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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--
gqueoldgicos, recoqgidos desde Perd, Mesopotamia, Egipto y. poste
riormente a través de numerosos cbdices y testimonios de perso-
najes como: Hipdcrates, Galeno y Ambrosio Paré, denotan el ince
sante deseo del ser humano, por esclarecer Yy resolver el enigma
de una entidad que ha llegado a c<onsiderarfe por algunos, ©como
wna enfermedad divina ¥y por otros como una posesidn diabblica.,
Por otra parte, es hasta cierto punto desalentador, encontrar -
que los errores médicos han sido més copiosos que los profancs
¥. gque en los 2000 afioa que nos separan de Hipbcrates, lag —---—
ideas y tratamientos relacionadas a este problema, ain pueden -
encontrarse en los pueblos primitivos contemporfneos.

Todavia hoy., a pesar de los avances tecnoldgicos de nuestra era,
la Epilepsia permanece como uno de los grandes desafios a la --

ciencia médica,



OBJETIVQS.

1l.-

Disponer de un apoyoe en ¢l abordaje para estudio de lap --=
trisis convulsivas en Pediatrfa, lo mis adecuado posible y
de acuerdo a las caracteristicas de nueatro Hospital,
Mejorar el diagnéstico etioldgico de las crisis convulasivas
en el paciente pedifitrico.

Utilizar medicamentos contemplados dentro del Cuadro Basico
come primera eleccién, a fin de evitar retrazos en el mane-
jo a consecuencia de falta de drogas.

Pisminuir el nimero de estudios de laboratorio y gabinete -
para integrar diagndsticos de las diversas variedades de -=-
crisis convulsivas.

Disminuir hoapitalizaciones innecesarias, en pacientes gue
puedan ser manejados en el drea de urgencias.

Abatir el nimerc Jde dias-cama de pacientes con trastornos -
convulgivos,

Homogeneizay criterios, para @1 mancjo de este tipo de en«=

fermedades.



JUSTIFICACION.

a}

b)

c)

d}

e)

Primordialmente establecer una ruta critica de estudio y ma-
nejo de los numerosos cascs de crisis convulsivas atendidos
en nuestra Unidad, gque pucda ser seguida en todas las &reas
del Servicio de Pediatrfa, y se unifiguen criterios.

Que los criteriocs adoptadas por esata propuesta, spean adapta-
dos a otros Hospitales del Instituto y los pacientes puedan
ser manejados en dichas unidades, para de esta manera, no sg
bresaturar nuestro Hospital.

Agilizar el diagnbstico y tratamientﬁ de este tipo de pacien
tes, para reducir las estancias hospitalarias, lo cual redun
dard en un beneficio econfmico, para la Institucién y el --
pPafs.

Tratar de efectuar mejores diagndstices y tratamientos ade--
cuados, con lo que Be evitard derroche de recursos materia--
les y humanos.

Finalmente, todo lo anterior, traerd como consecuencia una -

mejor calidad de vida y prondatico a nuestros nifios.



CONVULSIONES FEBRILES

INTRODUCCICON.,

Las crimis febriles son un problema dnico en ¢l nifio entre loa
tres meses y loa cinco afios, la razdn por la cual una eleva---
cibén de la temperatura es capaz de producir crisis convulsivas
no se conoce, las personas que sufren crisis convulsivas per -
fiebre parecen tener una sensibilidad particular a este esti--
mulo 4% esta caracteristica se deriva de una tendencia familiar,
(32-43).

No siempre una convulsidn con fiebre en un niflo es una convul-
eidn febril, algunos nifos pueden sufrir de Meningitis, deshi=-
dratacidtn hipernatrémica o encefalopatia téxica y las convul--

siones y la fiebre ser parte de este trastorno. (30),.

DEFINICICN.

La convulsidén febril es una crisis que ocurre en la infancia y
nifiez usualmente entre los 3 meses y.5 afos de edad (32,50), -
asociada con fiebre pero, sin evidencla de infeccidn intracra-
neal o una alteracién neurolsSgica aguda, las convulsiones con
fiebre en un nifio que ha sufrido de una convuleidn no febril -

previa son escluidas. {1,30,45).



Laa'érisia febriles son de dos tipos :

a} Tipica o simple.

b) Atipica o compleja.

La convulsién tipica o simple, son mids frecuentes Bl.6 ¥ =——w=-
(30,42}, se caracteriza por una convulsidén gue ocurre dentro -
de las primeras 24 horas de instalada la ficbre, son crisis ge
neralizadas, ain datos de focalizacidén ni déficit focales, du-
racién de menos de 15 minutos y com historia de crisis febri--
les en la familia. (6,30,43,45).

Crisis convulsivas atipicas o complejas. Es menos frecuente -
l8.4 % (30,42), se caracteriza por una historia de dalo cere--
bral previo o desarrollo neurolbSgico alterado, presencia de --
miltiples crisis en un solo episcdio febril, crisis convulsi--
vas focalesa, duracién mayor'de 15 minutos ¥y con historia fami-

liar de crisis convulsivas no febriles. (1,30,43,45).

