 

primer ataque. (42) • 

Esto, sugiere que los ni~os que presentan convulsiones con ba-­

j os niveles de fiebre tienen un umbral disminuído a convulsio-­

nar y por lo tanto, un riesgo mayor a convulsionar espontanea--

mente. (30,42). 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL. 

E1 número de condiciones que pueden presentarse con fiebre y 

convulsiones es grande en ninos jóvenes. 1a mayoría de estas 

condiciones involucran al sistema nervioso central directamente, 
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sin embargo, éstas pueden no ser diferenciadas por la investi­

gaci6n médica usual, el principal problema que se tiene que d.! 

ferenciar ea una Meningitis infecciosa, ya que, puede presen-­

taree como una convulsi6n febril y los signos pasar desaperci­

bidos, por lo tanto, algunos autores recomiendan realizar pun­

ci6n lumbar a todos los niftos con un~ primera convulsi6n fe--­

bril y otros aconsejan la práctica de la punci6n a los ninos -

menores de 24 meses de edad (19,40,53), además, los autores -­

agregan que se debe realizar punción lumbar a todos los ninos 

que presentan Crisis convulsivas complejas (focal, duración mA 

yor de 15 minutos o recurrencias durante esa enfermedad), (40), 

cuando las convulsiones ocurren 12 horas después de instalada 

la fiebre o cuando ésta es menor de 38.5ª. (20,52). 

Otras causas que hay que descartar es una deshidratación hipe~ 

natrémica, algunas caÜsas menos frecuentes son condiciones me­

tabólicas como la hipoglicemia cet6cica y la deficiencia de -­

ornitín carbamoiltransferaaa. 

SECUELAS NEUROLOGICAS. 

Los efectos de las crisis convulsivas febriles sobre el desa-­

rrollo intelectual y motor ha sido una área de controversia, ~ 

diversos autores (9,12,44), han reportado alteraciones motoras 

significativas, retraso mental o ambas en pacientes con crisis 
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Frantzen y colaboradores, (13), encontraron en el EEG tomado -­

dentro de la primera semana de presentada la crisis· febril en -

aproximadamente un tercio de los pacientes, una disminución de 

la actividad eléctrica a nivel occipital, esta lentificaci6n d~ 

saparece de 7 a 10 días, posteriores a la crisis. Thorn (48) -

revisó el EEG de 910 pacientes, un meé después.de la crisis, 13 

de los 910 pacientes, presentaron un EEG anormal, la anormali-­

dad más común fué la actividad lenta primariamente en la regi6n 

occipital, 5 % de los pacientes tuvieron actividad lenta tempe­

ro-occipital, 3 % presentó espigas focales y 1 % múltiples esp.!_ 

gas. 

Los pacientes con historia familiar de epilepsia tuvieron alta 

frecuencia de anormalidades del EEG, pero los que tenían hist,2 

ria familiar de crisis febriles no presentaron estas alteracio­

nes. 

El EEG no se correlaciona con el grado de recurrencia, ni con -

el desarrollo de epilepsia, sin embargo, ·otras series sí demos­

traron que se puede utilizar el EEG para estimar el riesgo de -

epilepsia (8,25), por ejemplo Doose y colaboradores (7), encon­

traron que un ritmo Theta de 4 a 7 Hz •• que sigue a una convul­

si6n febril es indicador en el grado de recurrencia de crisis -

febriles. 
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RECURRENCIA. 

Cerca de un tercio de los niftos que presentan una convulsión -

febril tendrán recurrencia, el riesgo de desarrollar una futu­

ra convulsi6n ocupa 40 a 50 % (30,45,56), la incidencia de --­

tres o más ataques ocupa sólo un 9 %. Alrededor del 50 % de -

'las recurrencias ocurren en los primeros 6 meses y en las tres 

cuartas partes ocurren en los primeros 12 meses posteriores a 

la primera convulsión. (J0.35,45). 

El grado de fiebre en el primer ataque también es un factor -­

pron6stico, ya gue si se presenta la convulsión con una tempe-

ratura menor de 40º tiene mayor grado de recurrencia. (42) • 

El factor más importante parece ser la edad de instalación de 

la primera crisis febril, los niftos pequeffos parecen ser más -

susceptibles a presentar futuras crisis febriles (J2,SO). 

Franzen y colaboradores (14), encontraron que los ninos que 

presentan la primera convulsión antes de los trece meses de 

edad tenían 2.3:1 de oportunidad de desarrollar futuras crisis 

convulsivas, ésto comparado con niftos entre 14 y 32 meses en -

el que el riesgo es 1:2 y un riesgo de 1:5, si la edad es ma-­

yor de J2 meses. 

Por lo tanto, encontramos que, los factores de buen pronóstico 

en la recurrencia de las crisis febriles son Desarrollo neu-

rol6gico normal, historia familiar de crisis febriles, todas -
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1as crisis presentadas que hayan sido simp1es, edad mayor de -

14 meses y EEG normal. (21,JO). 

PRONOSTICO. 

Riesgo de desarrollar Epilepsia. 

El riesgo de desarrollar epilepsia en·crisis febriles simples 

es del 3 3 (31), esta incidencia aumenta considerablemente, si 

los factores de riesgo se encuentran presentes e incluyen : 

Historia familiar de crisis no febriles, convulsiones prolong~ 

das de más-de 15 minutos de duraci6n, anormalidades neurol6gi­

cas anteriores a la instalaci6n de las crisis, múltiples cri-­

sis en el mismo día, convulsiones focalizadas, la edad de ia -
primera convulsi6n. también ea importante, el riesgo es mayor 

si la primera convulsión ocurre dentro de los primeros 6 meses 

de edad. En el estudio de Rochester Minnesota, la primera con 

vulsi6n ocurrida entre los 2 y los 4 años no incrementó el 

riesgo de epilepsia (l,30,31,34,42,4?). 

La epilepsia ocurre en un 2 % de los ni~os que presentan un -­

factor de riesgo y en un 10 % de los ninos que presentan dos -

factores de riesgo, en el estudio NCPP, encontraron que una -­

convulsión prolongada mayor de 15 minutos aumenta 1.4 % el --- . 

riesgo de epilepsia en ninos normales y 9 3 en ninos anormales 

(34). En un estudio retrospectivo de 40 a~os de experiencia -
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en Rochester Minnesota revel6 una incidencia de 40 3 de riesgo 

de epilepsia después de convulsiones febriles en niftos con re-

traso mental y parálisis cerebral. (2) • 

La posibilidad de desarrollar epilepsia se duplica cuando se -

presenta una segunda conVulsi6n, pero futuras recurrencias no 

incrementan el riesgo de epilepsia. (45). 

Contrario a las observaciones de Lennox-Buchtal que, encontr6 

alta incidencia de epilepsia en mujeres Annegers et al. no en-

contr6 diferencia entre ambos sexos. (45, 53). 

El aumento de la incidencia de epilepsia en ninos con crisis -

febriles es universalmente aceptado, pero hay controversia.en 

ol tipo de crisis que sigue a la convulsi6n. Falconer et al.-

(10). Y Ousted et al. (36) en su estudio de pacientes con ep~ 

lepsia del 16bulo temporal notaron la presencia de esta tipo -

de crisis en ninos que tuvieron crisis febriles prolongadas, 

esto sugiere que las crisis febriles causan esclerosis del ló-

bulo temporal y produce la base para el posterior desarrollo -

de este tipo de epilepsia. (J.23,53). Otros investigadores.-

sin embargo, no confirmaron esta hip6tesis. ( 5 3) • 

TRATAMIENTO • 
• 
Durante el episodió agudo se debe vigilar la per.ue<1bi lidad de 

las vías respiratorias·del nifto para prevenir la aspir~ci6n, -
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esto mediante la succión de éstas. 

El nifto debe ser protegido de posibles traumas físicos. 

Los antipiréticos por vía rectal pueden ser utilizados para di,!! 

minuír la fiebre. 

Los ninos menores de 18 meses deben ser ingresados al Hospital, 

por lo difícil que resulta descartar Meningitis en ellos. 

El ingreso también debe ser considerado si la crisis es mayor -

de 15 'minutos y si no cede al tratamiento inicial. 

Dos terceras partes de las convulsiones febriles son de menos -

de 15 minutos de duración y no requieren tratamiento. 

Si la convulsi6n se prolong~ el tratamiento con Diazepam a do--. 

sis de 0.3 a o .• 5 mg/kg/dosis por vía intravenosa o intrarectal 

dá buen resultado, la dosis puede repetirse cada 10 minutos. 

También puede utilizarse clonazepam a la dosis de O.l mg/k.g •• -

en una sola dosis por vía rectal, obteniéndose excelentes resu~ 

tados sin los efectos adversos del Diazepam (sedaci6n y ataxia). 

(41, 46). 

Si la convulsión persiste puede utilizarse Paraldehido adminis­

trado intrarectal a dosis de l ml/afto de edad, sin exceder de -

5 ml. (30,41,46). 

PROFILAXIS. 

Las convulsiones febriles ocurren en 2 a·s % de los niftos en --
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edad preescolar en la mayoría es un evento único. pero en otros 

ocurre recurrencia de las convulsione~ en este grupo se propone 

el tratamiento profiláctico para prevenir las recurrencias y -­

evitar el dafto neurológico resultante de futuras convulsiones. 

Idealmente, sólo loe ninos con alto riesgo de recurrencia debe­

rían ser tratados profilacticamente. 

La profilaxis mediante el uso de anticonvulsivantes, reduce el 

r1esgo de• recurrencia de convulsiones febriles pero, no han de­

mostrado 'que re~~~can la·aparici6n de epilepsia en la ·vida fut~ 

ra. La droga de choque en la pr"dfi·laxis_ por tiemRo prolongado 

de las crisis febriles es el Fenobarbital, cuando los niveles ~ 

séricos de Fenobarbital son mantenidos entre 15 a 40 mcgr/ml.# 

es altamente efectivo en reducir la frecuencia de crisis convu! 

si vas.· (16, 27). 

El Penobarbital usado sólo durante la crisis febril no tiene V_!! 

lor para prevenir la recurrencia. (38). 

La mayoría de los autores recomiendan prolongar el tratamiento 

por un a~o y me~~o a tres a'ilos o a 1a edad de 4 a 5 anos. 

(37,55). cuar.-Jo el Penobarbital es. preescrito por este tiempo, 

·1a frecuencia de complicaciones son un problema# además, en mu­

chos casos el Fenobarbital no es bien tolerado por los niftos. 

Loa efectos indese~les incluyen ; Hiperquinesia, cambios en el 

comportamiento, con modismos, irritabilidad y alteraciones en -

el sueno .. (3,16,55). 
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Herrans y colaboradores (16), encontraron que 77 % de los ni--

ftos tratados con Fenobarbital presentan efectos adversos, sin 

embargo, s6lo 13 % requirió modificaci6n en la dosis. 

El Acido Valproico a dosis de 20-30 mg/kg/día, en dos dosis r~ 

duce el grado de recurrencia en un Bd a 85 % (21), sin embargo, 
., 

algunos autores no recomiendan su uso por los efectos secunda-

rios que presenta. (8). 

La Fenitoína (28) y la carbamacepina (Sl) no han demostrado 

ser efectivos en la prevención de crisis febriles. 

La administraci6n de Diazepam rectal durante la enfermedad fe-

bril también es altamente efectivo (21,46), a la dosis de----

o.s mg/kg/dosis cada 8 horas, cuando la temperatura se encuen-

tra por arriba de 38.5 grados, reduce el grado de recurrencia 

en un porcentaje igual al Acido Valproico. 

Thorn (47) compar6 la administraci6n de Diazepam intra-rectal 

instalado durante la enfermedad febril e"n comparaci6n con la -

administraci6n continua de Fenobarbital demostrando que el ---

Diazepam es superior en prevenir las recurrencias. 

Knudsen (21,22), también demostr6 la eficacia del Diazepam 

oral a dosis de 0.6 a o.e mg/kg/día en tres dosis durante el -

período febril. 
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Esto, demuestra que el Diazepam es altamente significativo en 

comparaci6n con el Fenobarbital para prevenir las recurrencias 

de las convulsiones. (38). 
~ 

Las drogas a~ipiré~icas como l~ Aspirina y el Acetaminoién, -

que son compatibles en su eficacia antipirética pueden ser uti 

lizados_para disminuir el grado de fiebre, sin embargo, algu--

rDa autores han demoatradQ. que ~q~as drogas, no son efectivas 

en la prevenci6n de las recurren"c:ias. 

·• 
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ACOTACIONES DE CRISIS CONVULSIVAS FEBRILES 

1) OEFINICION : La crisis convulsiva febri~ es aquélla que -

se presenta en ninos entre los 3 meses y 5 anos de edad, 

asociada con fiebre, pero sin evidencia de infección in-­

tracraneal o alteraci6n neurol6gica aguda, convulsiones -

con fiebre en un niHo que ha pre~entado una convulsión no 

febril se excluyen. 

2) CRISIS CONVULSIVAS TIPICAS O SIMPLES ; Son las más fre--­

cuentes, se caracterizan por una convulsi6n que ocurre 

dentro de las primeras 24 horas de iniciada la fiebre, 

son crisis generalizadas, sin datos de focalizaci6n, ni -

déficit focales con duración de menos de 15 minutos, con 

historia de crisis convulsivas febriles en la familia. 

3) CRISIS CONVULSIVAS ATIPICAS O COMPLEJAS : Son menos fre-­

cuentes, se caracterizan por una historia de dano neurol_é 

gico o dafio cerebral previo a la instalaci6n de las con-­

vulsiones, múltiples crisis en un solo episodio febril, -

cr"isis convulsivas focales, duraci6n mayor de 15 minutos 

e historia familiar de crisis.convulsivas no febriles. 
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4) NINOS MENORES DE 24 MESES : Diversos autores recomiendan -

realizar punci6n lumbar a este grupo, por lo dificil que -

resulta diferenciar una infecci6n del sistema nervioso ce.u 

tral, ya que, ésta puede iniciarse como una convulsi6n fe­

bril y los signos de meningitis pasan desapercibidos. 

S) TRATAMIENTO DEL EPISODIO AGUDO ; 

a) Vigilar permeabilidad de vías aéreas para prevenir la -

aspiraci6n. 

b) El niño debe ser protegido de un posible trauma f!sico. 

e) Pueden ser utilizados los antipiréticos por vía rectal, 

para disminuir la fiebre. 

d) Debe considerarse el ingreso al Hospital de los niños -

menores de 18 meses, si la convulsi6n es mayor de 15 m~ 

nutos y, si no cede al tratamiento inicial. 

e) Si la convulaión se prolonga, el tratamiento con Diaze­

pam a dosis de 0.3 a o.s mg/kg/dosis por vía intravc--­

noaa dá buen resultado, la dosis de Diazepam puede reps 

tirse cada 10 minutos. 

f) También puede utilizarse Clonazepam a dosis de O.l ---­

mg/k;g. en una sola dosis, por vía rectal, obteniéndose 

excelentes resultados sin los efectos adversos del Dia-· 

zepam, (sedaci6n y ataxia) • 
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6) PUNCION LUMBAR : Se recomienda la realización de punci6n 

lumbar en todos los niftos con una primera convulsi6n fe--­

bril, menores de 24 meses de edad y en todos los que pre-­

aentan una crisis compleja. Además, cuando la convulsi6n 

ocurre 12 horas después de instalada la fiebre y cuando -­

ésta es menot de 38.Sº. 

7) FACTORES DE RIESGO DE RECURRENCIA : Cerca de un tercio de 

los niftos que presentan una convulsi6n feb~il presentan r~ 

currencia, el riesgo de desarrollar futuras recurrencias -

ocupa un 40 a 50 %. la incidencia de 3 6 más ataques ocupa 

s6lo 9 %, alrededor de 50 ~ de las recurrencias en los pri 

meros 6 meses posteriores a la primera convulsión y en las 

3/4 partes ocurren en los primeros 12 meses. 

El grado de fiebre en el primer ataque es un factor pron6~ 

tico, ya que si se presenta la convulsi6n con una tempera­

tura menor de 40 grados, tiene mayor.grado de recurrencia. 

El fa"ctor m6s importante parece ser la edad de instalaci6n 

de la primera crisis, los niftos pequef\os parecen ser más -

susceptibles a desarrollar futuras crisis convulsivas fe-­

briles. 

Por lo tanto. tenemos que los factores de buen pronóstico 

son : desarrollo neurólógico normal, historia familiar de 
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crisis febriles, todas las crisis presentadas que hayan -

sido simples, edad mayor de 14 meses y EEG normal. 

FACTORES DE RIESGO PARA DESARROLLAR EPILEPSIA : El riesgo 

de desarrollar epilepsia en crisis febriles simples es 

del 3 %. esta incidencia aumenta considerablemente, si 

loa factores de riesgo están presentes e incluyen : Hist.2. 

ria familiar de crisis no febriles, convulsiones prolonc;@ 

das de más de 15 minutos, anormalidades neurol6gicas ants 

rieres a la instalación de las crisis, múltiples crisis -

en el mismo día, convulsiones focalizadas, la edad de la 

_primera convulsi6~, el riesgo es mayor, si la primera co~ 

·VUlai6n ocurre dentro de los primeros 6 meses. 