FRECUENCIA,

varf{a de acunrdo a la poblacibn c¢studiada, presentdndose en --
2 a 5 % de log nifos (39,50}, esta rlteracidn se presenta en -
todo el mundo y afecta con mds frecuen. : + a los nifios gue a --
las nimas (31,50,51), ccupa un torcios de los nihos con cpilep-

sia. (42).



ETIOPATOGENIA.

Lae causas mid8 comunes de fiebre son : Infeccianes del aparato
respiratorio, Otitis media, Pneumonin y Gastroenteritis:; sin -
embargo, cualquier condicibn que cause aumento de la tempera--
tura puede ocasionar cenvulsiones como : inmunizaciones, facto
res latrogénicos como una sobrehidratacidn o medicamentos gue
disminuyen el umbral a la conwulsifn (experimentalmente se -——
opservd que la Difephidramina se acompana de convulsiones con
un grade menor de fiebre en animales jdvenes), {13,26,30) y —
factores tdxicos asociados como una shigelosis,

La predisposicidn genética se ha visto due juega un papel ----
importante en la aparicién de las crisis convulgsivas febriles
{29}, la evidencia de la naturaleza hereditaria se manifiesta
en la alta frecuencia de familiares con convulsiones de niflos
que presentan crisis convulsivas febriles, ésta puede sor tan
elevada comc 25 a 40 %. En un cstudio importante Wallace en--
contrd una historia positiva de c¢risis cﬁnvulsivas en familia-
res de niflos con crisis convuleivas febriles en un 38 % (54),
Lennox-Buchtal concluye que, el rango genético ea autosdémico -
recesivo con una penetrancia incompleta {(24), Tsuboi en 1982 -
propone una herencia poligénica (15,45,49), sin emba;go, el —---

modo exacto de herencia no eaté bien copocido.



Entre 8 y 14 % de los parientes de los nifios con crisis convul-
aivas febriles tienen una historia positiva de cecrisis febriles
(4), Lennox~Buchtal epcontrd una correlacidén de 80 % de crisis
febriles en gemelos monocigotos con desarrollo neurolégice simi

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

FIEBRE Y CRISIS FEBRILES.

Las crigis febriles, usualmente ocurren en el primer dia de ing
talada la fiebre, cuando las convulsiones ocurren 24 haras, des
pués de iniciada la fiebre hay que considerar seriamente otra -
posibilidad diagndstica (15), los niflos gon fiebre alta son més
propansons a desarrollar convulsiones febriles y, a su vez datos
son mucho menos susceptibles de desarrcllar recurrencias gue —-
loa nifios gue convulsionan con bajos niveles de fiebre on el --
primer atague. (42).

Esto, sugiere que los nifos que presentan convulsiones con ba--
jos niveles de fiebre tienen un umbral disminuido a convulsio--
nar y por lo tanto, un riesgo mayor a convulsionar espontanea--

mente., (30,42).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.
El namero de condiciones que pueden presentarse con fiebre y --
convulsiones es grande en niflos joévenes, la mayoria de satas -—

condiciones involucran al gistema nervioso central directamente,
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gin embargo, éstas pueden no ser diferenciadas por la investi-
gacién médica usual, el principal problema que se tiene gue di
ferenciar es una Meningitis infecciosa, ya que, puede presen--
tarse como una convulsidn febril y los sighos pasar desaperci-
bidos, por lo tanto, algunos autores recomiendan realizar pun-—
cién lumbar a todos los nifios con unla primera convulsién fe---
tril y otros aconsejan la préctica de la puncidn a los niflos -
menores de 24 meses de edad (19,40,%3), ademds, los autores --—
agregan gue e debe realizar puncidn lumbar a todos los nifos
gue presentan crisis convulsivas complejas (focal, duracitn ma
yor de 15 minutos o recurrencias durante esa enfermedad), {40),
cuando las convulsiones ocurren 12 horas después de instalada
1a fjebre o cuando ésta es menor de 3B.5°. (20,52).

Otras causas gue hay gue descartar es una deshidratacién hiper
natrémica, algunas causas menos frecuentes son condiciones me-
tabdlicas como la hipoglicemia cetdeica y la deficiencia de --

ornitin carbamoiltransferasa.

SECUELAS NEUROLOGICAS.

Los efectos de las crisis copvulsivas febriles sobre el desa--
rrollo intelectual y motor ha 3ido una drea de controversia, -
diversos autores {9,12,44), han reportado alteraciocnes motoras

aignificativas, retraso mental o ambas en pacientes con crisis



febriles. Schittz-Christensen y Bruhn en un estudio de 14 pa-
res de gemelos monocigotos encontraron un deterioroc intelec—-—-
tual significativo, en los gemelos gue presentaron las crisis
convulsivas (44), ello sugiere que las crisis febriles por =i
mismas, pueden ocasionar disfuncidn cerebral. Ellemberg y —--
Nelson no encontrarcn una diferencia significativa on la valo-
racién de pacientes gque presentaron crisis convulsivas febri--
les con 10 de 93, en comparacién de un grupo testigo normal --
{9), asi mismo, no se encontrd diferencia significativa en ni-
flos con convulaiones simples y los nifilos con convulsiones com-
plejas (51), reportes similares no encuentran diferencia en el
desarrollo en la escuela, es similar en nifics que presentaxon
86lo una crisis fehril simple en comparacidn al resto de nifos
que no presentaron convulsicnes, (18).

La mayorisa de los autores dan importancia a las crisis febri--
les complejar como el antecedente de secuelas, sin embargo, =--
una crisis febril prolongada de mis de 30 minutos, no signifi-
i aumente en el riesgo de retraso psicomotor, ésto fué confir

mado en el National Development Study in Great Britain. (39).

ELECTROENCEFALOGRAMA .
-El valor real del EBEG, en la evalucicn de nifios con crisis fe-

briles no ha sido bien establecido. (18).



Frantzen y coclaboradores, (13), encontraron en el EEG tcomado ==
dentreo de la primera semana de presentada la crisis febril en -
aproximadamente un tercio de los pacientes, una disminucidn de

la actividad eléctrica a nivel occipital, esta lentificacifn de
saparece de 7 a 10 dfas, posteriores a la crisis. Thorn (48] -
revisd el EEG de 910 pacientes, un med después de la crisis, 12
de los 910 pacientes, presentaron un EEGC ancormal, la anormali--
dad mids com(n fué la actividad lenta primariamente cn la regién
occipital, 5 % de los pacientes tuvieron actividad lenta tempo-
ro-occipital, 3 % presentd espigas focales y 1 ¥ multiples espi
gas.

Los pacientes con historia familiar de epilepsia tuvieron alta

frecuencia de apormalidades del EEG, pero los gue tenfan histg
ria familiar de crisis febriles no presentaron estas alteracio-
nes.

El EEG no se correlaciona can ¢l yrado de recurrencia, ni con -
el desarrollo de epilepsia, sin embargo, otras series si demos-
traron gque 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., qQue sigue a una convul-
sifn febril es indicador en el grado de recurrencia de crisis -

febriles.
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RE&URRBNCIA.

Cerca de un tercio de los nifios gue presentan una cohvulsidp -
febril tendrin recurrencia, el riesgo de desarrollar una futu-
ra convulgidén ocupa 40 a 50 % (30,45,56), la incidencia de -==
tres o mds ataques ocupa sGlo un 9 . Alrededor del 50 W da -
‘las recurrencias ocurren en los primeros 6 meses y on las tres
cuartas partes ocurren en los primeros 12 meses posteriores a
la primera convulsidén. (30,35,45}.

El grado de fiebre en el primer atague también es un factor --
prondstico, ya gue si se presenta la convulsidn con una tempe~
ratura mencr de 40° tiene mayor grado de recurrencia. (42).
El factor mis importante parecc ser la edad de instalacién de
la primera crisis febril, los nifios pequeflos parecen ser mis =
susceptibles a presentar futuras crisis feobriles (32.,530).
Franzen y colabaradores (l14), encontraron que los niflos que --
presentan la primera convulsidn antes Jde los trece meses de ==
edad tenf{an 2.3:1 de oportunidad de¢ desarrollar futuras crisia
convulsivas, énto comparado con nifios entre 14 y 32 meses en -
el que el ricago es 1:2 y un riesgo de 1:5, s5i la edad es ma--
yor de 32 meses.

Por lo tanto, encontramos gue, los factores de buen prondstico
en la recur:enci; de las crisis febr:iies son : Desarrollo neu-

roldgico normal, historia familiar de crisis febriles, todas =
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lag crisis presentadas gue hayan sido simples, edad mayor de -

14 meses y EEG normal. (21,30).

PRCONOBTICO.

Riesgo de desarrollar Epilepsia.

El riesgo de desarrollar epilepsia en:crisis febriles simples
es del 2 % (31}, esta incidencia aumenta considerablemente, si
los factores de riesgo se encuantran presentes e incluyen : --
Hi;toria familiar de crisis no febriles, convulsiones prolonga
das de méa de 15 minutos de duracién, anormalidades neurnlégi-
cas anteriores a la instalacidn de las crisis, mGltiples cri--
sis en el mismo dfa, convulaiones focalizadas, la edad de la -
primera convulsién, tambidén es importante, el riesgo es mayor
si la primera convulaidn ocurre dentro de loa primeros 6 meses
de edad. En el estudio de Rochester Minnesota, la primera con
vulgién ocurrida entre los 2 y los 4 afios no incrementd el =--
riesgo de epilepsia {1,30,31,34,42,45).