La· epilepsia ocurre en un 2 % de los ninos que presentan 

un factor de riesgo ~ en 10 %, si se encuentran dos factg 

res de riesgo. la posibilidad de desarrollar epilepsia se 

duplica, si se presenta una segunda convulsi6n febril 

pero futuras• recurrencias no ·incrementan f:"l. riesgo. 

8) OBSERVACION : Se debe continuar en ninos que presentan una 

sola convulsión febril simple y en los que no se encuen-­

tran factores de riesgo presentes, pero en los niHos que 
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presentan una convulsi6n compleja los factores de recu--­

rrencia y de riesgo de epilepsia, son más ~recuentes y g_g 

neralmente se debe iniciar tratamiento. 

9) TRATAMIENTO PROFILACTICO : Se propone el tratamiento pro­

filáctico, en los niftos que preséntan recurrencia de las 

convulsiones y en los que tienen riesgo de desarrollar -­

epilepsia. La profilaxis mediante el uso de drogas anti­

convulsivantes, reduce el riesg~ de recurrencia de convu.! 

sienes febriles pero, no se ha demostrado que reduzcan la 

aparición de epilepsia en la vida futura. 

La droga de choque en la profilaxis por tiempo prolongado 

de las crisis febriles es el Fenobarbital, cuando los ni­

veles séricos de Fenobarbital son mantenidos entre 15 a -

40 mcgr/ml •• ee altamente efectivo. 

La mayoría de los autores recomiendan prolongar el trata­

miento por uno y medio a tres aftoe 6 hasta que el nifto -­

cumpla 4 a 5 afios. 

El Acido Valproico a dosis de 20-30 mg/kg/d!a. en dos do­

sis. reduce el grado de recurrencia en un BO a 90 %. sin 

embargo. algunos autores no recomiendan su uso por los --. 

efectos secundarios que presenta. 
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La administración de oiazepam rectal durante la enfermedad 

febril también es altamente efectivo a la dosis de 0.2 a -

0.5 mg/k.q/dosis cada 8 hr., cuando la temperatura se en--­

cuentra por arriba de 38.5°, Thorn compar6 la eficacia del 

Diazepam intrarectal administrado durante la enfermedad f~ 

bril con la administración continua de Fenobarbital, demo~ 

trando que el Diazepam es superior en prevenir las recu--­

rrencias. 
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PEQUE~O MAL IMPULSIVO. 

SINOROM.E; DE JANZ 

El término pequeilo mal impulsivo, denominado así por Janz en -

1955 (1-2-3), relacionado con un síndrome específico de crisis 

Epilépticas, que ocurren en la segunda década de la vida. El 

mismo síndrome ha sido descrito con e"l mismo nombre que inclu­

yen 1 Epilepsia miocl6nica juvenil, epilepsia miocl6nica juve­

nil de Janz, contracciones mioc16nicas masivas bilaterales, -­

epilepsia generalizada con mioclonías durante la adolescencia. 

Su prevalencia ocurre en 4.3 % de los pacientes con epilepsia 

( ), lo que justifica la atención que se debe de tener no sólo 

sobre la frecuencia, sino también porque puede crear confusión 

con convulsiones t6nico-cl6nicas (gran mal) condicionando el -

uso de drogas anti epilépticas inefectivas. (5). 

Razgos c1ínicos. 

Secudidas impulsivas simétricas y sincrónicas de hombros y ex­

tremidades superiores e inferiores, a veces también de la ca-­

beza, bruscas, de certísima duración (1-2 seg.), descritas como 

sobresaltos, estremecimiento, golpe como choque e1éctrico e i~ 

voluntario ocurridas aisladas o en sa1vas, frecuencia diaria y 

número variable de sacudidas desde una a dos al día, hasta va-
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rias en 30 minutos, no se asocian a compromiso de la conciencia, 

aura ni fen6menos postictales, suceden especialmente después de 

despertar en la manana, se asocia a otras formas de epilepsia -

generalizada eápecialmente con gran mal del despertar y ausen-­

cias, son frecuentes los antecedentes familiares en primer gra-

do. (6). 

Las mioclonías como evento solitario ocurre en 10 % de los ca--

sos y está precedida por gran mal del despertar en 50 %. ( 5) • 

Diagnóstico diferencial. 

Debe diferenciarse de algunas alteraciones neurológicas que --­

presentan descargas musculares similares como : Epilepsia mio-­

clónica progresiva. o enfermedad de Unverrich Lundborg, (7,8), -

la disinergia cerebral mioc16nica o las mioclonías de cuadros -

degenerativos, la epilepsia parcial cont!nua de Kojewnikow y la 

encefalopatía postan6xica, (9,10,11) en éstas, el síntoma eje -

e• la descarga miocl6nica generalmente asimétrica y asincr6ni-­

ca, por otra parte, signos neurol69icos progresivos como tem--­

blor, ataxia y alteraciones del lenguaje acampanan siempre al -

síntoma miocl6nico. 

Además, se debe hacer diagnóstico diferencial con los espasmos 

infantiles o Síndrome de West, (12) y del Síndrome de Lennox --

Gastaut. (13) • 



- 36 -

Por último de las formas de epilepsia combinada focal benigna -

y miocl6nicas aetátic.as, (14) ausencias complejas con automati.§. 

moa motores, mioclonías pa.lpebrales, retropulsi6n de globos oc.,!! 

lares y compromiso fugaz de conciencia. 

Edad de comienzo. 

La edad de comienzo del pequefto mal impUlsivo es según la mayo-. 

ría de los autores alrededor de la pubertad y adolescencia, --­

para Tsuboi en 1977 (15) el 86 % de sus enfermos iniciaron el -

cuadro antes de los 20 anos y más de dos tercios del total, un 

70.2 % lo iniciaron entre los 12 y 19 anos. 

Para Janz en 1969 (16), el 85 % de sus 139 pacientes presenta-­

ron por primera vez el cuadro entre los 13 y 20 anos. 

Asociaci6n con otros tipos de convulsionest una casuística re-­

vela que s6lo 2.5 % de loa 399 pacientes presentaron pequeno -­

mal impulsivo solo, el resto se acompaft6 de gran mal en el 95 "' 

(la mayoría de estas crisis del despertar). ( 11). 

sexo. 

No hay reporte en la literatura acerca de la preponderancia de 

un sexo sobre el otro, sin embargo, se ha observado cierto pre­

dominio del sexo femenino. (5, 16). 
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Antecedentes de epilepsia en la familia. 

Algunos autores (S,16) han comunicado un 36 % y 25 % respecti­

vamente de familiares con epilepsia. Tsoboi 1977, {15), obse~ 

v6 una alta incidencia de epilepsia en los padres de hijos con 

pequefto mal impulsivo y que, ésta es significativamente más -­

alta en las madres que entre los padres, los hermanos present~ 

ron epilepsia en un 4.4 %, sin embargo, las hijas de padres -­

con pequefto mal impulsivo presentaron significativamente más -

epilepsia que los hijos. 

Electroencefalograma. 

Durante la crisis E.E.G. es característico i Un ritmo de Case 

en general normal es interrumpido por descargas de complejos -

de poliespiga onda lenta de 3 a S ciclos por segundo, bilate-­

rales simétricos y sincr6nicoa a veces con acentuaci6n centro• 

frontal con duración de 4 a 6 segundos. (S,6,17). 

El E.E.O., tomado entre las crisis revela en el 10 % alteracig 

nea en el ritmo de base y muy frecuentemente algún tipo de ---

actividad irritativa específica para epilepsia. (5. 6) • 

Pron6stico y desarrollo. 

En general el pron6stico es favorable. En una investigación -

se observ6 que el 47 % estaban libres de crisis en un plaºzo -
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de 2 a 5 anos de observaci6n. ( 6) • 

Tratamiento. 

El reconocimiento de este síndrome es importante como causa de 

la buena respuesta al valproato y a la alta incidencia de re-­

caldas con otro tipo de drogas antiepilépticas. 

El Valproato de Sodio suspendi6 las crisis con niveles en san­

gre entre 40 y 105 mcgr/ml. 

El Valproato en dosis convencionales suspende las crisis en -­

poco tiempo, se deben vigilar los niveles séricos terapeúticos. 

Ocasionalmente se debe seguir una terapia prolongada por dos -

af\os. 
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ACOTACIONES DEL SINDROME DE JANZ 

ll CUADRO CLINICO i Sacudidas impulsivas simétricas y sin--­

cr6nicas de hombros y extremidades superiores e inferio--. 

res a veces también de la cabeza, son bruscas de cortísi­

ma duraci6n (l a 2 segundos) de~critas como sobresaltos, 

estremecimientos, golpe como choque eléctrico e involunt_!! 

r!as, ocurridas aisladas o en salvas, en número variable 

desde 1 a 2 al día hasta varias en 30 minutos, no se aso­

cia a compromiso de conciencia aura ni f en6menos postict~ 

les, se asocia a otras formas de epilepsia generalizada 

especialmente con gran mal del despertar y ausencias. 

2) ELECTROENCEFALOGRAMA : un ritmo de base en general normal 

es interrumpido por descargas de complejos de poliespiga­

onda lenta de 3 a 5 ciclos por segundo, bilaterales simé­

tricos y sincr6nicos a veces con acentuaci6n centro-fron­

tal con duraci6n de 4 a 6 segundos, en ocasiones se obse_!'. 

van s6lo poliespigas de 16 a 24 Hz. 
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3) TRATAMIENTO : El reconocimiento de este síndrome es impor­

tante por el alto grado de remisión que se logra con el -­

Acido Valproico a dosis de 20-40 mg/kg/d!a. Suspende la -

crisis rápidamente, se deben mantener niveles sáricos en-­

tre 40-105 mg/ml. 

4) VIGILANCIA : Se recomienda continuar el tratamiento por -­

dos afies consecutivos, ya que la suspensi6n antes de este 

tiempo tiene un alto grado de recurrencia hasta un 90 %. 

S) CURl\CION : El paciente se considera curado cuando después 

de suspender el tratamiento no hay recurrencia de las cri­

sis y el EEG es normal, se deberá continuar la vigilancia 

con toma de EEG por lo m~nos durante 5 aflos. 
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AUSENCIAS 

La característica de los ataques de ausencia es su inicio sú-­

bito, la interrupci6n de la actividad, la mirada ausente y po­

siblemente una breve desviaci6n de loa qlobos oculares hacia -

arriba. Al término de la crisis el paciente reasume la activ1 

dad que estaba realizando como si nada hubiera sucedido. 

Las crisis de Ausencia son consideradas como una forma de Epi­

lepsia generalizada, debido a que la crisis epiléptica es gen~ 

ralizada desde el inicio. (2,13,15,16}. 

El EEG ictal muestra usualmente complejos regulares y simétri­

cos Onda-Espiga de 2-4 Hz. o bien múltiples complejos de Espi­

ga-Onda lenta de distribución bilateral. La actividad electr,2 

encefalográfica de fondo usualmente es normal. (2,5,13). 

La Ausencia Simple es caracterizada principal o exclusivamente 

por obnubilación o disminución de la conciencia. 

La Ausencia Compleja es una Ausencia en la cual la disminución 

de la conciencia es acampanada por otros síntomas e incluye m.!! 

chas manifestaciones clínicas. 
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CLASIFICACION. (l.J,15,16). 

a) Crisis de Ausencia con disminuci6n de la conciencia sola--

mente. 

b) crisis de Ausencia cop componentes cl6nicos leves. 

c) Crisis de Ausencia con componente atónico. 

d) crisis de Ausencia con componente tónico. 

e) Crisis de Ausencia con Automatismbs. 

f) Crisis de Ausencia con componentes auton6micos. 

INCIDENCIA. 

Es un desorden epiléptico poco común. Ha sido reportada como -

el 2-5 % de las crisis epilépticas, otros autores reportan in-­

cidencias hasta del 6-12 % representando esto diferencias en la 

cla•ificaci6n, así.como en las diferentes poblaciones estudia-­

da•. La prevalencia de las crisis de Ausencia es m'• alta en -

la primera década de la vida ocurriendo desde la edad de 3 

ha•t• 15 aftoa. (l,2,15). 

GDETICA. 

Loa ••pecto• genéticos de las crisia de Auaencia han sido ex---· 

tenaamente reviaadoa debido a que un número aignificativo de -­

paciente• con crisis de Auaencia tienen una historia familiar--
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1 
de epilepsia. En gemelos monocigoticos hubo 84 % de concordan-

cia para las descarqas ?nda-Espiga de 3 ciclos por segundo y -­

un 75 % de concordancia para las crisis de Petit Mal. Debido -
' 

a que esto al9unos autores han propuesto una transmisión por --

un gen irregular autosómico dominante con expresi6n dependien--

te de la edad. (13 1 15,16). 

ETIOLOGIA. 

Algunos autores han encontrado evidencia de da~o cerebral hasta 

en un 40 % de los pacientes. aunque s6lo un 14 % tuvieron fac-

torea causales conocidos como trauma neonatal (S.8" }, traumas 

craneanos (2 % ), encefalitis (2 % ), y anormalidades del desa-

rrollo, tumores cerebrales y endocrinopatíaa (4.2 % ) . Se pieD 

aa que el dano cerebral no es un factor patogénico importante -

en l.a causa de este tipo ele epilepsia,. aunque puede act\tar como 

mecaniamo disparador cuando otros factores de herencia, edad y 

aexo se encuentran presentes. (l0,12,lJ,lS,.l6). 

flN!IFJS'1'ACtONES CLJNICJ\S. 

a) Ausencia Simple : Es caracterizada por cesación súbita d.e 

la actividad. interrupci6n del habla, de la mar~ha o de la 

ecci6n que se est' realizando. El paciente puede permane-

cer eat&tico con un patr6n respiratorio normal. La hiper-
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ventilaci6n puede desaparecer al comienzo de la crisis y -

sobrevenir una respi·raci6n normal. La mirada es vacia, --

ocasionalmente los párpados caen ligeramente, los ojos pu~ 

den rotar hacia arriba, pero usualmente la mirada permane-

ce fija como en trance. Durante el ataque el paciente ---

usualmente no responde pero la recuperación postictal es -

inmediata. El paciente frecuentemente no es conciente de 

el hecho de que ha tenido un ataque. (2,7,13,15,16). 

b) Ausencias Compleias : Este tipo.de Ausencias tienen otros 

síntomas además de aquellos vistos en la Ausencia Simple. 

( 2) • 

l) Ausencias con Componentes Cl6nicos. Los movimientos --

cl6nicos implican parpadeos, movimientos de la comisura 

bucal, dedos. brazos y hombros. Los ojos pueden gir.ar 

hacia arriba con parpadeos. Los movimientos cl6nicos -

aon frecuentemente bilaterales y simétricos ain diaminB. 
I 

ci6n del tono postural del paciente pero si éste tiene 

un objeto en sus manos éste puede caer. 

2) Ausencia con componente Tónico. Durante estos ataques, 

pued?n ocurrir contracciones musculares y causar un in-
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cremento en el tono poatural. Si el paciente está de -

pie puede estirarse hacia atrás y su tronco puede ar--­

quearse. Si la contracci6n es asimétrica la cabeza o -

el tronco del paciente puede ser empujada hacia un lado. 

3) Ausencia con Componente Atónico. Durante el ataque hay 

una disminuci6n en el tono postural con caida de la ca­

b~za, del tronco, caida de los brazos y relajación de -

los pu~os, las rodillas pueden aflojarse pero raramente 

el paciente cae. 

4) Ausencia con Automatismos. Movimientos intencionados o 

casi-intencionados ocurren sin alteración de la concie.o 

cia durante los ataques de Ausencia. El paciente puede 

lamer sus labios, masticar, deglutir, bostezar, hacer -

muecas, sacar su lengua, frotar su cara, alisarse la 

ropa o realizar actividades más complejas como poner 

objetos de su manO en sus bolsillos. Estos automatis-­

mos simples y complejos pueden ser influenciados por -­

est!mulos ambientales y son indistinguibles de los que 

ocurren en 1a Epilepsia del L6bulo Temporal. 
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Estos automatismos son divididos en ictales y postict~­

les. Los automatismos ictales son divididos a su vez -

en perseverativos y de novo. En los Automatismos pera~ 

verativos el paciente continúa una actividad iniciada -

antes de la crisis. Los Automatismos de novo son los -

que ocurren después del inicio o Jurante la crisis. 

Existen otros automatismos ra~os, automatismos de esca­

pe o liberación, en los cuales por ejemplo: el paciente 

realiza una conducta habitualmente prohibida como mano­

sear sus genitales en público durante un ataque de ---­

Ausencia. La naturaleza de los automatismos puede, al­

gunas veces ser determinada por una reacción a un estí­

mulo ambiental. Los automatismos son frecuentemente 

complejos y pueden consistir de combinaciones de los m2 

vimientos descritos, están relacionados con la duración 

de las crisis. Más del 50 % de las crisis con una dur~ 

ci6n de 7 segundos o más, tienen automatismos. 