La epilepsia ocuxre en un 2 % de los nifios gue presentan un --
factor de riesgo ¥ en un 10 % de los nifios gue presentan qu -
factores de riesgo, en el estudic NCPP, encontraron gue una --
convulsién prolongada mayor de 15 minutos aumenta 1.4 % el --—-.
riesgo de epiiepsia en niflos normales y 9 % en niAocs anormales

(24), En un estudic retrospectivo de 40 afios de experiencia -
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en Rochester Minnesota reveld una incidencia de 40 % de tigsgo
de opilepsia deapués de convulsiones febriles en niflos con re-
traso mental y parflisis cerebral, (2}.

La posibilidad de desarrollar epilepsia se duplica cuando se ~
presenta una segunda convulsién, pero futuras recurrencias ho
incrementan el riesgo de epilepsia.  (45).

Contrario a las observacionea de Lennox-Buchtal gue, encontré
alta incidencia de epilepsia en mujeres Annegers et al. no en=-
contrd diferencia entre ambos sexos. (45,53),

El aumento de la incidencia de epilepsia en nifios con crisis -
febriles es universalmente aceptado, pero hay controversia en
el tipo de erisis :;ue sigue a la convulsién. Falconer et al.-
(10). Y Ousted et al. (36) en su estudioc de pacientes con epi
lepsjia del 18kulo temporal notaron la presencia de este tipo =
de crisiﬁ en niflos que tuviercn crisis febriles prolongadas, -
esto sugiere que las crisig febriles causan esclerosis del 16-
bulo temporal y produce la base para el posterior desarrollo -
de este tipo de epilepsia. (3,23,53), Otros ipvestigadores, -

sin empbargo, no confirmaron esta hipétesis. (53).

TRATAMIENTO.

Durante el episodid agudo se¢ debs vijilar la peracabilidad de

las vias respiratorias del nifio para prevenir la aspiraciédn, -



esto mediante la succién de éstas.

El nifio debe ser protegido de posibles traumas fisicog.

Los antipiréticos por via rectal pueden sor utilizados para dis
minuir la fiebre.

Loa ninos menores de 18 mesces deben ser ingresados al Hospital,
por lo difficil que resulta descartar Meningitis en ellos.

El ingresc también debe ser consideryado si la crisis es mayor -
de 15 minutos ¥y si no cede al tratamiento inicial.

Dos terceras partes de las convulsiones febriles son de menodos -
de 15 minutos de duracién ¥y ne reguieren tratamiento.

8i la convulsifn se prelonga, el tratamiento con Diazepam B do--
sis de 0.3 a 0.% mg/kg/dosis por via intravenosa o intrarectal
dd buen resultado, la dosis puedv repetirse cada 10 minutos.
También puede utilizarse Clopazepam a la dosis de 0.1 mg/kg., -
en una sola dosin por via rectal, obteniéndose cxcelentes resul
tados s8in los efectos adverscs del Diazepam (sedacifn y ataxial.
(41,48} .

Si la convulsién persiste puede utilizarge Paraldeh{do adminis-
trado intrarcctal a dosis de 1 ml/afio de edad, sin exceder de -

5 ml., (30,41,46).

PROFILAXIS.

Las convulsiones febriles ocurren en 2 a 5 % de los nifios en --
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edad preescolar en la mayorf{a es un evento fnico, poro en otros
ocurre recurrencia dc las convulsiones en este grupo se propone
el tratamiento profiladctico para prevenir 1as recurrencias y —-
evitar cl dafio neurclégico vesultante de futuras convulsiones.
Idealmente, a88lo los nifos con alto riesgo de recurrencia debe-
rian ser tratados profilacticamente.

La profilaxie mediante el uso de anticonvulsivantes, reduce el
riesgo de-recurrencia de convulsiones febriles pero, no han de-
mostrado gue reduzecan la aparicidn de epilepsia en la vida futu
ra. La droga de choque en la profilaxis por tiempo prolongado
de las crisis febriles es ol Fencbarbital, cuwando los niveles -
Béricos de Fenobarbital son mantenidos entre 15 & 40 megr/ml.,
es altamente efectivo en reducir la frecuencia de crisis convul
sivas. {16,27) .

El Fenobarbital usadn sdle Aurante !a crisis fehbril no tiene va
lor para prevenir la recurrencia. (38).

La mayoria de los autires recomiendan prolongar el tratamiente
por un afio y mudio a tres afos o a 1o cdad de 4 = 5 afos. --—-
(37,55). Cux- 5 el Fenoburbital es preescrito por cste tiempo,
la frecuencia de complicacicnes son un problema, ademis, en mu-
chos casos el Fencbarbital no es bien tolerado por los nifios.
Los efectos indesealbles incluyen : liperquincsia, cambios en el
comportamiento, con modismos, irritabilidad y alteraciones en -

el suefio. (3,16,55).
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Herrans y colaboradores (l16), encontraron que 77 % de los ni--
flos tratados con Fenobarbital presentan efectos adversos, sin

embargo, s6lo 13 ¥ requirid modifiecacién en la dosis,

El Acido Valproico a dosis de 20-30 mg/kg/dia, en dos dosis re
duce el grado de recurrencia en un 80 a B85 % (21), sin embargo,
algunos autores no rec;miandan su usp por los efectos secunda-
rics que presenta. (B).

La Fenitoina (28} y la carbamacepina {(51) no han demostrado --
ser efectivos en la prevencién de crisis febriles.

La administracién de Diazepam rectal durante la enfermedad fe-
bril también es altamente efective (21,46), a la dosis de ----
0.5 mg/kg/dosis cada 8 horas, cuando la temperatura se encuen-
tra por arriba de 3B.5 grados, reduce el grado de recurrencia
‘en un porcentaje igual al Acide Valproico.

Thorn {47) compard la administracién de Diazepam intra-rectal
instalado durante la enfermedad febril en comparacién con la -
administracién continua de Fenobarbital demostrando que el -—-
Diazepam es superior en prevenir las recurrencias,

Knudsen (21,22}, también demostrd la eficacia del Diazepam ===

cral a dosis de 0.6 a 0.8 mg/kg/dia en tres dosis durante el =

periodo febril,
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Esto, demuestra gque al Diazepam es altamente significativo en

comparacién con el Fenobarbital para prevenir las recurrencias
de las convulsicones. (38).

Las dré;as antipiréticas como la Agpirina y el Acetaminofén, -
qgue son compatibles en su eficacia antipirética pueden ser uti
lizados para disminuir el grado de fiebre, sin embargo, algu--

ros autores han demostrada gque estas drogas, no son efectivas

en la prevencién de las recurrepcias.

N
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ACOTACIONES DE CRISIS CONVULSIVAS FEBRILES
DEFINICION : La crisis cenvulsiva febril, es aquélla gue -
se presenta en nifos entre los 3 meses vy 5 anos de edad,
asociada con fiebre, pero s8in evidencia de infeccibén in--
tracraneal o alteracidn neurolégica aguda, conhvulaiones -
con fiecbre en un nific gue ha presentado una convulsidén no

febril se axcluyen.

CRISIS CONVULSIVAS TIPICAS O SIMPLES : Son las mds fre---
cuentes, se caracterizan por una convulsidén que ocurre -~
dentro de las primeras 24 horas de iniciada la fiebre, --
son crisis generalizadas, sin datos de focalizacidn, ni -
déficit focales con duracidn de menos de 15 minutos, con

historia de crisis convulsivaas febriles cn la familia.

CR.i'SIS CCONVULSIVAS ATIPICAS O COMPLEJAS : Son menos fre--
cuentes, Se caracterizan por una historia de dafio neurcld
gico o dafc cerebral previo a la instalacién de las con--
vulsiones, miltiples crisis en un Soclo episodio febril, -
crisis econvulsivas focales, duracidén mayor de 15 minutos

e historia familiar de crisis convulsivas no febriles.



4)

5}

NIROS MENORES DE 24 MESES ; Diversos autores rvagomiondan -
realizar puncién lumbar a este grupo, por lo dificil que -
regulta diferenciar una infeccidn del sistema nervicosoc cen
tral, ya gue, ésta puede iniciarge como una convulsidn fe-

bril y loa signos de meningitis pasan desapercibidos,

TRATAMIENTO DEL EPISODIO AGULDO :

a) vigilar permeabiljdad de vias aéreas para prevenir la -
aspiracidn,

b) E1 niflo debe ser protegido de un posible trauma ffsico.

¢} Puyeden ser utilizados los antipiréticos por via rectal,
para disminuir la fiebre.

d} Debe considerarse el ingreso al Hospital de los nifios -
menores de l8 meses, si la convulsién es mayor de 1§ mi
nutos y, 8i no cede al tratamiento inicial.

a) 5i la convulsién se prolonga, el tratamiento con bDiaze-

pam a dosis de 0.3 a 0.5 maskg/dosis por via intrave---

nosa @i buen resultado, la desis de Diazepam puede repe
tirse cada 10 minutos.

£f) También puede utilizarse Clonazepam a dosis de 0,1 --oo
mg/kg. en una gola dosis., por ia rectal, obteniéndose
excelentes resultados sin los efectos adversos -lel Dia--

zepam, (sedacién vy Jkaxial.



6)

7)

PUNCION LUMBAR 1 Se recomienda la realizacidn de puncidn -
lumbar en todes los niflos con una primera convulsién fe---
bril, menores de 24 meses de cdad vy en todos los gue pre--
sentan una crisis compleja. Ademﬁs, cuando la convulsidn
ocurre 12 horas después de instalada la fiebre y cuando «-

éata e8 mencor de 38.5°.

FACTORES DE RIESGO DE RECURRENCIA : Cerca ée un tercio de

los nifoa que presentan una convulsién febril prescentan re
currencia, el riesgo de dcsarrollﬁr futuras recurrencias -
ocupa un 40 a 50 % la incidencia de 3 & mds atagues ocupa

561 9 %, alrededor de 50 % de las recurrencias en los pri
meros b meses posteriores a la primera convulsidn y en ltas
3/4 partes ocurren en los primeros 12 meses.