5) Ausencia con Fen6menos Autonómicos. Dilataci6n pupila~ 

palidez, rubor, pilocrección, taquicardia. salivaci6n e· 

incontinencia urinaria pueden ocurrir en asociaci6n con 

crisis de Ausencia. Los fen6menos más frecuentemente ~ 

observados son la palidez circumoral y la dilatación PE 

pilar. 
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6) Formas Mixtas. Estas crisis pueden ser clasificadas -

como una combinación de dos o más de las categorías -­

previas. excepto la Ausencia Simple. 

El rango de duración de las crisis es de l-45 seg. (promedio -

10.5 seg.) 

Las Ausencias Simples constituyen el 9.4 % y las Ausencias --­

Complejas el 90.6 % y las Formas Mixtas con múltiples componen 

tes en un 39.8 %. 

crisis de Ausencia con automatismos en un 63.l %. 

Crisis de Ausencia con componentes Cl6nicos leves en un 45.5 %. 

crisis de Ausencia con Disminución del Tono Postura! en un ---

22.5 "· 

Crisis de Ausencia con Aumento del Tono Postural en un. 4. 5 %. 

La ocurrencia de dos componentes en una misma crisis fué de --

34.B % ;.¡: de 3 fué d<! 5.1 %. 

Las crisis frecuentes interfieren con el aprovechamiento esco-

lar. (7.a,10.11.13.1s,16). 

SEXO. 

La relación hombres ; mujeres ha sido reportado como de 36 % a 

64" y por otros autores de 48 % ; 52 %. (2,13.15). 
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COMIENZO. 

El comienzo ocurre entre los 5 y 15 anos en un 68.3 % de los -­

pacientes: en 24 % por abajo de los 5 anos de edad y en un ----

7 .9 % después de loa 15 anos de edad. El comienzo de las cri-­

sis ocurre más comunmente entre los 4 y B anos de edad y rara-­

mente antes de los 3 6 después de los 15 anos de edad. (2,13,-

15,16). 

HISTORIA FAMILIAR. 

Una historia familiar de alteraciones epilépticas ha sido no--­

tada por diferentes autores desde un 19 hasta un 39.6 %. (l,--

15, 16}. 

HALLAZGOS NEUROLOGICOS. 

Anormalidades neurol6gicas leves y retardo mental, han sido no­

tadas en un 18.8 % (desde un S.1 hasta un 24 % según diferentes 

autores). (15,16). 

Coeficiente intelectual. 

Algunos autores han descrito que los pacientes con este tipo de_ 

epilepsia tienen una inteligencia promedio o superior. Sin --­

embargo, la prevalencia de un c.I. fué notable en un 20-40 % de 

los paciente~. (15,16). 
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Crisis Tónico-clónicas Generalizadas. 

Estas ocurren en un 38-59 % de los pacientes con Crisis de --­

Ausencia y pueden seguir o preceder al comienzo de las Crisis 

de Ausencia. Las Crisis de Ausencia de comienzo tardío son 

más frecuentemente complicadas por crisis de tipo Gran Mal. 

(l5,l6). 

Factores Precipitantes. 

Estos pueden ser de varios tipos 1 Táctiles, auditivos, olfat,g 

rios y estimulaci6n f6tica. Las influencias ambientales y el 

stress emocional pueden disparar el comienzo de las crisis. 

La deprivaci6n de sueno ha sido notado como un factor dispara­

dor. (2,13,14,15,16). 

DIAGNOSTICO. 

Este puede ser realizado mediante una buena historia clínica -

describiendo el comienzo y la terminación súbita de la crisis. 

La confirmación puede ser obtenida mediante el examen EEG docj:! 

mentando los brotes de descargas generalizadas de Onda-Espiga 

de 3 Hz. Otras pruebas como la TAC, exámenes hematológicos, -

química sanguínea o urianálisis, no son de ayuda diagnóstica. 

(2,13,14,15). 
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Hallazgos en la T.c. 

Gaataut ha reportado lesiones atróficas en 7 % de pacientes con 

Ausencia Simple, en 17 % de pacientes con Ausencias Complejas y 

en 24 % de pacientes con Ausencias y Convulsiones T6nico-cloni­

cas generalizadas. Langestein reporta un 41 % de hallazgos ---

anormales en la tomografía (atrofia). (15) • 

Hallazgos Electroencefalográficos. 

La descarga de las Crisis de Ausencia es generalizada y aparece 

y desaparece subitamente. El comienzo de la descarga aparece -

en el área mediofrontal. En casos excepcionales la descarga -­

aparece primero en las regiones parieto-occipitales y se dise-­

mira rapidamente hasta las regiones frontales. Las descargas -

consisten en brotes Onda-Espiga 3 ciclos por segundo sobre una 

actividad de fondo normal para la edad del paciente. 

15). 

J\cti vaci6n. 

(2,s,10.-

La hiperventilación puede inducir un brote de descargas Onda--­

Espiga en casi todos los pacientes con Crisis de Ausencia. La 

estimulaci6n f6tica puede inducir las Crisis de Ausencia en un 

20-35 % de los pacientes. Otros métodos son el sueno y la de~-

privación del mismo. (13,14.15). 
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL. (l,S,7,B,lO,ll,15,16). 

Las Crisis de Ausencia {principalmente las complejas) pueden -

ser confundidas con las Crisis Parciales Complejas. Es posi-~ 

ble identificarlas correctamente sobre la base de 1 

a) La duraci6n de la crisis 

b) Presencia o Ausencia de un •aura• 

e) Grado de estado de conciencia postictal. 

En aquellas raras instancias en que la diferenciación clínica, 

no sea posible, las características EEG pueden ayudar a dife-­

renciarlas. 

características de las Crisis de Ausencia y de las crisis Par­

ciales Complejas. 

Características Crisis de l\usencia Crisis Parciales Com 

elejas. 

Edad Infancia Cualquier edad, aun-

que raras veces en -
la ninez .. 

Predisposici6n Ninguna Convulsiones febri--

les. 



Aura 

Comienzo 

Automatismos 

ouraci6n 

Recuperaei6n 

Postictal. 

Hiperventilaci6n 

Estimul.aci6n 

EEG. 
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Ninguna 

Instantáneo 

En crisis de lar9a 

duraci6n~ 

La mayoría 10 seg. 

o menos 

Inmediata con rea-­

nudaci6n de la act~ 

v idad previa. 

Importante factor 

precipitante. 

Precipitante f re---

cuente. 

Onda-Espiga genera-

lizadas. 

En la mayoría 

Comunmente precedido 

por aura. 

casi siempre más CD!!! 

plejas. 

casi siempre mayores 

de 10 seg. frecuent~ 

mente menores de 30 

segundos. 

Lenta, de segundos a 

minutos, con confu--

si6n. 

Ocasionalmente preci 

pitante. 

Casi nulo 

Espigas focales. 
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STATUS DE AUSENCIA. 

Durante el Estado de Ausencia el paciente puede estar estupo-­

roso y confuso y mostrar una lenta o in~ompleta respuesta a e_! 

tímulos, mostrar una actividad extraviada con automatismos o 

con un estado catatónico. La duración de tal conducta varía 

desde horas hasta algunos días. 

El registro electroencefalográfico muestra actividad continua 

Onda-Espiga con episodios ocasionales de muy corta duraci6n de 

relativa normalidad. La morfología de las descargas Onda-Esp_i 

ga puede no ser tan regular como la observada en las Crisis de 

Ausencia. Durante el Status de Ausencia el paciente puede es­

tar confuso o estuporoso pero puede obedecer órdenes simples. 

Los movimientos son lentos y las verbalizaciones consisten en 

respuestas cortas como "Si" o "No". El estado de Ausencia es 

considerado como una causa importante de manifestaciones ~sic.Q 

ticas en los niftos, y en adultos puede estar asociado a depre­

si6n, hostilidad e intentos suicidas. El Estado de Ausencia -

puede terminar en una crisis Generalizada T6nico-Clónica. El 

Estado de Ausencia debe ser diferenciado de el Status de las -

Crisis Parciales Complejas, lo cual puede ser difícil clínica-

mente pero un EEG puede diferenciarlas. El Estado de Ausencia 
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es frecuentemente mal diagnosticado como una alteraci6n funcio-· 

nal o como una enfermedad psicótica. Su frecuencia es mayor en 

las mujeres que en los hombres y ocurre más frecuentemente en -

la cuarta década de la vida. 

Es importante tomar un EEG en todos los casos de alteraciones -

mentales episódicas. El Diazepam es la droga de elección y --­

debe ser administrada intravenosamente. La Ethosuximida, el -­

Nitrazepam y el Clonazepam también pueden ser efectivas, pero -

Su efecto es más ta.rdado, a excepci6n. del Clonazepam IV. 

(B,10,11). 

CURSO Y PRONOSTICO. 

El pron6stico es bueno en pacientes con Crisis de Ausencia uni­

camente y, es menos favorable en pacientes en los cuales se 

agregan crisis tipo Gran Mal. El pron6stico se ligeramente me­

jor en los pacientes cuyas crisis empezaron antes de los 10 

anos de edad. con el comienzo más temprano de las Crisis, es -

menos probable que el paciente desarrolle Crisis tipo Gran Mal. 

Un factor pron6stico importante es el inicio inmediato y enér--· 

gico del tratamiento. un examen neurológico normal y una acti­

vidad electroencefalográfica de fondo normal favorecen un mejor 
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pron6stico, así como una historia familiar negativa para cual­

quier tipo de crisis, y una inteligencia normal o superior. 

0

(12,15,16). 

TRATAMIENTO. 

El objetivo del tratamiento es el completo control de las cri­

sis y la integraci6n del paciente a su medio ambiente desde el 

punto de vista social, psicol6gico y econ6mico. Es recomenda­

do el tratamiento adecuado y temprano. 

El tratamiento debe empezar con la administraci6n de un solo -

medicamento, siendo ajustada la dosis hasta lograr concentra-­

cienes efectivas sanguíneas, si después de esto, no hay mejo-­

r!a, una segunda droga debe ser agregada. 

La Ethosuximida e~ la droga de primera elecci6n para el trata­

miento de las Crisis de Ausencia, aún cuando el Valproato ha -

sido encontrado tan efectivo como la Ethosuximida. 

Ethosuximida : (2-ethyl-2-metilsuccimida: Zarontin). Compone.!! 

te heterocíclico con un nitr6geno. La Ethosuximida es bien 

absorbida y alcanza niveles máximos 1-4 horas después de la 
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administración oral. su unión a proteínas no es importante. 

La tasa de metabolismo y su vida media varía con la edad del -

paciente, la vida media promedio es de 30 horas en ninos y de 

60 horas en adultos. La concentración sérica efectiva es de -

40-100 mcgrs. por ml. aunque dosis máximas raras veces son ne­

cesarias. La dosis usual varía de 20-40 mg/kg/día. La res--­

puesta es rápida en las primeras 48 horas. Los efectos secun­

darios relacionados con la dosis incluyen naúsea, v6mito, ano­

rexia, cefalea, fatiga, letargia y mareos. Los efectos tóxi-­

cos pueden disminuir después. de úna ·ligera reducción de la do­

sis, siendo rara vez necesaria la descontinuación de la droga. 

Los efectos tóxicos no relacionados con la dosis incluyen ---­

rashs cutáneos, discrasias sanguíneas, reacciones alérgicas y 

lupus eritematoso sistémico. Se recomienda recuentos sanguí-­

neos celulares frecuentes. 

Su mecanismo de acción es desconocido. Setenta por ciento de 

los pacientes con crisis de ausencia, obtienen aproximadamente 

un noventa por ciento de mejor control de sus crisis con el -­

tratamiento con Ethosuximida. (3,13,14,15,16,17). 
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Acido Valproico s (ácido 2-propilpentanoico; DEPAKENE) • 

Es rapidamente absorbido alcanzando niveles séricos máximos en 

menos de 4 horas. Se une extensamente a proteínas e inter---­

actúa con otros agentes. la vida media del Acido Valproico, la 

cual puede ser más variable en niños que en adultos, varía de 

las 8 a las 15 horas. Puede incrementar los niveles de-----­

Fenobarbita·1 y puede reducir la dosis sérica total de Fenitoía 

mientras que incrementa la Fenitoína libre. La Fenitoína, el 

Fenobarbital y la Primidina pueden disminuir la vida media del 

Acido Valproico. La dosis inicial es por debajo de 15 mg/kg/­

día con incrementos semanales de 5 mg/kg/día. Una dosis dia-­

ria de mantenimiento de 20-60 mg/kg., pueden ser necesarios -­

para lograr un 6ptimo control de las crisis~ Los niveles séri 

cos terapeúticos varían en el rango de 50-100 mcgrs/ml. El 

Acido Valproico debe ser administrado usualmente tres veces al 

día, debido a su vida media relativamente corta, sin embargo, 

horarios de administraci6n menos frecuentes han resultado efes 

tivos. Los efectos secundarios más frecuentes del Acido 

Valproico son la naúsea y los calambres abdominales que, pue-­

den aparecer al inicio del tratam~ento y desaparecen a la re-­

ducci6n de la dosis o a la administración algún alimento. 



La sedaci6n y la ataxia son raramente not_ados con la administr.!!, 

ción de Acido Valproico solo, aunque la interacci6n con ------­

Fenobarbital puede ser responsable. El incremento de peso y la 

_caida transitoria de pelo pueden ocurrir. La inhibici6n de la 

agregaci6n plaquetaria ha sido reportada pero no se han report.!!, 

do alteraciones sanguíneas (sangrados) • 

Han sido reportados casos de hepatotoxicidad fatal después del 

uso del Acido Valproico. Cuando existen alteraciones de las -­

pruebas de funcionamiento hepático como elevaci6n de la TGO y -

de la TGP el Acido Valproico debe ser reducido o suspendido. 

El mecanismo de acci6n ha sido postulado como la inhibici6n de 

la diseminación de la descarga, incremento de la actividad del 

ácido gamma amino butirico a tra_vés de una reducci6n de la enzi, 

ma degradadora del GABA, disminución del GMP cíclico en el cer~ 

belo e incremento en la conductancia del potasio. (9,13,14,15, 

l6,l7). 

Clonazepam i (Derivado Clarinada 4el Nitrazepam). 

Se ha encontrado que es tan efectivo como la Ethosuximida. El 

Clonazepam parece ser bien absorbido y sus niveles séricos máx_!_ 

mos ocurren de 1-4 horas después de la administración por vía ~ 
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oral. El Clonazepam se une en un 47 % a proteínas y tiene una 

vida media entre 22 y 23 horas. Una alta tasa de efectos se-­

cundarios limita su uso extenso. Los efectos secundarios más 

co~unes son somnolencia, ataxia. cambios de la conducta y de -

la personalidad, tales como hiperactividad, inquietud, incapa­

cidad para fijar la atenci6n, irritabilidad y agresividad. 

Nistagmus, mareos, disartria e hipotonía son menos comunes. 

Una frecuencia incrementada de varios tipos de crisis epilépt~ 

cas ha sido reportada. La hipersecreción puede ser muy probls 

mática en los niftos peque~os. complicaciones hema~ológicas y 

dermatol6gicas han sido ocasionalmente reportadas. El mecani.§. 

mo de acci6n es desconocido. (4,6,14,15). 

Carbamazepina. 

Introducido en 1962, derivado de la iminostilbina. 

Dosis : 20-30 mg/kg/día: se inicia a una dosis de 10 mg/kg/día, 

incrementándose paulatinamente hasta alcanzar las dosis de ma.n 

tenimiento de 20-30 mg/kg/día.· 

Nivel Sérico Terapeútico : 6-12 mcgr/ml. 

Rea:cci9nee secundarias : mai-eos, somnolencia, ataxia.y naúsea, 

disfunción hepática y depleci6n de la médula 6sea¡ por lo que 

se recomienda monitorizaci6n mediante estudios de laboratorio 

para su detección temprana. (15,16). 
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Fenobarbital. 

Introducido en 1912, actualmente es uno de los anticonvulsiva.!l 

tes más usados. Induce las enzimas microsomalcs hepáticas re§ 

pensables del metabolismo de la bilirrubina los esteroides, -­

así como de la Fenitoína. 

Dosis : 4-6 mg/kg/día por vía oral cada 12 horas. 

Nivel Sérico Terapeútico : 10-30 mcg~/ml. 

Reacciones secundarias : rashs cutáneos, fiebre por medicamen­

tos y somnolencia; ocasionalmente puede causar hiperactiv1dad, 

irritabilidad e insomnio paradójicos. (15, 16). 

Acetazolamida. 

Generalmente usada como droga secundaria adjunta a otros anti­

epilépticos. 

Dosis : 8-30 mg/kg/día, vía oral; dosis máxima 1 gr. al día. 