El grado de fiebre en el primer atague cs un factor pronés
tico, ya que Bi Be presenta la conwvulsidn con una tempera-
tura mencr de 40 grados, tiene mayor grado de recurrencia.
El factor mids importante parece‘ser la edad de inastalacién
de la primera crisis, los niflog peguefos parecen ser mis -
susceptibles a desarrcllar futuras crisis comnvulaivas fe--
briles.

Par lo tanto, tenemos gue los factores de buen prondstico

son : desarrollo neurolfgico 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 hormal.

FACTORES DE RIESGO PARA DESARROLLAR EPILEPSIA : El riesgo
de desarrollar epilepsia en crisis febriles simples es =~
del 3 %, esta incidencia aumenta considerablemente, s8i --
loa tactores de riesgo estfin presentes e incluyen : Histpo
ria familiar de crisis no fchriles, convulsiones prolonga
das de mds de 15 minutos, anormalidades neuroldgicas ante
riores a la instalacidn de las crisis, miltiples crisis -
eh el mismo dia, convulsiones focalizadas, la edad de la
primera ccnvulsiéq. el rieasgo es mayor, ai la primera <on
vulsidn ocurre dentro de los primeros 6 meses,

La epilepsia acurre en un 2 % de los ninos gue presentan
un factor de ricsgo y en 10 %, si se encuentran dos facto
res de riesgo. la posibilidad dJde desarrollar epilepsia se
duplica, 3l ze presenta una sequndu convulsidn febril -=-

pero futuras recurrencias no incrementan el riesgo.

OBSERVACION : Se debe continuar en nifios que presentan una
sola convulsién febril simple y en los que no 8e encuen—-—

tran factores de riesgo presentes, perc eh los nifdos gue
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presentan una convulsién compleja los factorea de recu---
rrencia y de riesgo de epilepsia, son més frecuentes y ge

neralmente s¢ debe iniciar tratamiento.

TRATAMIENTO PROFILACTICO : Se propane el tratamiento pro-
fildctico, en los nifics que preséntan recurrencia de las
convulsiones y en los que tienen riesgo de desarrollar --
epilepsia. La profilaxis mediante el uso de drogas anti-
convuleivanteas, reduce el riesgo de recurrencia de convul
siones febriles pero, no se ha demostrado que reduzcan lLa
aparicidn de epilepsia an la vida futura.

La droga de choque en la profilaxis por tiempo prolongado
de las crisis febriles es el Fenobarbital, cuando los ni-
veles séricoa de Fanobarbital son mantenidos entre 15 a -
40 mcgr/ml., es altamente efectivo.

La mayoria de los autores roecomiendan prolongar el trata-
miento por uno y medio a tres aflos ¢ hasta que el nifo --
cumpla 4 a 5 afies.

El Acido Valproico a dosis de 20-30 mg/kg/dia, en dos do-
sis, reduce el grado de recurrencla en un BO a 90 %, &in
embargo, algunos autores no recomiendan su ugo por les --

efectos secundarios que presenta.
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La administracién de Diazepam rectal durante la enfermedad
febril también eé altamente efectivo a la dosis de 0.2 a -
0.5 mg/kg/dogis cada 8 hr., cuando la temperatura se en=---
cuentra por arriba de 38,5%, Thorn compard la eficacia del
biazepam intrarectal administrado durante la enfermedad fe
bril con la administracién continua de Fenobarbital, demog
trando gque =1 Diazepam es superior cn prevenir las recu---

rrencias.
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PEQUERO MAL 1MPULSIVO.
SINDROME DE JANZ
El términe pequedo mal impulsivo, denominado asi por Jamz en -
1955 {1-2-3), relacionado con un sfndrome especifico de Criais
Epilépticas, gue ocurren en la segunda década de la vida. El
mismo sindrome ha sido descrito con el mismo pnombre gue inclu-
yen : Epilepsia mioclénica juvenil, epilepsia mioclénica juve-
nil de Janz, contracciocnes mioclbnicas masivas bilaterales, --
epilepsia generalizada con miocclonias durante la adolescencia.
Su prevalencia ocurre en 4.3 % de los pacientes con epilepsia
{ ), 1o que justifica la atencidn que se debe de tener no 8dlo
sobre la frecuencia, sino también porque puede crear confusién
con convulsiones tbnico-clénicas (gran mal) condicionando el -

uso de drogas antiepilépticas inefectivas. (5).

Razgos ¢linicos.

Secudidas impulsivas simétricas y sincrénicas de hombros y ex-
tremidades superiores e inferiores, a veces también de la ca--
beza, bruscas, de cortisima duracién (1-2 seg.), descritas como
sobresaltos, estremecimiento, golpe como choque eléctrico e in
voluntario ocurridas misladas o en salvas, frecuencia diaria y

niimero variable de sacudidas desde una a dos al dfa, hasta va-
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rias en 30 minutos, no se asocian a compromigso de la conciencia,
aura ni fenSmencs postictales, suceden especialmente después de
despertar en la mafiana, se asocia a otras formas de cpilepsia -
generalizada especialmente con gran mal del dJdeppertar y ausen--
cilas, son frecuentes los antecedentes familiares en primer gra-
do. (86).
.

Las mioclonfas como evento solitaric ocurre en 10 % de los ca--

su8 y estd precedida por gran mal del despertar en 50 %. {5).

Diagnéstico diferencial.

Debe diferenciarse de algunas alteraciones neuroldgicas gue =-=--
presaentan descargas musculares similares como : Epilepsia mio--
clfnica progresiva o enfermedad de Unverrich Lundborg, (7,8), -
la disinergia cerebral mioclénica o las mioclonias de cuadros -
degenerativos, la epilepsia parcial continua de Kojewnikow y la
encefalopatia postandxica, (9.10,11) en éstas, el sintoma eje -
eg la descarga miocldnica generalmente asimétrica y asincrSni--
ca, por otra parte, signos neurolégicos progresivos como tem—--
blor, ataxia y alteraclones del lenguaje acompafian siempre al -
sfntema mioclénico.

Ademis, se debe hacpr diagnéstico diferencial con los espasmos
infantiles o Sindrome de West, (12) y del Sindrome de Lennox --

Gastaut., (13).
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Por {(ltimo de las formas de epilepsia combinada focal benigna -
Y mioclfinicas astéticas, (14) ausencias complejas con automatis
mos motores, mioclenias palpebrales, retropulsién de globos ocuy

lares y compromisc fugaz de conciencia.

Edad de comienzo.

La edad de comienzo del pequedo mal impulsivo es segiin la mayo-
ria de los autores alrededor de la pubertad y adolescencia, -=-
para Tsubol en 1977 (15) ¢l B6 % de sus enéermos iniciaron el -
cuadro antes de los 20 aflos y més de dos tercios del total, un
70.2 % lo ipiciaron entre los 12 y 19 afos.

Para Janz en 1969 (16}, el 85 % de sus 139 pacientes presenta-=-
ron por primera vez el cuadro entre los 13 y 20 afos.
Apociacidn con otros tipos de convulsiones; upa casuistica re--
vela gque sflo 2.5 % de los 399 pacientes presentaron pequefio --
mal impulsivo solo, el resto se acompafid de gran mal en el 95 %,

{la mayoria de estas crisis del despertar). (11},

Sexo.
NHo hay reporte en la literatura acerca de la preponderancia de
un sexo sobre el otro, sin embargo, se ha observado ciercto pre-

dominié del sexo femenino. (5,16).



Antecedenges de epilepsia en la familia.

Algunos mutores (5,16} han comunicado un 36 % y 25 % respecti-
vamente de familiares con cpilepsia. Tsoboli 1977, {15}, ohser
véH una alta incidencia de cpilepsia en los padres de hijos con
pequefic mal impulsivo y que, ésta es significativamente mis --
alta en las madres que entre los padres, los hermanus prescnta
ron epilepsia en un 4.4 %, sin cmbargo, las hijas de padres --
éon pequefio mal impulsive presentaron significativamente mis -

epilepsia gque los hijos.

Electroencefalograma.

Durante la crisis E.E.G. e8 caracteristico ; Un ritmo de base
en general normal es interrumpido por descargas de complejos -
de poliespiga onda lenta de 3 a 5 ciclos por segundo, bilate--
rales simdtricos y sincrdnicos a veces con acentuvacidn centro-
frontal con duracidn de 4 a 6 segundos. (5,6,17).

El E.E.G., tomado entre lam crisis reue}a en el 10 ¥ alteracig
nes en el ritmo de base y muy f:ecﬁentemente a2lglin tipo de ---

actividad irritativa especifica para epilepsia. {5,6).

Pronfistico y desarrolle.
En general el pronfstico es favorable. Ep una investigagibn -

Be observd que el 47 % estaban libres de crisis en un plazo -



de 2 a 5 afpos de aobservacién. (6).

Tratamiento,

El reconocimiento de este gindrome es importante come causa de
la buena respuesta al valproato y a la alta incidencia de re-»-
cafdas con otro tipo de drogas antiepilépticas.

El Valproato de Sodio suspendid las crisis con niveles en san-
gre entre 40 y 105 mcgr/ml,

El valproato epn dosis convencionales suspende las crisis ep -=-
poco tiempo, se deben vigilar los niveles séricoa terapeiiticos.
Ocasionalmente se debe seguir una terapia prolengada por dos -

afios,
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ACOTACIONES DEL SINDROME DE JANZ

CURPRO CLINICO : Sacudidas impulsivas simétgicas y sin-=-
crénicas de hombros y extremidades superiores e inferio--
res a veces también de la cabeza, son bruscas de cortisi-
ma duracidn (1 a 2 segundos) descritas como sobresaltos,

estremecimientos, golpe como chogue eléctrice e involunta
rias, ocurridas aisladas o cn salvas, con nimerc wvariable

desde 1 a 2 al dia hasta varias en 30 minutos, no se aso-
cia a compromiso de conciencia aura ni fenbmenos posticta
les, se asocia a otras formas de epilepsia generalizada -

especialmente con gran mal del despertar ¥ ausencias.