Reacciones secundarias : parestesias, poliuria, mareos, irrit~ 

ci6n gástrica e hipokalemia transitoria. (15,16). 

No hay una ~egla para decidir cuando suspender el tratamiento. 

Algunos investigadores han recomendado un período mínimo de 2 

aftoe sin crisis epilépticas antes de descontinuar el tratamie_o 
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to. Otros autores recomiendan un períod.o mínimo de 3 a!los li­

bre de crisis con un a~o posterior para descontinuar el medie~ 

mento anticonvulsivante. 
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PROTOCOLO DE MANEJO DE PACIENTES CON CRISIS DE AUSENCIA. 

l) Diagn6stico : El ataque de Ausencia Simple, es caracteri­

zado por inicio y terminación abruptos, con interrupción 

de la actividad que se está realizando, mirada fija o deA 

viaci6n de la mirada· conjugada hacia arriba. Al término 

de la crisis, el paciente reasume la actividad que estaba 

realizando al inicio del ataque como si nada hubiera suc~ 

dido. Electroencefalográficamente se caracteriza p~r deA 

cargas generalizadas sincrónicas y simétricas de cómplejo 

Punta y Onda lenta 3 Hz. 

Pueden haber Crisis de Ausencia que, se acampanen de otros 

componentes, por lo que se clasifican : 

•) Criaie de Ausencia con disminución de la conciencia --
solamente. 

b) Crisis, de Ausencia con componentes c16nicos leves. 

c) Crisis de Ausencia con componente at6nico. 

d) Crisis de Ausencia con componente t6nico. 

e) Crisis de Ausencia con automatismos. 

f) crisis de Ausencia con componente autonómico. 
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.2) Tratamiento : Debe iniciarse con la administ~ación de un -

solo medicamento, siendo ajustada la dosis hasta lograr -­

concentr~ciones séricas efectivas. Si después de esto no 

hay mejoría, una segunda droga debe ser agregada. 

a) gthosuximida : (Zarontin. medicamento de primera elec-­

ci6n, no disponible comercialmente). 

- Dosis ' 20-40 mg/kg/día; por vía oral (bien absorbi-­

da) cada 12 horas. 

- Niveles terapeúticos s 40-100 mcgrs/ml. 

- Efectos secundarios relacionados con la dosis 1 naú--

aea, v6mito, anorexia, cefalea, fatiga, letargia y -­

mareos. 

- Efectos secundarios no relacionados con la dosis s 

rashs cutáneos, discrasias sanguíneas, reacciones 

alérgicas y lupus eritematoso sistémico. 

b) ·Acido Valproico s Encontrado por algunos autores tan -­

efectivo como la Ethosuximida. 

- Dosis 1 20-60 mg/kg/día en 3 dosis al día. Se debe -

iniciar a dosis de 15 mg/kg/día e ir aumentando 5 --­

mg/kg. por semana hasta lograr dosis útiles. 
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- Reacciones secundarias : Naúsea y calambres abdominA 

les que desaparecen al reducir la dosis o al adminiA 

trarlo con algún alimento. 

Se ha reportado hepatotoxicidad e inhibición de la -

agregación plaquetaria por lo que se debe monitori-­

zar las pruebas de función hepática y datos de san-­

grado. 

e) Clonazepam s Tan efectivo como el Valproato, sin emba~ 

go, sus efectos secundarios limitan su uso. Así mismo 

se ha reportado tolerancia al medicamento. 

Dosis : 0.03 mg/kg/día, en 3 dosis por vía oral. 

- Reacciones secundarias : Somnolencia, ataxia, c~mbics 

en la conducta y de la personalidad, nistagmus, ma-­

reos, disartria e hipotonia. Aumento de secreciones, 

alteraciones hematol6gicas y dermatológicas han sido 

reportadas. No hay una regla ~ara decidir cuando -­

terminar el tratamiento. Algunos autores recomien-­

dan un período mínimo de 2 aftos sin crisis ·epilépti­

cas antes de descontinuar el tratamiento. otros --­

autores aconsejan un período mínimo de 3 aftos libres 

de· crisis, con un afto posterior para descontinuar el 

medicamento anticonvulsivante. 
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d) Ni trazepam 1 

Dosis 1 o.5-1 mg/kg/día, en 3 dosis por vía oral. 

Reacciones secundarias y precauciones igual que el -

Clonazepam. 

e) Acetazolamida 1 

- Dosis 1 8-30 mg/kg/dia por vía oral; dosis diaria m-ª. 

xima de l gr. al día. 

Reacciones secundarias 1 parestesias, poliuria, roa-­

reos, irritabilidad gástrica e hipokalemia transita­

ría. (15,16). 

f) Fenobarbital : Introducido en 1912, actualmente es uno 

de los anticonvulsivantes más usados. Induce las enzj. 

mas microsomales hepáticas responsables del metabolis­

mo de la bilirrubina, los esteroides así como de la -­

Feni toína. 

Dosis 1 4-6 mg/kg/día por vía oral cada 12 horas. 

Nivel sérico Terapeútico s 10-30 mcgr/ml. 

Reacciones secundarias 1 rashs cutáneos, fiebre por 

medicamentos y somnolencia: ocasionalmente puede ca_y 

sar hiperactividad, irritabilidad e insomnio paradó-

jicos. (15, 16). 
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AcarACIONES AL PROI'OCOLO DE DIAGNOSTICO y MANEJO DE AUSENCIAS 

TIPICAS. 

l) El diagn6stico de Ausencia Típica se presenta en un pa-­

ciente con suspensi6n brusca de la actividad, lo cual -­

dura habitualmente 10 segundos, en promedio y reanuda--­

ción también súbita. El paciente al hiperventilar reprE 

duce la crisis Y al obtener un electroencefalograma, 

éste se presenta con espiga-onda de 3 cps. 

2) El medicamento de primera elecci6n es la EthosuKimida a 

dosis de 20-40 mg/kg/día, por vía oral. 

3) Habitualmente, con este medicamento se controlan las cr,i 

.sis en la gran mayoría de los casos indicándose conti--­

nuar el tratamiento hasta por 2-3 aftas después de lo --­

cual se retira paulatinamente. 

4) En caso de no disponerse de este medicamento, se inicia 

el manejo con Acido Valproico a dos.is de 20-60 mg/kg/día. 
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5) En caso de aparecer efectos co1aterales que obliguen a su 

suspensión, se usan el Nitrazepam o el Clonazepam a dosis 

de 0.03 mg/kg/día y 0.5-1 mg/kg/día. 

6) En caso de no controlarse las crisis se agregan o substi­

tuyen por Acetazolamida a dosis de 8-30 mg/kg/día. 
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ACOTACIONES AL PROTOCOLO DE DIAGNOSTICO Y MANEJO DE AUSENCIAS 

ATIPICAS. 

1) Paciente con interrupción de la actividad, habitualmente 

con duración de más de lo segundos, con EEG caracterís-­

tico y alteraciones asociadas como son componentes clóni. 

co, tónicos, atónicos, automati~mos o componentes auton_Q 

micos hacen el diagnóstico de Ausencia Atípica. 

2) El medicamento usado inicialmente es la Carbamazepina -­

inicialmente a 10 mg/kg/día, hasta alcanzar la dosis de 

20-30 mg/kg/día. 

3) Si con este medicamento se logra el control de las cri-­

sis, el paciente prosigue el tratamiento por 2-3 anos, -

con vigilancia por parte de la Consulta Externa de Neu-­

rología. 

4) En caso de que no se logre el control de las crisis o -­

bien, de que aparezcan efectos indeseables que obliguen 

a la suspensi6n del medicamento, se inicia el fenobarbi­

tal a .dosis de. 4-6 mg/kg/día, vigilando las reacciones ..: 
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secundarias y los niveles séricos. 

Si se logra el control de las crisis se continúa su manejo 

como en el apartado 3. 

5) En caso de no controlarse o presentarse efectos colatera-­

les severos, se inicia el manejo con Benzodiacepinas, hab.i 

tualmente Clonazepam a dosis de 0.03 mg/kg/día por vía 

oral en 3 dosis. O bien, Nitrazepam o.s-1 mg/kg/día. 

En caso de control se maneja como en el apartado 3. 
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SINDROME DE WEST. 

Ea conocido también como crisis de Salam, Espasmos Infantiles, 

Espasmos masivos, Encefalopatía con hipearritmia y Petit Mal -

propulsivo. Es una forma de epilepsia de la temprana infancia 

caracterizada por contracciones musculares únicas (espasmo in-

fantil) o en salva, en flexi6n o en extensi6n. (l, 9) • 

Es un síndrome caracterizado por : 

a) Espasmos miocl6nicos generalizados, 

b) Retraso psicomotor, 

c) Electroencefalograma con hipsarritmias. 

Las contracciones clónicas pueden durar una fracción de segun­

do a algunos segundos o pueden ocurrir contracciones miocl6ni­

cas. Se pueden presentar con flexión (caida) de la cabeza o 

ser más complejas con flexión de la cabeza, tronco, cuello y 

brazos con abducción de los hombros (movimientos que recuerdan 

al reflejo de Moro). (l,9,13,14). 

La otra forma es de espasmo extensor, o bien con extensión de 

·cuello, tronco y extremidades o abducción de hombros y exten-­

sión de extremidades inferiores. No se ha aclarado si hay o ~ 
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no alteración de la conciencia durante los ataques. Algunos -

ataques ocurren en salvas de hasta 30-40 espasmos o ser aisla­

dos. Son más frecuentes al despertar o al ser estimulado el -

paciente (incluso al ser alimentado). Las manifestaciones --­

auton6micas como palidez, rubor, diaforesis, dilataci6n pupi-­

lar, lacrimación y cambios en el patrón respiratorio, incluye..n 

do paro, también se pueden presentar. (1, 9, 13, 14) • 

Suele haber formas mixtas de flexión-extensi6n o acompañarse -

de desviación conjugada de globos oculares generalmente asoci~ 

da con espasmos en extensión. 

Existen casos incompletos con ausencia de alguno de los elemen 

tos de la tríada lo cual no excluye el diagn6stico. (13,14). 

' ET:I O LOGIA. 

Se han dividido en dos grandes grupos s la forma sintomática y 

la idiopática. 

Forma Ydiopática s Ocurren en pacientes sin antecedentes pren~ 

tales, perinatales o postnatales positivos. Sin causa detect.,2 

ble, generalmente pacientes con desarrollo normal previo a la 
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presentaci6n de los espasmos, los cuales aparecen más tarde 

que en la· forma sintomática, se resuelven espontaneamen~e y no 

se relacionan con anormalidades neurológicas. (13,14). 

Forma Sintomática s Tiene una diversidad de patologías asocia­

das que pueden ser separadas en 1 

a) Factores prenatales 1 toxernia del embarazo, embarazo de --­

edad avanzada, historia de abortos previos, complicaciones 

del embarazo como infecciones del primer trimestre (enferm~ 

dad por inclusión citomegálica), hemorragias, enfermedades 

congénitas (facomatosis - Esclerosis Tuberosa), Síndrome de 

Aicardie, Síndrome de Down, aminoacidurias (fenilcetonuria). 

(13,14). 

b} Factores perinatales s parto traumático, anoxia al nacimic~ 

to, ictericia neonatal y bajo peso al nacimiento. 

c) Factores postnatales s meningitis, lesiones traumáticas ce­

rebrales con hemorragia, trombosis o hematoma subdural, in­

munizaciones (componentes Pertussis de la DPT) • La hipoglJ,. 

cemia puede ser un factor precipitante. (13,14). 

En muchos casos la etiología es multifactorial. En 50 % de -­

los casos la causa es desconocida. Entre las causas citadas -· 

podemos encontrar tres grupos s 
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a) Causas más frecuentemente asociadas : Esclerosis Tuberosa, 

Enfermedad de Tay Sacha y fenilcetonuria. 

b) causas asociadas 1 Enfermedad de jarabe de maple, Síndrome 

de Aicardie, ausencia de cuerpo calloso, holoprosencefalia, 

hipoglicemia, higromas subdurales y colecciones líquidas, -

hidrocefalia, hipocalcemia, hiperglicemia no cet6sica e in­

fección por virus de inclusi6n cltomegálica. 

e) Causas menos frecuentemente asociadas 1 dependencia a la -­

doxina, cero-lipofuscinosis neuronal, lisencefalia, Síndro­

me de nevo sebacea lineal, 3-metil-crotonil-glicinuria, hi.§. 

tinemia, inmunización pertussis, hiperornitinemia con hipe~ 

amonemia, incontinencia pigmentaria y Síndrome de Crigler-­

Najjar. (13,14). 

EXAMEN NEUROLOGICO. 

Grupo Idiopático s Usualmente el examen es normal y el desa-­

rrollo neurol6gico es normal hasta la aparición de la epilep-­

sia. 

Grupo Sintomático s Puede haber estigmas de enfermedad prena-­

tal como espasticidad, flacidez, micro o macrocefalia, corio-­

rretinitis, Síndrome de Down, esclerosis tuberosa, etcetera. 

La TAC puede mostr~r hidrocéfalo comunicante o ausencia de --­

cuerpo calloso. 
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CURSO y PRONOSTrco. 

La edad de presentación es desde el mes de vida hasta los 2 --­

anos (habitualmente a los 6 meses). En el grupo sintomático -­

la edad de presentación es frecuentemente más temprana. En el 

grupo idiopático la edad de aparición es caracteristicamente -­

entre 3 y 6 meses de edad. En los ni~os con da~o cerebral sev_!! 

ro pueden estar sobrepuestas otro tipo de crisis por ejemplo, -

tónico-clónicas generalizadas. (10,13,14). 

Una vez que los espasmos aparecen tienden a incrementarse en -­

frecuencia e intensidad con detención del desarrollo neurológi­

co, meseta e incluso regresión, ésto puede ser reversible con 

.la apropiada intervención terapeútica con cese de los ataques y 

normalización del EEG particularmente en la forma idiopáticaª 

(10,13,14). 

Según el curso natural de las crisis, éstas pueden remitir es-­

pontaneamente entre los 3-4 aftos de edad; sin embargo, pueden 

progresar a otro tipo de crisis (Síndrome de Lennox-Gastaut), 

Crisis de Ausencia o tónico-clónicasª (1,8,9}ª 
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Antes del tratamiento actual la ~ortalidad excedía el 30 % y -

la causa más común de muerte era la neumonía por aspiración. 

En los reportes recientes la tasa de mortalidad es del 20 %. 

(14) • 

Los pacientes del grupo sintomático presentan retraso mental -

habitualmente al tiempo de comienzo de las crisis a diferencia 

del grupo idiopático en el cual el desarrollo neurol6gico al -

tiempo de inicio de las crisis es normal. En el grupo idiopá­

tico el pron6stico en la esfera intelectual es más favorable. 

(14) • 

1\NORMJ\LIDADES ELECTROENCEFALOGRAFICAS. 

El EEG característico es descrito como hipsarritmia (Hipsa ~ 

Montaña, pico o elevaci6n) con ondas lentas de alto voltaje y 

polipuntas generali~adas y constantes. Las puntas o espigas -

varían en duraci6n o amplitud, pueden ser favorables, multifo­

cales o generalizadas pero casi siempre constantes. 

Aparte de este patr6n típico, no patognom6nico pueden existir 

otras variaciones, siendo la hipsarritrnia un fenómeno relativ~ 

mente transitorio•y aún ocasionalmente puede ser visto en otro 
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tipo de crisis, lo que indica que la hipsarritmia no es patog­

nomónica o sin6nima de Síndrome de West o Espasmos Infantilés. 

(13, 14). 

TRATAMIENTO • 

Si es descubierta alguna <le las condiciones asociadas a esta -

patologla, ésta debe ser tratada mediante las medidas apropia­

das. Después de tratar las patologías asociadas el paciente -

debe ser tratado con Jli.CTH. Existe gran controversia entre los 

esquemas usados por diversos autores, así mismo no hay un con­

senso acerca de si la terapia con Prednisona es equivalente a 

la terapia con ACTH, aunque parece ser que la terapia con ACTH. 

es más efectiva y la raz6n de esto parece ser debido a que la 

ACTH no ejerce su efecto totalmente a través de_ la mo,viliza--­

ci6n de los corticosteroides. La ACTH puede contener un neurB 

transmisor péptido que ejerce su efecto independi.entemente del 

componente esteroideo (cortisol). {S,7,11,12,13,14). 

El gel de ACTH es administrado intramuscular una vez al dla 

por la manana imitando el ciclo diurno normal. La dosis es de 

100 U/M
2
/dia. La dosis varia de 30 a 40 U diarias. La dosis 

es administrada diariamente durante 3 semanas, si los episo---. 

dios del paciente han cesado o disminuido en número la terapia 
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es continuada en días alternos por 3 semanas más después de -­

lo cual la medicación ea retirada disminuyendo un 20 % de la -

dosis por semana. 

Sí después de 3 semanas no ha ocurrido mejoría se administra -

una semana más de tratamiento en días alternos después de lo -

cual se retira la dosis en días alternos disminuyendo un 20 % 

cada semana. 

Durante el periodo de hospitalización se debe instruir a los -

padres acerca de las técnicas de inyección y la rotación de -­

los sitios de inyección. 

La Prednisona como segunda elección se administra a dosis de -

75 mg/m2 si no es posible administrar la ACTH. 

La Prednisona se administra durante 3 semanas, si hay buena -­

respuesta so administra durante 3 semanas más en días alternos 

y se descontinúa posteriormente con disminución del 20 % de -

la dosis cada semana. SÍ después de 3 semanas no hay respues-

ta a la Prednisona, ésta se administra una semana más en días 

alternos y posteriormente se retira disminuyendo la dosis en -
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un 20 % cada semana. Si no ha habido respuesta con ACTH o --­

Prednisona, se puede iniciar tratamiento con Acido valproico a 

20 mg/kg/d!a en 3 dosis (niveles terapeúticos de 50-100 mcgr/­

ml). Algunos autores asocian Acido Valproico (30-60 mg/kg/d!al. 

a la AcrH. (6,13,14). 

Otrás drogas usadas en el manejo del síndrome de West son las 

Benzodiazepinas s 

Clonazepam : A dosis de 0.03 mg/kg/d!a en 3 dosis con una bue­

na respuesta satisfactoria en un 20 ~ de los pacientes pero, -

existe desarrollo de tolerancia con somnolencia y aumento de -

la salivación como reacciones secundarias. 

Nitrazepam : A dosis de 0.5-1 mg/kg/día con respuesta satisfas 

toria en un 50 % de los pacientes. También existe tolerancia, 

aproximadamente los dos meses de tratamiento, con efecto secu_n 

darlos similares a los del Clonazepam. (3,4,13,14). 

Con ACTH o Prednisona la respuesta cuando ocurre es usualmente 

rápida con resolución de las crisis a las dos semanas de tratl!_ 

miento con normalización electroencefalográfica. El porcenta­

je de éxito varía del 20-80 % con mejores resultados en el gr~ 

po idiopático; sin embargo, las recaídas pueden ocurrir en 

ambos grupos después de descontinuar la terapia. (13) • 
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Las reacciones secundarias a la terapeútica esteroidea son 

hiperglicemia, hipertensi6n, retención de sodio, depleci6n de 

potasio, úlceras gástricas y duodenales, acidosis diabética e 

infecciones con septicemia inclusive. La hipertensión puede -

ser tan severa que obligue a descontinuar el tratamiento. El 

tratamiento con ACTH puede causar cambios cerebrales (reversi­

bles) en el TAC como dilatación del sistema ventricular con --

atrofia cerebral. (2,13,14). 

DIETA CETOGENICA. 

Esta es ocasionalmente eficaz, sin embargo, es dificil de iie­

var a cabo en ninos pequeftos, difícil de preparar y puede oca­

sionar deficiencias nutricionales como desnutrición protéica. 

Se emplea primero un plan, administrando una proporci6n de ca­

lor !as de grasas/calorías de carbohidratos de.3sl asegurando -

primer,P las necesidades protéicas. Se debe monitorizar la pr,!. 

sencia de cuerpos cetónicos en la orina manana y tarde. Si no 

se logra la cetosis con este plan se inicia una dieta con una 

proporción de 4sl. Entre los problemas más frecuentemente en­

contrados están la hipo9licemia, los v6mitos y la deshidrata--

ci6n. (13,14). 
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PROTOCOLO DE MANEJO DE PACIENTES CON SINDROME DE WEST. 

I) Diagnóstico de Síndrome de West s 

a) Espasmos mioc16nicos generalizados. 

b) Retraso psicomotor. 

e) Electroencefalograma con hipsarritmia. 

II) Tratamiento s 

En caso de existir alguna patología asociada, ésta debe -

ser tratada, así mismo cualquier proceso séptico es eli-­

minado. 

a) ACTH (primera elecci6nl. 

Dosis s 100 U/m2 de SC/día durante 3 semanas. 

Vía : Inyecci6n intramuscular. 

-

Si hay buena respuesta del paciente con cese o dism~ 

nución de los episodios miocl6nicos, la terapia es 

continuada en días alternos durante 3 semanas más, 

después de lo cual la terapia es descontinuada dism..! 

nuyendo un 20 " ae la dosis cada semana. 

Si después de las primeras 3 semanas de tratamiento, 

no ha habido buena respuesta, se administra una se-­

maha más de tratamiento en días alternos después de 
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lo cual se retira el medicamento en días alternos 

disminuyendo un 20 % de la dosis cada semana. 

Reacciones secundarias : Hiperglicemia, hipertensión, 

retenci6n de sodio. depleción de potasio, úlceras gá.§: 

tricas o duodenales, acidosis diabética e infecciones 

con septicemia inclusive". 

Porcentaje de éxito s 20-80 % con mejores resultados, 

en el grupo idiopático. Las recaídas pueden ocurrir 

después de descontinuar la terapeútica. 

b) Prednisona (segunda elecci6nl 

Dosis s 75 mg/m2 de SC/día durante 3 semanas. 

Si hay buena respuesta, se administra la misma dosis 

durante 3 semanas más en días alternos y se descont,,i 

núa. posteriormente con disminuci6n del 20 "4 de la d.Q: 

sis cada semana. 

Si después de las primeras 3 semanas de tratamiento, 

no hay buena respuesta, se administra la Prednisona 

a la misma dosis una semana más en días alternos y -

posteriormente se retira disnd 1-uyéndola un 20 % cada 

semana. 

Reaccionés secundarias : Igual, sin diferencias sig­

nificativas con Prednisona y con ACTH. 



c) Acido valproico s 

En caso de no haber respuesta con ACTH o con Prednisona. 

Dosis s 30-60 mg/kg/día, iniciando a 15 mg/kg y se ----­

aumenta 5 mg/kg cada semana hasta obtener respuesta. 

Niveles Séricos Terapeúticos s 50-100 mcgrs/ml. 

La vía oral alcanza niveles séricos máximos en menos de 

4 horas. 

Reacciones secundarias s Naúsea y calambres abdomina-­

les, incremento de peso, caida de pelo e inhibici6n de 

la agregaci6n plaquetaria generalmente sin manifesta-­

ciones clínicas. 

Algunos autores asocial el Valproato a la ACTH. 

d) Benzodiacepinas s 

Clon<szepam s 

Dosis s O.OJ mg/kg/dín en 3 dosis, buena respuesta en --

20 % de loa pacientes. 

Reacciones secundarias s Tolerancia al medicamento, -­

habitualmente a los dos meses de tratamiento, somnole.n 

cia y aumento de las secreciones, principalmente la BJ! 

livación. 
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Nitrazepam s 

Dosis s O.S a 1 mg/kg/dia en 3 dosis. Respuesta satiA 

factoria en un 50 '}€.de los pacientes. 

- Reacciones secundarias s similares a las del Clonaz~ 

pam. 

e) Dieta cetogénica s 

Ocasionalmente eficaz, difícil de llevar a cabo en ni­

aos pequeftos y de preparar. Puede ocasionar deficien­

cias nutricionales principalmente protéicas. 

Se emplea una proporci6n de calorías de grasa/calorías 

de carbohidratos de 3sl asegurando primero las necesi­

dades protéicas. 

Se monitoriza los cuerpos cet6nicos en orina, manana y 

tarde, si no se logra la cetosis con este plan se ini­

cia una dieta con una proporci6n calorías grasa/calo-­

rías carbohidratos de 4sl. 

Entre los efectos indeseables de esta dieta se encuen­

tran la hipoglicemia, los vómitos y la dcshidrataci6n. 



1 NCffW. aJf HrnWIU1MJA f (2) 

1 

T 
1 ICllXJ rroJ (6) 

T 

- 92 -

J "°""-SIN~ f-(3)~ 

I 
KJfITClll1M LAS 

mISIS 

C1ITif\S aums n:ruCAS 

MiMHR r!Knntte§ ! (7) IUWfIL111ICUJf 1 

: :!Df '7!' + DIF.fA CElU>MIO\ ! (B) 

f WJA ftIDfSIA j • r¡-mISIS--IE-D_IFl_CD._IXMHL __ ..,r (9) ---0- f PI& A CJl1IJ RmmlD ! 



- 93 -

ACOTACIONES AI.1 PROTOCOLO DE DIAGNOSTICO Y MANEJO DEL SINDROME 

DE WEST. 

1) La triada diagn6stica del Sindrome de West no siempre se 

encuentra completa, porque el retardo mental puede o no -

presentarse dependiendo del tiempo de evolución del pade­

cimiento. Habitualmente lo primero que encontramos es un 

paciente lactante menor con espasmos infantiles. 

2) Se realiza electroencefalograma el cual puede resultar -­

anormal con hipsarritmia con lo que se hace el diagnósti­

co de Síndrome de West. 

3) De haber electroencefalograma anormal sin hipsarritmia se 

recomienda internar al paciente a fin de vigilar las cri­

sis convulsivas o reconsiderar el diagn6etico, con lo 

cual se puede descartar otras crisis parecidas a bien co­

rroborar los espasmos infantiles. 

4) En caso de hacerse el diagn6stico de Síndrome de West o -

bien espasmos infantiles se inicia manejo con esteroides, 

ACTH o en caso de no encontrarse disponible ést~ con ---­

Prednisona. 
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5) Si existe buena respuesta con el tratamiento esteroideo y 

el desarrollo neurol6gico es normal se establece vigilan­

cia a través de la Consulta Externa. De existir desarro­

llo neurológico anormal se indica la rehabilitación tem-­

prana del paciente. 

6) Si hay mala respuesta al manejo esteroideo se inicia tra­

tamiento con Acido Valproico. 

7) De existir mala respuesta al Acido valproico se a~ade, ya 

sea Clonazepam o Nitrazepam. 

8) De no haber control se suspende el Acido Valproico y se -

usan Benzodiacepinas, Nitrazepam o Clonazepam, asociadas 

a la dieta cetogénica. 

9) En caso de no existir buena respuesta estaríamos frente -

a un caso de crisis de difícil· control cuyo manejo no es 

el motivo del presente trabajo. 
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SINDROME DE LENNOX-GASTAUT. 

Considerado como un s!ndrome relacionado a la edad y condición 

del desarrollo, con edad de presentación variable (promedio de 

2 a 8 anos). El S!ndrome de Lennox-Gastaut puede ser la exprs 

si6n clínica en la siguiente edad del síndrome de West. El -­

diagn6stico del síndrome de Lennox-Gastaut ·se hace por la pre-

sencia de t (9, ll). 

a) Crisis epilépticas variadas de inicio a temprana edad. ---­

(Petit Mal Variant). 

b) Retraso mental. 

e) Electroencefalograma con descarga de complejos Punta-Onda -

lenta de 2 Hz. 

Las crisis se pueden manifestar como ausencias y crisis moto-­

ras (Ausencias Atípicas}, alteración de la conciencia y caida 

de la cabeza hacia adelante (espasmo nutans) o bien flexión -­

brusca de las rodillas y calda (crisis a~táticas), crisis d~ -

desviaci6n de la cabeza y globos oculares (crisis adversivas), 

contracciones bruscas de uno o varios mGsculos (mioclonias) o 

pérdida de la conciencia con convulsiones t6nico-cl6nicas ge-­

neralizadas. Pueden presentarse una o dos formas en un mismo 

paciente o bien en sucesión conforme a la edad. (2,4,9,11,12). 
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Otros términos que han sido usados son crisis astáticas, epi-­

lepsia akinética, epilepsia motora menor, petit mal propulsivo, 

petit mal akinético y epilepsia miokinética severa de la tem-­

prana infancia con onda-espiga lenta. (9). 

Lennox la describe como "La triada Petit Mal", la cual inclu!a, 

a) Petit Mal, b) Crisis mioclónicas y e) crisis astáticas: po~ 

teriormente, otros autores agregaron un cuarto componente 1 --

d) Sacudidas miocl6nicas masivas •cuarteta Petit Mal•. 

9,11,12). 

Manifestaciones clínicas. 

(2, 4, 

Estas varían ampliamente de acuerdo a la edad de aparición del 

síndrome. cuando comienzan antes de los dos aftos de edad, es 

frecuente que, consistan en parpadeos, caida de la cabeza y -­

ocasionalmente crisis de risa o rubor. Después de los 2 años 

de edad son frecuentes los parpadeos, caida de la cabeza y cr1 

sis astáticas. Antes de los 4 anos de edad, las ausencias el! 

sicas son poco frecuentes y cuando ocurren frecuentemente anun 

cian o anteceden a la aparici6n del síndrome de Lennox-Gastaut. 

Las crisis akinéticas (drop attacks) pueden ser de diversas v~ 

riedades como la caida de la cabeza (epilepsia nutans) o exis­

tir pérdida del ton~ muscular con caida del paciente, usual---
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mente con alteraci6n de la conciencia durante la caida. Oca-­

sionalmente hay pérdida del tono durante una serie de crisis -

de ausencia con desviaci6n de la mirada conjugada, parpadeos y 

leves componentes cl6nicos con evidente alteración del estado 

de conciencia. A veces se asocia una sacudida miocl6nica con 

el comienzo de la caida (ataque astático-mioclónico). Existen 

ausencias prolongadas con leves componentes cl6nicos. Las 

ausencias pueden ser muy prolongadas, existiendo casos con du­

raci6n de días a semanas (Status de Ausencia). (l,4,S,9,ll,12) 

Durante las ausencias prolongadas el· paciente puede obedecer -

6rdenes y alimentarse, pero permanece obnubilado e incapaz de 

llevar a cabo eficazmente tareas secuenciales complejas con -­

conducta confusa prolongada, crisis de llanto o risa irunotiva­

dos y falta de sentido de autoconservaci6n. (4,9,10,ll,l2). 

Las crisis t6nico-cl6nicas generalizadas, crisis t6nicas y --­

crisis clónicas ocurren en más del 60 % de los pacientes con -

Síndrome de Lennox-Gastaut. Las cr'isis t6nico-cl6nicas generA, 

lizadas son frecuentemente nocturnas, ocurriendo particular--­

mente al dormirse o al despertar y tendiendo a Ocurrir en sal­

vas. En algunos pacientes el Síndrome de Lennox-Gastaut ini-­

cia con una _crisis t6nico-clónica generalizada. ( 4, 9, 11) • 
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En todos los pacientes es frecuente una periodicidad en la fr~ 

cuencia de las crisis con episodios prolongados de crisis mez­

clados con períodos relativamente libres de ataques. Durante 

las crisis los pacientes pueden caer sufriendo danos severos -

en cabeza, cara, dientes· y fracturas generalmente de extremidJ! 

des superiores, por lo que, se recomienda el uso de cascos prB 

tectores {foot-ball o hockey). ( 1t4. 5, 9, 10' 11, 12) • 

E"l'IOLOGIA. 

De acuerdo a los pacientes con Síndrome de Lennox-Gastaut pue­

den ser divididos en 1 

a) Primario o idiopáticos. 

b) Secundario o sintomáticos. 

En el grupo secundario existen antecedentes patol6gicos positi 

vos y constituyen del 30 al 70 % de los casos con Síndrome de 

Lennox-Gastaut. 

En el grupo secundario existen factores prenatales como malfo~ 

maciones cerebrales, facomatosis, infecciones congénitas como 

toxoplasmosis y otras anormalidades fetales. Existen factores 

perinatales como parto dist6cico con Apgar bajo (aproximada---
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mente en un 10 %) y factores postnatales como hipoglicemia ne.2 

natal, meningitis y síndrome hemiconvulsivo hemipléjico. 

Otras causas son esclerosis tuberosa, lipidosis, encefalopa--­

tías subagudas e hiperglicemia no cet6sica. 

Con el desarrollo de mejores técnicas diagn6sticas probableme.n 

te más casos "primarios" sean integrados al grupo secundaz::io o 

sintom6tico. 

En ambos grupos (idiopático o sintomático) hay una alta fre--­

cuencia de anormalidades demostrables por TAC principalmente, 

atrofia cerebral predominantemente subcortical. (1,9,ll). 

EXAMEN NEUROLOGICO. 

Este revela anormalidades en la mitad d~ los casos. Puede --­

haber un perímetro cefálico pequefto (no ~icrocefalia), esotro­

pías y exotropias. hiperreflexia tendinosa profunda simétrica 

o asimétrica. clonus del tobillo y respuesta extensora plantar 

los cuales son vistos en un JO % - 50 % de los pacientes con -

Síndrome de Lennox-Gastaut. Muchos ninos tienen retardo psicB 

motor manifestado de diferentes formas. (l,9,11). 
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ELECTROENCEFALOGRAFIA. 

Las características electroencefalográficas fueron descritas 

inicialmente como "variant petit mal" o complejos espiga-onda 

lentos. Los picos o espigas pueden ser negativos o trifásicos. 

Los complejos espiga-onda pueden variar entre diferentes regi.2 

nea del encéfalo. La actividad de fondo es caracteristicamen­

te lenta. pero puede ser normal en un 25 % de los casos. 

Frecuentemente. los complejos son asimétricos y pueden ser si~ 

cr6nicoa y asincr6nicos entre los dos hemisferios. 

La hiperventilaci6n no produce cambios en el patr6n electroen­

cefalográfico en el Síndrome de Lennox-Gaataut con la regular.! 

dad que los produce en las crisis de ausencia. Es relativa--­

mente infrecuente que la fotoestimulaci6n induzca la aparición 

de complejos onda-espiga. (2,4,S,7,9,10,ll). 

PRONOSTICO. 

varia de acuerdo a la causa subyacente siendo menos favorable 

por lo tanto en el grupo secundario. 
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En general la más alta incidencia de retardo severo ocurre en PA 

cientes en los cuales el Síndrome de Lennox-Gastaut siguió al 

Síndrome de Espasmos Infantiles. (Sx de west} • 

La segunda más alta incidencia de retardo severo ocurre en el -­

grupo de pacientes con Síndrome de Lennox-Gastaut secundario o -

sintomático. 

La medicaci6n anticonvulsiva influye también particularmente en 

pacientes con drogas sedantes como Fenobarbital o eenzodiazepi-­

nas. La Fenito!na puede causar encefalopatía progresiva. (2,3, 

7,8,9,11). 

TRATAMIENTO. 

Frecuentemente intratables este tipo de Crisis obliga a veces al 

uso de varias drogas, sin embargo, el fin de la farmacoterapia -

debe ser orientado hacia el uso del menor número de drogas simu.! 

táneas posible. El tratamiento debe ser de acuerdo al tipo de -

crisis predominante. 

cuando las crisis se caracterizan por caida de la cabeza (espas­

mo nutans), parpadeos y episodios de risa o rubor el Valproato ~ 

de Sodio es el medicamento de elección. 
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Lennox-Gastaut con componente de episodios de ausencia ; EtOH,!! 

ximida o Trimatadiona (segunda elecci6n). Se ha usado también 

Acetazolamida sola o en combinación con valproato. 

Crisis parciales o t6nico-clónicas generalizadas : carbamaze-­

pina + Fenitoína. En esta situación puede usarse la dieta ce­

togénica sola o en combinaci6n con Valproato. 

Lennox-Gastaut con crisis astáticas, miocl6nicas o de ausencia: 

Benzodiacepinas aunque pueden producir tolerancia rapidamente 

y producir efectos secundarios. Al reducir la dosis pueden -­

ocurrir convulsiones t6nico-cl6nicas generalizadas o precipi-­

tar crisis tónicas. 

En estos pacientes se recomienda programas de estimulaci6n tem 

prana, terapia del lenguaje y rehabilitación temprana. 

Algunos autores recomiendan el uso de ACTH, Prednisona o bien 

dieta cetogénica con resultados variables. (J.4.6,8,9,ll,13, 

l4). 
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PRarOCOLO DE MANEJO DE PACIENTES CON SINOROME DE LENNOX-GASTAUT 

Síndrome relacionado a la edad y condici6n del desarrollo que, 

puede ser la expresi6n clínica en la siguiente edad del S!ndr.Q 

me de West. 

1) Di~gn6stico s Se hace por la presencia de s 

2) 

a) Crisis epilépticas.variadas de inicio a temprana edad. 

b) Retraso mental. 

e) Electroencefalograma con descargas de complejos Punta­

Onda lenta de 2 epa. 

Tratamiento Frecuentemente intratables este tipo de cri, 

sis, obliga a veces al uso de varias drogas, sin embargo, 

el fin de la farmacoterapia debe ser orientado hacia el -

uso del menor número de drogas simultáneas posible. El -

tratamiento debe ser de acuerdo al tipo de criais predom1 

nante. 

a) Crisis caracterizadas por espasmo nutana, pa~padeoa -­

(blefaroespasmo), risa o rubor : 

- va~proato de Sodio : 30-GO mg/k.g/día por vía oral en' 

3 dosis. 
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- Niveles séricos Terapeúticos : so-loo mcgrs/ml. 

- Reacciones secundarias s naúsea, v6mitos, cefalea, -

ataxia, nistagmus y diplopia; puede haber hepatotoxJ. 

cidad e inhibici6n de la agregación plaquetaria sin 

significado ciínico. 

b) Crisis con componente de episodios de ausencia 1 

Ethosuximida : 20-40 mg/Kg/día por vía oral cada 12 

horas. (primera elecci6n). 

Niveles Séricos Terapeúticos 1 40-100 mcgra/ml. 

- Efectos secundariOs relacionados con la dosis s naú­

sea, v6mito, anorexia, cefalea, fatiga, letargia y -

mareos. 

- Efectos secundarios no relacionados con la dosis s ·­

rashs cutáneos, discrasias sanguíneas, reacciones 

alérgicas y lupus eritematoso sistémico. 

- Acido Valproico 1 20-60 mg/kg/día dividido en 3 do-­

sis por vía oral. 

Se inicia a 15 mg/Kg/día y se aumenta 5 mg/kg por s~ 

mana hasta encontrar respuesta. 

Niveles terapeúticoe y reacciones secundarias 1 igual 

que el valproato de Sodio. Puede ser usado en combl. 

naci6n con Acetazolamida a 10-30 mg/kg/día. 
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1:.-' 
e). Crisis parciales o t6nico-clónicas generalizadas 1 CaE 

bamazepina + DFH. 

- Carbamazepina 1 10-15 mg/kg/día por vía oral en dos 

dosis (hasta 25 mg/kg/día) • 

- Niveles Séricos Terapeúticos 1 6-12 mcgr/ml. 

- Efectos secundarios 1 mareos, somnolencia, ataxia y 

naúsea. A largo plazo puede producir lesión hepáti­

ca y depleci6n de médula 6sea. 

- Difenilhidantoína 1 4-7 mg/kg/d{a por vía oral.cada 

24 horas. 

- Niveles Séricos Terapeúticos 1 10-20 mcgr/ml. 

- Reacciones secundarias no relacionadas con la dosis : 

rashs cutáneos, fiebre, linfadenopatías. 

- Reacciones secundarias relacionadas con la dosis 1 -

disfunción cerebelar y de tallo cerebral con vértigo, 

ataxia_, diplopia y depresión del estado de concien-­

cia. 

- Dieta cetogénica sola o en combinaci6n con el Acido 

Valproico (ya comentados) • 

- En este tipo de pacientes ae ha usado con éxito va-­

riable el tratamiento con ACTH o Prednisona. Estos 

se·usan como en el Síndrome de West. 
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d) Crisis astáticas, mioclónicas o de ausencia 

,clonazepam s O .03-0. 3 mg/kg/día en 3 dosis por ví.a -

oral. 

Nitrazepam s 0.5-1 mg/kg/día en 3 dosis. 

Reacciones secundarias s Tolerancia rápida al mediCA 

mento, somnolencia, pérdida de pelo, aumento de las 

secreciones, principalmente salivaci6n. 

Al reducir la dosis pueden ocurrir convulsiones t6ni­

co-cl6nicas o precipitar crisis t6nicas. 
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ACarACIONES AL PROTOCOLO DE MANEJO DEL SINDROME DE LENNOX-GASTAUT 

1) El Síndrome qe Lennox-Gastaut se hace en un paciente con cr~ 

sis epilépticas variadas (Ausencias Atípicas, crisis astáti­

cas. espasmo nutans, crisis adversivas, mioclonias o tónico­

cl6nicas generalizadas con pérdida de la conciencia) • El -­

tratamiento debe ser de acuerdo al
0

tipo de crisis predominan 

te. 

2) Lennox-Gastaut con espasmo nutans.- parpadeos, risa o rubor -

se maneja con Valproato de Sodio 30-60 mg/kg/día por vía 

oral en tres dosis. 

3) Lennox-Gastaut con ausencias se maneja con Ethosuximida 

20-40 mg/kg/día por vía oral cada 12 horas. 

4) Lennox-Gaetaut _con crisis parciales o t6nico-cl6nicas gene-­

ralizadaa, se maneja con carbamazepina 10-15 mg/kg/día por -

vía oral en dos dosis más Difenilhidantoína 4-7 m9/k9/día -­

por vía oral cada 24 horas. 
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5) Lennox-Gastaut con crisis astáticas. miocl6nicas o ausen­

cias se maneja con Clonazepam 0.03-0.J m9/kg/día en 3 do­

sis por vía oral o bien con Nitrazepam o.s-1 mg/kg/día -­

por vía oral en 3 dosis. 

Frecuentemente intratables este tipo de crisis obliga a la po­

lifarmacia al manejar combinaciones de estos fármacos en un in 

tenso por controlarlas. sin embargo. como en todo tipo de cri­

sis convulsivas el objetivo debe ser el tratar de controlarlas 

con el menor número de anticonvulsivantes. 
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NOTA ACLARATORIA. 

En relaci6n al estudio de loa problemas epilépticos, e><iste 

una 9ran diversidad de criterios, probablemente a consecuencia 

de gue, en muchas ocasiones los eventos convulsivos, no son -­

apreci~dos por !?- Clínico, sino relatados por farnil~ares o --­

equipo paramédico y que, al ser una entidad eminentemente obj~ 

tiva, es comprensible que, existan múltiples puntos de vista. 

A pesar de las convenciones y congresos mundiales, aún ahora, 

la bibliografía demuestra gran disparidad de opiniones. 

La epilepsia postraumática, no es la excepción, y probableme.n­

te sea la más polémica, en cuanto a su identificaci6n, clasi-­

ficaci6n y manejo_ 

En esta revisi6n, trataremos de hacer referencia de los auto-­

res más reconocidos y de la bibliografía más reciente, dado 

que, los investigadores pasados, difieren muchos, en varios tQ 

picos relacio~ad?S con el tema. Esto con el f!n de obtener 

las opiniones m&s actuales. 



115 -

EPILEPSIA POSTRAUMATICA. 

DEFINtCION Convulsiones posteriores a un traumatismo -­

craneano, (10). Sin que existan anteceden-­

tes de epilepsia previa, trauma craneal ant~ 

FRECUENCIA 

cLASIFICACION 

rior, u otra causa desencadenante. (1, 4). 

Se considera que es un problema de la edad -

adulta y más común entre el sexo masculino, 

aunque nuestra sociedad está sufriendo evolE 

ci6n y se vé cada vez más en mujeres y niños. 

(7,10}. La prevalencia general de epilepsia 

postraumática es de S %. (1,4,9,10,ll). 

Tal porcentaje, aumenta en estudios donde se 

incluyen pacientes neuroquirúrgicoa y trau--

mas graves. (4, 10). 

En este apartado, se encuentra el lector 

ante múltiples discrepancias, tomando en co.n 

sideraci6n, los diversos métodos de selec--­

ci6n de pacientes, períodos de observación y 

hasta mecanismos fisiopatol6gicos. Ante 

éstQ hemos de condensar los conceptos de los 

autores más reconocidos en este campo. 
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NOTA : Las crisis convulsivas únicas e inm~ 

diatas (segundos), después del trauma (CON­

VULSIONES DE IMPACTO), no deben considerar­

se como epilepsia, no incrementan el riesgo 

de epilepsia posterior y, se consideran be-

nignas. (7,lO). 

A) EPILEPSIA POSTRAUMATICA TEMPRANA. 

Crisis convulsivas, que se presentan dentro de la primera se­

mana de ocurrido el traumatismo craneal. (1,4,9,10,11}. 

Estas convulsione~ se presentan aproximadamente en un 5 % de 

los ninos hospitalizados después de un traumatismo. (4,10). 

Y casi se duplica ese porcentaje en menores de 5 anos. Por -

10 tanto, la epilepsia postraumática temprana, es más frecuen 

te en niftos, incluso después de traumatismos menores. (l, 4,-

lO). 

En este tipo de epilepsia, un tercio de los ninos presentará 

crisis convulsivas durante la primera hora, un tercio más, 

dentro de las primeras 24 horas y, finalmente otro tercici, en 

la primera semana. (4, 10). 

En caso de fractura deprimida de cráneo, la epilepsia postra~ 

mática, se presenta en las primeras 24 horas, contrario a las· 

convulsiones que sobrevienen después de pérdida de la concien 
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cia, amnesia mayores de 24 horas y hematomas intracraneanos, -

que aparecen 1uego de 24 horas. 

Se observan características focales, en más del 50 % de los PA 

cientes y 75 % de ellas, son convulsiones motoras focales. 

(4,10). 

B) EPILEPSIA POSTRAUMATICA TARDIA. 

crisis convulsivas, que se presentan después de la primera se­

mana luego del traumatismo; éstas ocurren en un 5 % de los ni­

nos hospitalizados. Este riesgo aumenta en caso de fractura -

deprimida, inconciencia o amnesia mayor de un día, hemorragia 

aguda, laceraci6n de la duramadre, y epilepsia postraurnática -

temprana. (4, 10). 

Existe desacuerdo entre autores, en cuanto al riesgo de prese.n 

taci6n, según el tiempo transcurrido entre el trauma y la apa­

rici6n de la epilepsia. Al parecer en ninoe, este período es 

más prolongado. (1,4,7,10). 

El riesgo de presentar epilepsia postraumática tardía, es me--

nor en nidos que en adultos. (l,4,10). 

No existe incidencia significativa de epilepsia postraumática 

tardía, en pacientes que presentaron epilepsia postraumática -

temprana. (1, 4, 10)'.. No existe acuerdo entre los investigado-­

res en cuán importante es el número de convulsiones tempranas 
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como factor pron6stico, en el desarrollo de epilepsia postrau­

mática tardía. Además se menciona, que una historia de epileE 

sia en la familia, asociada a epilepsia postraumática temprana, 

hacen más alta la probabilidad de epilepsia tardía. 

Por otra parte, los ninos con Epilepsia postraumática tempra-­

na, con convulsiones focalizadas, son menos propensos a prese~ 

tar epilepsia tardía. (l, 4, 10). 

FISIOPATOLOGIA : La Fisiopatología de la Epilepsia postraumá-­

tica no está aclarada, a pesar de múltiples estudios encamina­

dos a ello. Se ha .sugerido que existen mecanismos patogénicos 

discretos que sustentan las convulsiones: Inmediatas, Tempra-­

nas y Tardías. 

Estudios experimentales en animales han sugerido, que, la des­

polarizaci6n traumática de las neuronas, es la base de las con 

vulsiones que se presentan inmediata.mente después del impacto 

(Convulsiones por .impacto.) 

La Epilepsia postraumática temprana.se ha ligado con lesi6n -­

focal del cerebro (contusi6n o laceraci6n). Casi siempre hay 

daao a vasos sanguineos, pequeaos y grandes en traumas cranea­

les moderados y severos. 

En lesiones agudas, la sangre extravasada, actúa como irritan-· 

te de las neuronas, y puede causar descargas anormales y exce-
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sivas. El edema reactivo asociado, y la isquemia, pueden de--­

teriorar la circulaci6n lo suficiente, para causar hipoxia y -­

disminuci6n de la glucosa, y desencadenar metabolismo anaerobio, 

acidosis láctica y acúmulo de toxinas. 

También el efecto protector de la barrera hematoencefálica, --­

está deteriorado en las zonas afectadas, propiciando una alter!! 

ción en el transporte de iones, y conduciendo a un estado de --

despolarizaci6n recurrente. (3,10). 

En lo que respecta a la fisiopatología de la epilepsia postrau­

mática cr6nica, ha sido largamente asumido, que la isquemia cr.§: 

nica, puede ser un factor importante en la fisiopatologia de -­

las lesiones postraumáticas epileptogénicas; aunque no existen 

pruebas directas, de que exista diferencia de flujo sanguíneo -

entre lesiones epileptogénicas y no epileptogénicas. 

Un dano local más severo, particularmente, en heridas penetran­

tes del cerebro, o severa contusi6n local en el extremo del 16-

bulo temporal y aquellas áreas situadas sobre el ala inferior -

del esfenoides, producen cambios permanentes en las estructuras 

vasculares y gliales, alrededor de las neuronas, las cuales PºA 

teriormente pueden transformarse en focos convulsivos crónicos. 

La isquemia cr6nica y la gliosis. pueden encontrarse en cual--­

quier área de la corteza. 
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La isquemia del complejo Hipocampo-amigdalino, durante el edema 

reactivo con esclerosis incisural, consecutivo a trauma, fre--­

cuentemente resulta en tendencia epilept6genas cr6nicas, en es­

tas estructuras altamente sensitivas. 

Un mecanismo adicional, que involucra la disminuci6n de los --­

controles inhibitorios, los cuales pueden acentuarse. 

También parece de importancia el defecto de la barrera hemato-­

encefálica, y las alteraciones de la acci6n amortiguadora de -­

las células gliales, en el mantenimiento del balance electrolí­

tico extracelular. 

Otra teoría postula, que la distorsi6n mecánica de las dendri-­

tas atrapadas en la cicatriz glial, las somete a fuerzas mecán1 

cae de naturaleza inusual, que pudieran actuar como disparado-­

res de actividad convulsiva. 

Finalmente se ha propuesto, que las delicadas colaterales que -

se bifurcan en ángulo recto, desde los axones de las células pj 

ramidales, pueden ser particularmente susceptibles a las lesio­

nes por mecanismo de cizallamiento de los· traumas craneales. 

Su ruptura pudiera resultar en una marcada reducci6n de los con 

troles inhibitorios, permitiendo el recrudecimiento de desear-­

gas sincr6nicas y excesivas, en grandes confluencias neuronales, 

las cuales son características de los procesos epilépticos. 
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TIPOS DE CRISIS : El r{tmo y frecuencia de las crisis convuls.,!­

~as, son inespec!ficos en la Epilepsia postrawnática. Es usual 

que después de la primera convulsi6n, pasen varios mese antes -

de otro evento, para posteriormente incrementarse en frecuen--­

cia, al grado de hacerse semanales. Eventualmente tienden a -­

hacerse espaciadas, en relaci6n al manejo de anticonvulsivantes 

y el paso del tiempo. (7}. 

Se han visto de los tipos más variados, un 40 %, son generaliz~ 

das al inicio, pero los ataques nocturnos son raros. 

No se han descrito casos de Ausencias, Mioclonías aisladas, co­

rroborando la opini6n de otros autores (2,7), de que estas for­

mas no pertenecen al cuadro clínico de trauma craneal. 

Un 60 % de los casos, las convulsiones fueron parciales (Ata--­

ques motores localizados). Son raros l·os ataques Jacksonianos, 

ataques hemilaterales y adversivos. o ataques sensorio-motores. 

(2, 7). 

La mitad de los ataques motores. que inicialmente fueron loca-­

lizados. se convirtieron en generalizados. y es muy probable -­

que de hacerse una observaci6n cuidadosa de los ataques consid~ 

radOs generalizados al instalarse, éstos mismos pudieron haber 

revelado una instalaci6n parcial. (2,4.7,10}. 
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Ataques afásicos, ataques sensoriales, auditivos y visuales, -

así como parciales complejos, con automatismos de la re9i6n -­

oral, son frecuentes. 

La bradifrenia y los trastornos de la personalidad, son partí-

cularmente marcados. (2, 7) • 

DIAGNOSTICO ; Es éste quizá, el más controvertido de los tópi­

cos de esta entidad, y donde se conjuntan una serie de facto-­

res, principalmente los humanos, para tornar extremadamente -­

difícil una unificaci6n de criterios. 

Siendo el diagn6stico puramente clínico, intervienen : 

El período entre el traumatismo y la convulsi6n, capacidad del 

observador para identificarla y clasificarla, además de descr! 

minar, otras causas adicionales o diferentes al trauma. 

La electroencefalografía se ha descartado definitivamente como 

método diagnóstico o pron6stico, (2,7,10), por las siguientes 

razones : 

a) En los primeros días subsecuentes al traumatismo, práctica­

mente, todos los pacientes tiene electroencefalogramas anoE 

males, sin que ésto traduzca el riesgo real de padecer epi-

lepsia posteriormente. ( 2) • 

b) La desapa~ici6n de las anormalidades electroencefalográfi-~ 

cas iniciales, parece corresponder al período de incubaci6n. 
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en 40 ~ de los pacientes que posteriormente desarrollan epi­

lepsia. (2). 

e) En un 10 % de pacientes que desarrollan epilepsia postraumá­

tica, nunca se demuestran anormalidades electroencefalográfJ:. 

cae. (7). 

PRONOSTICO : Aproximadamente la mitad de los pacientes que de-­

sarrollan epilepsia postrawnática, curarán, independientemente 

del carácter del traumatismo o de la terapia empleada, y entre 

una tercera o cuarta parte, de los que sufren esta entidad, co~ 

tinuarán presentando entre 10 a 15 convulsiones, anuales, que -

tienden a ser intratables. 

PATOLOGIA : En la epilepsia postraumática, se encuentran princ! 

palmenta cuatro lesiones en el tejido nervioso : 

a) FIBROSIS LEPTOMENINGEA. 

b) HEMOS1DEROS1S. 

e) CAMBIOS NEURONALES. 

d) GLIOSIS ASTROCITICA. 

Estas constituyen los diferentes patrones patol6gicos, de acue~ 

do al tipo de trauma : 

- CICATRICES ME:NINGOCORTICALES Y FIBROGLIALES, O CICATRICES --­

GLIALES PURAS : En insultos cerebrales. 



- 124 -

CICATRICES GLIALES : En traumas cerrados de cráneo, menos -­

prominentes, cuando hubo fractura de cráneo. 

Estos diferentes patrones pato16gicos, fueron distintos, en 

re1aci6n a sus características morfol6gicas y topográficas. 

La cicatr!z una vez establecida, se mantiene patente durante -

mucho tiempo. 

La formaci6n de cicatriz, afecta todos los tejidos, incluyendo 

la red nerviosa, la glía, y los vasos; los trastornos circula­

torios, juegan un papel esencial en el desarrollo de las lesiB 

nes y sus consecuencias fisiopatol6gicas. 

TRATAMIENTO : La terapia de las convulsiones postraumáticas en 

niftos es basicamente, la aplicaci6n de medidas tendientes a 

mantener el estado general y controlar las convulsiones, pero 

además, deberá prestarse atenci6n a otra serie de lesiones 

torácicas, de columna o abdominales, que pudieran requerir 

atenci6n quirúrgica. La DIFENILHIDANTOINA, es el medicamento 

de elecci6n, debido a su rápida entrada al cerebro y principa.! 

mente a su falta de efecto de sedaci6n, que es vital, en la VA 

loraci6n posterior del paciente con trauma craneano. 

se debe administrar por medio de infusi6n intravenosa lenta a 

dosis de 10 a 17 mg/k.g. a una frecuencia de infusión-de------

25/50 mg. por minuto, mientras se monitoriza; el pulso y fre--
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cuencia cardiáca. Si las convu1siones no han cesado luego de -

' 30 minutas, se debe utilizar otro anticonvulsivante : Diazepam 

a dosis de 0.2-0.5 mg/kg. a una frecuencia de infusión de l ---

mg/min. hasta una dosis total de 2 a 4 mg. en lactantes 6 5-10 

mg. en el nino mayor. Esta dosis puede repetirse cada 30 min. 

si es necesario. El Fenobarbital es otro medicamento que se --

puede utilizar para el tratamiento de las convulsiones secunda-

rias al traumatismo craneal, tiene la desventaja de tener un 

considerable efecto de sedaci6n, así como su efecto depresor 

respiratorio, cuando se asocia a Diazepam. En caso de ser usa-

do, la dosis es de 5-10 m9/k9, durante 10 a 15 minutos. 

En casos de epilepsia postraumática tardía, está indicado el --

mantenimiento de la terapia anticonvulsivante. 

Los medicamentos más útiles, para el manejo a largo plazo son : 

Fenobarbital (2-5 mg/kg/d!a), carbamazepina (10-30 mg/kg/día), 

y Difenilhidantoína (S-7 rng/kg/día). (lO). 

El tratamiento quirúrgico, es recomendado, cuando una lesi6n --

es localizada radiol6gica, eléctrica y clinicamente, y cuando -

las convulsiones no son controladas con medicamentos. 

En estos casos la cirugía resuelve más del 50 % de los mismoS. 

( 7) • 
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PROFILAXIS s Debido al gran número de pacientes que desarrollan 

epilepsia después de sufrir un traumatismo craneano, se ha des-

pertado un gran interés, en la terapia que pueda evitar esta --

complicaci6n. 

varios autores han mencionado en sus publicaciones, la utilidad 

del tratamiento profiláctico en la epilepsia postraumática ----

(10,11), ya sea con drogas como Fenobarbital, D.F.H. o la Combi 

naci6n de ambas. Pero es definitivo que, hasta el momento, no . . 
se ha efectuado un estudio serio, como base para confirmar ta--

les aseveraciones. (9,10). 

Por otra parte, los parámetros para elegir, que paciente debe -

o no, recibir profilaxis, es aún controvertida. Probablemente 

los lineamientos más difundidos y aceptados hasta la fecha son 

los correspondientes a Jennet, quién establece que, todo pacien 

te {On un 20 % de riesgo, basado ésto en informaci6n clínica, -

debe recibir profilaxis con anticonv~lsiVante durante un per!o-

do de 2 anos. (10) • 
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A continuaci6n resumiremos la información cl!nica, con sus po.,r 

centajes aproximados de riesgo a 

TRAUMA CRANEl\L. 

Con fractura cerrada 

Con fractura expuesta 

Duramadre intacta 

Duramadre lacerada 

Sin EPT temprana 

Con EPT temprana 

Fractura deprimida +Amnesia - 24 horas. 

Fractura deprimida +Amnesia + 24 horas. 

g " 
is " 

7 " 
24 " 
13 " 
26 " 

g " 
30 " 

(10, H) • 
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- (2) 
Tanl!a 3) 

Medidm~co 

y 

Explcreclát f'tsic:a. <•> 

D.F .. H .. (5) 

ll:nt1níl ~ll'n 

..... _ 
Aroldo<Wb (6) 

Rleqp del 2D s C>ntln'.a anuuls1á> 

do ll'r - 6) 

(7) 
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ACOTACIONES DE ALGORITMO DE MJl.NEJO'OE EPILEPSIA POSTRAUMATICA •. 

1) Crisi~ convulsivas consecutivas a traumatismo craneoence­

fálico, en un paciente sin antecedentes epilépticos u --­

otra causa adicional al propio traumatismo. 

2) Crisis convulsivas, que se presentan dentro de la primera 

semana o de ocurrida la lesión. 

3) Crisis convulsivas, que se presentan. después de la prim~ 

ra semana de ocurrida la lesión. 

4) Durante esta fase es prioritario, establecer una vía aérea 

permeable, evaluar los sígnos vitales, así como efectuar 

una exploración física encaminada a determinar si el pa-­

ciente es portador de lesiones ; cervicales, torácicas, -

o abdominales, tributarias de procedimientos de urgencia. 

(quirúrgicos). Para posteriormente proceder al control -

de las convulsiones. 

S) Iniciar infusi6n con Difenilhidantoína a raz6n de 15-20 -

mg/kg I.V. a una velocidad no mayor de 50 mg/min. monito­

rizando frecuencia cardiáca y aparición de arrítmias. 

6) Luego de 30 min., de infusión con D.F.H., sin control de 

convulsiones : Paraldehído al 4 % ó 10 %, 1.0-1.S ml/afto 

de edad (máximo 7 ml.), diluido 1:1 con aceite mineral, y 

administrado por vía rectal. 
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7) Si continúao convulsiones i Diazepam 0.3-0.S mg/k.g. t.v., 

a una velocidad no mayor de 2 mg/min., dosis máxima 2-4 

mg. en lactantes, y de 5-10 mg. en niftos mayores. 

NOTA : Debe desalentarse el uso de Fenobarbital, ya que -

produce sedaci6n considerable, impidiendo una valoraci6n 

neurológica posterior. Además, de que usado simultanea-­

mente con Diazepam, puede causar depresión respiratoria. 

8) Una vez controladas las convulsiones y, atendidas las le­

siones agudas, se procede a una determinaci6n del riesgo 

de Epilepsia Postraumática Tardia, basándose en los ----­

hallazgos clínicos y evoluci6n. 

9) El empleo de medicamentos a largo plazo está indicado en 

pacientes con un riesgo superior al 20 %, en pacientes -­

con Epilepsia Postraumática Temprana y todos los pacien-­

tea con Epilepsia Postraumática Tardía, independientemen­

te del riesgo calculado. 

Los fármacos .de elecci6n para este fin-son 

Fenobarbital 1 2-5 mg/kg/día. 

carbamazepina : 10-30 mg/kg/día. 

Oifenilhidantoína i 4-1 mg/k.g/día. 

·10) Todos estos pacientes deben ser seguidos por Neuropedia-­

tría, para decidir; tipo de anticonvulsivante, cambio de 

éste, ajuste de dosis y finalmente duración del trata---­

miento y suspensión del mismo. 
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ESTADO EPILEPTICO. 

DEFINICION: Condici6n caracterizada por una convulei6n epil~p-­

tica, que es tan frecuentemente repetida o prolon-­

gada, para crear una condici6n epiléptica fija y dE 

radera. (2,5,6,7). 

Conferencia de Marsella 1962. 

Diccionario de Epilepsia 1973. 

Este término ae ha aplicado a una convulsión continua, que dure 

más de 30 minutos, incluso aunque la conciencia no se deteriore. 

(2,3,5,6). 

Actualmente se ha clasificado al estado epiléptico: 

a) ESTADO EPILEPTICO CONVULSIVO. 

En el cual, el paciente no recobra el estado normal de con-­

ciencia, entre los ataques t6nico/cl6nicos repetitivos. 

b) ESTADO EPILEPTICO NO CONVULSIVO. 

(Estados de auoencia, estado parcial complejo). 

La presentaci6n clínica es un estado corpuscular prolongado. 

c) CONVULSIONES PARCIALES CONTINUAS. 

Estados en los cuales. se preserva el estado de conciencia. 

(S,7,8). 
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CLASIFICAClON DEL ESTADO EPILEPTICO. 

I ESTADO CONVULSIVO PRIMARIAMENTE GENERALIZADO. 

- Eatado Tónico/Cl6nico. 

- Estado Miocl6nico. 

- Estado C16nico/T6nico/cl6nico. 

Il ESTAOO CONVULSIVO SECUNDARIAMENTE GENERALIZADO. 

Estado T6nico. 

- Estado T6nico/Cl6nico con instalaci6n parcial. 

IIl ESTADO PARCIAL SIMPLE. 

- Estado Parcial Motor (incluyendo epilepsia parcial con-­

t!nua) • 

- Estado Parcial con síntomas sensoriales especiales o so­

matosensoriales (Kozhevnikoff) • 

- Estado Parcial con síntomas vegetativos o auton6micoa. 

- Estado Parcial con síntomas cognoscitivos o afectivos. 

IV ESTADO PARCIAL COMPLEJO. 

V ESTADO DE AUSENCIA O PETIT MAL. (5,G,8,ll). 
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FRECUENCIA • 

Cualquier tipo de convulsi6n puede desarrollar un estado epi-­

léptico: pero el más frecuentemente encontrado corresponde al 

Estado epiléptico t6nico-cl6nico o también llamado estado con­

vulsivo. (1,2,5). 

En la poblaci6n pediátrica, es poco frecuente el tipo tónico -

y, preferentemente en aquellos que son portadores de Síndrome 

de Lennox Gastaut. El tipo clónico es casi exclusivo de lac-­

tantes y ninos pequenos. El estado epiléptico generalizado no 

convulsivo~ es más frecuente en ninos y adolescentes. (5,6). 

CAUSAS.--

En ninos no existe una etiología demostrable hasta en un 50 % 

de los casos. Aicardi y Chevrie, encuentran que 50 % de los -

episodios de estado son secundarios. Más de la mitad de éatos, 

son debidos a Neuroinfecciones, Infartos cerebrales, Traumati~ 

mes craneales, Tumores cerebrales y alteraciones metab6licas. 

El resto ocurri6 en pacientes con da.no cerebral previo. 

Entre los estados idiopáticos, la mitad se asoci6 con fiebre, 

y en ninos entre 6 mese y 3 anos. Probablemente una causa frs 

c_uente es la suspensi6n de tratamiento con anticonvulsivantes. 

(l,2). 
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RIESGOS DEL ESTADO EPILEPTICO. 

El estado epiléptico tónico/cl6nico, es una.emergencia neurol§ 

gica, que debe ser detenida lo antes posible. No debe permi-­

tirse que dure más de 60 minutos. (2,4,5,6). 

La duraci6n media de un estado epiléptico en pacientes que no 

desarrollan secuelas neurol6gicas, es de no más de 90 minutos. 

Los que desarrollan secuelas tienen como promedio, lo horas y 

aquellos que fallecen¡ 13 horas. {5}. 

Experimentos han demostrado que, eKiste un da~o neuronal perm~ 

nente a nivel de Hipocampo, Amígdala, cerebelo, Tálamo y cor-­

taza cerebral media, luego de 60 minutos de estado. Tal dano 

neuronal selectivo se presenta, incluso en animales de experi­

mentación, con ventilaci6n artificial. excepto en Amígdala y -

Cerebelo. (2.5,6). 

Se cree que la muerte cerebral. es resultado de un incremento 

excesivo de las demandas metabólicas, consecuentes a una con­

tinua eetimulaci6n neuronal. Los eventos moleculares que con­

dicionan dai\o neuronal selectivo, ~ueden presentarse yá, en -­

las primeras 2 6 3 convulsiones. 

Luego de 60 minutos de estado convulsivo, se presentan las co.m. 

plicaciones metab6licas secundarias : Acidosis láctica, Hiper­

glicemia, seguida de Hipoglicemia. La disfunci6n auton6mica ~ 

provoca hipertermia. diaforesis, deshidrataci6n, hipertensi6n 
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seguida de hipotensi6n y ocasionalmente choque. 

La excesiva actividad muscular, provoca miolisis, mioglobinuria 

y puede conducir a nefrosis, resultando en falla renal y cardig 

vascular. (2,5,6). 

VARIEDADES DE ESTADO EPILEPTICO. 

La identificaci6n del tipo de estado convulsivo, depende de las 

manifestaciones clínicas y además del apoyo de medios como : V~ 

deograbación del tipo de crisis y electroencefalografía. (1,5, 

7,B,11). 

La correcta identificación de la variedad de estado es imprescID 

dible, dado que, de esto depende la clase de manejo a seguir; 

a) El estado Tónico-cl6nico, requiere de un manejo agresivo. 

b) Las diferentes variedades de estado epiléptico, responden de 

manera distinta a los diversos anticonvulsivantes, ejemplo: 

- El estado t6nico-cl6nico generalizado, es extremadamente sen­

sible al Diazeparn o D.F.H. (95 %, facilmente controlados). 

El estado tónico-cl6nico con instalación parcial, no siempre 

responde al tratamiento y, debe sospecharse una lesi6n estruct~ 

ral aguda. 

Una cuidadosa observaci6n del patrón clínico, orienta a la evo-

luci6n subyacent~ y probable pronóstico al tratamiento. 

s. 6) • 

(2. 3. -· 
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Aproximadamente 70-80 % del estado. epiléptico t6nico-cl6nico, 

tiene una instalaci6n parcial {parcial motor o movimientos --­

adversi vos de ojos y cabeza). Signos clínicos de compromiso -. 

parcial de estructuras cerebrales, puede evolucionar a convul­

siones t6nico-cl6nicas generalizadas. 

Las convulsiones cl6nico-tónico-cl6nicas generalizadas, casi -

siempre implican una base primariamente genética. Estas pue-­

den no tener una instalación parcial. (S). 

El estado T6nico generalizado, por otra parte, siempre ocurre 

como resultado de un dafto orgánico di~uso, que causa el síndrQ 

me de Lennox-Gastaut. El estado epiléptico t6nico generaliza­

do, es mucho menos común, que el tónico-clónico y, ocurre s6lo 

en pacientes con historia de epilepsia, habitualmente en pa---

cientes con Síndrome de Lennox-Gastaut. (Convulsiones t6nicas, 

ausencias atípicas y retardo mental). (1,6). 

El estado epiléptico unilateral es más común en niftos pequeftos 

y se presenta como un estado hemiclónico. (l,5,10). 

El estado epiléptico miocl6nico generaliZado, consiste en con­

tracciones musculares breves, repetitivas y generalizadas, sin 

alteración de la conciencia. 

Estas convulsiones pueden evolucionar a convulsiones cl6nico-­

t6nico-cl6nicas o convulsiones clónicas generalizadas, y son-· 

vistas comunmente en la Epilepsia astática miocl6nica, prima--



- 139 -

riamente generalizada de Dooae, Epilepsia miocl6nica juvenil -

de Janz. Las encefalopatías mioclónicas heredofamiliares pro­

gresivas de Lafora y Kuf, en encefalopatías renales, demencia 

en diálisis y en anoxia cerebral severa. (S) • 
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MANEJO RACIONAL DEL ESTADO EPILEPTICO. 

En la actualidad, existen varios autores que han elaborado dig 

tintos protocolos de manejo específicos para el estado epilép­

tico, pero siempre hacen hincapié, en el aspecto que debe ind! 

vidualizarse de acuerdo a las características del paciente; la; 

medios disponibles y el sitio donde se brinde la atenci6n. 

La causa e inmediata atenci6n del estado epiléptico, debe ser 

apropiadamente identificada y abordada. 

Si se presenta un estado t6nico-cl6nico, debe investigare.e una 

lesi6n aguda del S.N.c. (infarto, inf~cción, traumatismo seve­

ro). Masa cerebral rapidamente progresiva (absceso, neoplasia). 

Menos frecuentemente, el estado ~onvuleivo, se debe a trastor­

nos metab6licos, suspensión de anticonvulsivantes, nefropat!a, 

anoxia. (1,2,S,6). 

El dail.o neural selectivo y trastornos metab6licos secundarios 

deben ser detenidos lo antes posible. 

No debe permitirse que el estado progrese más de 20 min. (per.íQ.. 

do transicional). Si el estado se proloñga más de 60 min., a 

pesar del uso adecuado de los anticonvulsivantes, el paciente 

debe recibir anestesia general, asegurándose de proporcionar -

una adecuada funci6n cardiorespiratoria, a fín de evitar da~o 

neuronal selectivo y complicaciones metab6licas secundarias. 

(2 ,5,6,10). 
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El Diazepam intravenoso, detiene las convulsiones dentro de 

3 minutos en el 33 % de los pacientes con estado, y 80 % en 

los primeros 5 minutos1 10 a 20 minutos después de cesar la in 

fusi6n de Diazepam intravenoso, las convulsiones se pueden pr~ 

sentar nuevamente, a consecuencia de la rápida y amplia distri 

buci6n del Oiazepam en 6rganos y tejidos. (2,3,5,6,7,8). 

A fin de evitar la recurrencia de las convulsiones, se aplica 

D.F.H. simultaneamente por otra vía intravenosa. La lenta 

administración de D.F.H. intravenosa se traduce también en re­

sultados retardados, su efecto anticonvuleivante no es eviden­

te, hasta 10 a 20 minutos después del inicio de su aplicaci6n. 

(2,5,6)_. 

La D.F.H. detiene el estado epiléptico en el 30 % de los pa--­

cientes, después de haber administrado aproximadamente 400 mgs. 

(10 minutos después de iniciada la infusi6n). Su máximo efecto 

anticonvulsivante se obtiene, s6lo después de haber administr~ 

do la dosis total,. (20 a 30 minutos después de iniciada la in-

fusi6n) • 

Por 1o anterior, para un rápido y efectivo control de las con­

vulsiones es necesario administrar D.F.H. y Diazepam simulta-­

neamente. 
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El manejo simultáneo de Diazepam y D.F.H. intravenosos, detie­

nen las convulsiones en casi todos los pacientes con estado -­

t6nico-cl6nico primariamente generalizado, mioclonías y esta-­

dos cl6nico-t6nico-cl6nicos. Además, detienen los estados ep,! 

lépticos por alcohol, supresión de anticonvulsivantes: así 

como también controla las convulsiones en más de la mitad de -

los pacientes con estados t6nico-cl6nicos con instalaci6n par­

cial. (3,5,6,10). 

cuando los medicamentos antes mencionados fallan en el control 

del estado, debe usarse una tercera droga, la más comunmente -

usada es el Fcnobarbital intravenoso. Sin embargo, no existen 

estudios prospectivos que avalen su efectividad en el control 

del estado epiléptico. (2,5,6,10). 

Además, el uso simultáneo de Fenobarbital y Diazepam intravenB 

so, debe ser ócsalentado, ya que, se corre el riesgo de una d,.11 

presión del centro respiratorio. una opci6n más aceptable, es 

el uso de la infusión intravenosa de Diazepam. En cualquiera 

de los casos anteriores, debe siemp~e intubarse al paciente en 

previsi6n de un paro respiratorio. (2,5,6,10). 

Existen estudios que sugieren, que el uso adicional de infu--­

si6n de Diazepam intravenoso, puede controlar otro 22 % de pa­

cientes con estado epiléptico y además disminuye efectivament~ 

el porcentaje de pacientes con estado intratable, de 35 % a --

12 %. 
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Niveles sérico& continuos de Diazepam de 0.2 a o.e mcgrs/ml. -

mantenidos mediante infusi6n intravenosa y combinados con 

D.F.H., a niveles séricoe de 15-20 mcgrs/ml. controlan el est!!, 

d~ epiléptico en 88 % de los pacientes, a pesar de que presen­

tan lesiones destructivas del S.N.c. {S). 

En caso de haber fallado las drogas antes mencionadas, luego -

de 60 minutos, el paciente debe ser anestesiado con halotano -

y, recibir bloqueo neuromuscular. (2,5,10). 

Mientras se dispone del anestcsi6logo, se han considerado med,i 

camentos de tercera linea : Paraldehído y Lidocaína. 

10). 

(2,5,6, 

Como oe mencion6 al principio de esta secci6n, el manejo del -

protocolo para estado epiléptico, debe ser individualizado --­

para cada paciente según el caso. 

Por ejemplo, la Fenitoína está indicada como la droga de prim~ 

ra elecci6n en el manejo del estado epiléptico secundario a -­

traumatismo craneal o de otras entidades neuroquirúrgicas, do_n 

de es prioritario usar drogas que permitan la valoraci6n cent~ 

nuada del eEtado de conciencia. La Fenitoína intravenosa, tam 

bién es usada para controlar estados motores parciales o con-­

vulsiones t6nico-cl6nicas seriadas. Si las conVulsiones no CJ:! 

san. después de una dosis de impregnaci6n de 15 a 18 mg/kg, 

debe iniciarse manejo con Fenobarbita1. (3,S,6,10). 
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El estado epiléptico parcial complejo, debe ser manejado vigo­

rosamente con apoyo de un protocolo de manejo y, puede ser ne­

cesario monitorizar con EEG, antes de iniciar el manejo, si el 

diagn6stico no es de certeza. Este tipo de estado puede cond~ 

cir a serias secuelas, entre las que se pueden mencionar pér 

dida cr6nica de la memoria reciente y síntomas compatibles con 

Síndrome de Kluver - Buey. (5). Hasta la fecha, s6lo existe 

un caso confirmado, fué manejado con diazepam y a largo plazo 

con D .F .H. 

Los estados de ausencia o Petit mal, son manejados con Diaze-­

pam intravenoso, para posteriormente continuar con Ethosuximi­

da o Acido valproico, (30-60 mg). (S, 6, 7, 11). 

Actualmente, se ha atendido al Lorazepam, una Benzodiacepina -

de estructura similar al Diazepam, pero 5 veces más potente y 

efectiva, para control de estado epiléptico en animales de ex~ 

perimentaci6n. Su distribuci6n por órganos y tejidos, es me-­

nos extensa y rápida que el Diazepam, además de tener menos 

efectos colaterales a nivel cardiov~scular y respiratorio. 

Pero su efectividad, se ha visto que es más apreciable, en es­

tados epi1épticos que no cursan con lesiones estructurales ag_y 

das. (2,4,5,9). 
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ACOTACIONES DE ALGORITMO DE MANEJO DE ESTADO EPILEPTICO. 

1) Convulsiones repetitivas, sin restablecimiento de estado de 

conciencia entre cada una de ellas, o episodio convulsivo -

con duraci6n mayor de 30 minutos. 

2) Esta fase idealmente tiene una duración de 10 minutos y com 

prende : 

a) Asegurar la vía aérea, determinación de signos vitales, 

o 2 nasal, intubar en caso necesario. 

b) Canalizar vena, tomar sangre para determinaci6n de ; --­

B.H., BUN., Na, K, ca, Mg, niveles de anticonvulsivantes, 

tam1z toxicológico, Dextrostix. 

e) Iniciar infusi6n I.V. de solución mixta, en caso de hip~ 

glucemia, infundir glucosa al 25 % (1 ml/kg). 

d).Tomar gasometría, en caso de pH menor de 7.1, manejar 

Bicarbonato, luego de establecer una adecuada ventila--­

ci6n. 

e) Monitorizar signos vitales y electrocardiograma. 

3) Diazepam 0.3-0.5 mgfkg. (máximo 10 mg/dosis, a velocidad no 

mayor de 2 mg/min.), puede repetirse cada 10 min., máximo 3 

dosis. Iniciar Difenilhidantoína, después de la primera dQ 

aia de Diazepam, a raz6n de 15-20 mg/kg. a velocidad no ma­

yor de 50 mg/mip •• en caso de bradicardia o hipotensión, r~ 
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ducir velocidad de infusi6n. (tiempo ideal : 15 min.). 

4) Intubar, y continuar infusión de Difenilhidanto!na, hasta 

que cedan las convulsiones o se alcance una dosis máxima 

de 25 mg/kg. (tiempo ideal ; 15 min.). 

5) Iniciar infusión de Fenobarbital, a dosis de impregnaci6n 

de 15 mg/kg. a velocidad no mayor de 30 mg/min. Vigilar 

signos vitales. (tiempo ideal : ·20 min.). 

6) Iniciar infusión de Paraldehído al 4 % 6 10 %, diluído en 

solución salina, a una velocidad lo suficientemente rápi­

da, para controlar las convulsiones. (tiempo ideal : 30 

rltin.) • 

7) Solicitar al Servicio de Anestesia, para anestesia gene-­

ral y bloqueo neuromuscular, monitorizar electroencefalo­

grama, manteniendo el registro cerca del aplanamiento, d.!:!·. 

rante 2 horas y, posteriormente retirar lentamente la anes_ 

tesia. No debe permitirse que las convulsiones se pro--

longuen más de 90 minutos. 

8) En caso de que el estado convu~sivo·se prolongara'más de 

90 minutos, se deben investigar complicaciones durante la 

evaluación diagn6stica. 

9) En este momento y aún dentro de la U.T.I.P., se analizan; 

exámenes de laboratorio previamente tomados, se efectúa -. 

historia clínica completa, exploraci6n física y, en base 
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a lo anterior, se intencionan exámenes de laboratorio y -

gabinete, a f!n de establecer la causa desencadenante del 

estado epiléptico. 

10) En el momento de llegar a un diagnóstico, se deriva al p~ 

ciente al servicio correspondiente, para manejo específi­

co de su problema. 

11) Una vez resuelto el evento agudo, el paciente continuará 

su control por parte de Neurología Pediátrica. 
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TRATAMIENTO DE OTRAS VARIEDADES DE ESTADOS ... 
Tratamiento de Estados Tónico Cl6nicos, y Miocl6nicos. ~ ') 

Este tipo de estados epilépticos, responden al 

Diazepam y Clonazepam, (Gastaut et al. 1965). 

·~ . 
tratamiento c'Og,. · :?­

'~·~ 1 

Algunos autores "?"' 

recomiendan Fenobarbital o Difenilhidantoína. Sin embargo, --

actualmente se propone el Acido valproico como droga de elec--

ci6n para este tipo de convulsiones. 

Tratamiento de los Estados de Ausencia. 

El tratamiento de elección de los Estados de Ausencia es el --

Diazepam intravenoso, la administraci6n de éste, suprime las -

convulsiones en más del 90 % de los casos. Sin embargo, el --

control puede ser transitorio, por lo que es necesario un tra-

tamiento a largo plazo. La droga de más recomendable es el --

Acido Valproico (30-60 mgfkg.). 

En pacientes mayores, que sufran Estado de Ausencia, sin tener 

historia previa de ausencias, probablemente respondan dramati-

camente al Diazepam intravenoso, si~ndo ·en ellos la droga de -

elecci6n para manejo a largo plazo, son el Fenobarbital o 

D.F.H. 
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Tratamiento de loa Estados de Epilepsia Parcial Contínua. 

El manejo de este tipo de estado convulsivo, es de menos urgen 

cia que el del estado tónico-clónico, dado que compromete mu-­

cho menos la homeostasis orgánica. 

El manejo a largo plazo de este tipo de epilepsia con diversos 

anticonvulsivantes ha sido insatisfactorio, se ha ensayado con 

D.F.H. y carbamazepina. 

El manejo de las crisis responde al Diazepam intravenoso. 

Tratamiento del Estado Epiléptico en el Neonato. 

Son necesarios, una vía aérea permeable y un adecuado aporte -

calorico, ya que aunque las manifestaciones convulsivas neona­

tales son sutiles, los requerimientos orgánicos aumentan de mQ 

nera sorprendente. se debe iniciar un manejo con glucosa ---­

(3-5 mg/kg) en forma óe solución glucosada al 25 % por vía in­

travenosa y posteriormente mantener un aporte de 0.5-1 gr/hr. 

El Fenobarbital se maneja a dosis de impregnaci6n de 15-20 --­

mg/kg. Posteriormente una dosis de sostén de 3-5 mg/kg/día. 

La D.F.H. se usa a dosis de impregnación de 15-20 mg/kg. a un 

ritmo de infuei6n no mayor de 3 mg/kg/min. 

Algunos autores (Gamstorp 1982). recomiendan una infusión de -

Diazepam (0.3-0.4 mg/kg/hr.). para mayores de una semana. 

Se recomienda apresurar el diagn6stico. para establecer el ma-
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nejo especifico, y de esta manera acortar. el uso de anti~:onvu,! 

sivantes, que por otro lado se ha demostrado que s6lo un pcqu~ 

no número de naonatos requieren por más de una semana. Otra.­

consideración es que, el uso de anticonvulsivantes pudiera in­

terferir con el desarrollo del S.N.c. 
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