ELECTROENCEFALOGRAMA : Un ritmo de base en general normal
e8 interrumpido por descargas de complejos de poliespiga-
onda lenta de 3 a 5 cicles por segundo, bilaterales simé-
tricos y sincrdénicos a veces con acentuacidn centro-fran-
tal con duracidn de 4 a 6 segundos, en Ocasjones sea obser

van sfBlo polinppigas de !6 a 24 Nz,
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TRATAMIENTO : El reconocimiento de este sindrome cs impor-
tante por el alto grado da remisién gue se logra con el --
Acido Valproico a dosis de 20-40 mg/kg/dia. Suspende la -
crisis répidamente, se deben mantener niveles séricos on--

tre 40-105 mg/ml.

VIGILANCIA : Se recomienda continuar el tratamiento por --
dos afios congecutivos, ya gque la guspensidén antes de este

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

CURACION : El pacicnte se cansidera curado cuando después
de suspender el tratamiento no hay recurrencia de las cri-
sis y el EEG es normal, se deberd continuar la vigilancia

con toma de EEG por lo menos durante 5 afos.
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AUSENCIAS

La caracteristjca de los ataques de ausencia es su inicio sid--
bito, la interrupcién de la actividad, la mirada ausente y po-
siblemente una breve desviacién de los globos oculares hacia -
arriba. Al término de la crisis el paciente reasume la activi

dad que estaba realizando como si nada hublera sucedido.

Las crisis de Ausencia son consideradas c¢omo una forma de Epi-
lepsia generalizada, debido a que la crisis epiléptica =8 gene

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 miltiples complejos de Espi-
ga-0onda lenta de distribucifén bilateral. La actividad electro

encefalografica de fondo usualmente es normal. {2,5,13).

La Aumencia Simple es caracterizada principal o exclusivamente

por obnubilacldn o disminuclién de la conciencia,

La Ausgsencia Compleja es una Ausencia en la cual la disminucidn

de la conciencia es acompafiada por otros sintomas e incluye my

chas manifestacicnes clinicas.
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CLASIFICACION. (13,15,16).

a) Crisis de Ausencia con disminucidn de la conciencia sola--
mente,

b) cCrisis de Ausencia con cemponentes cldnicos leves.

c) <c¢rieis de Ausenhcla con camponente atdnico,

d) Crisis de Auacncia con componente ténico.

e) Crisis de Auscncia con Automatismbs.

£) Crisis de Ausencia con componentes autondmicos.

INCIDENCIA.

Eg un desorden epiléptico poco comiin. Ha sideo reportada como -
el 2-5 % de las crisis epilépticas, otros autores reportan in--
eidencias hasta del 6-12 % representando esto diferencias en la
clasificacién, aai.como en las diferentes poblaciones estudia--
das. La prevalencia de las crisis de Ausencia es mdsg alta en -
la primera década de la vida ocurriendo desde la edad de 3 =----

hagta 15 ahos, (1,2,15).

GENETICA.
Los aspectos genéticos de lag crisis de Ausencia han sido ex---
tensamente revisados debido a que un nimexo significative de --

pacientes con crisis de Ausencia tienen una historia familiar.-
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de epilepsia. En gemelos monocigoticos hubo B4 % de concordan-—
cia para las descargas Pnda-Espiqa de 3 ciclos por segundo y -—
un 75 % de concordancia para las crisis de Petit Mal. Debido -
a fue esto algunos autores han propuesto upa transmisidn por --
un gen irregular autosdmico dominante cnn expresidén dependien--

te de la edad. (13,15,]6).

ETIOLOGIA.

Algunos autores han encontrado evidencia de dafo cerebral hasta
en un 40 ¥ de los pacientes, aunque s0lo un l4 % tuvieron fac-
tores causales conecidos como trauma peonatal (5.8 % ), traumas
craneanos (2 % ), encefalitis (2 % )}, y anormalidades del desa-
rrolle, tumeres cerebrales y endocrinppatias (4.2 % ). Se pien
sa gue el dano cerchral no es un factor patocgénico importante -
en la causa de este tipo de epilepsia, aunque puede actwar como
mecanismo disparador cuando otros factores Jde herencia, edad y

s@X0 se encuentran presentes. (10,12,13,15,16).

MANIFESTACIONES CLINICAS,

a) Ausencia Simple : Es caracterizada por cesacifn sibita de
la actividad, interrupcidn del habla, de la marcha o de la
accibn gue se esti realizande. El paciente puede permane-

cer estdtico con un patrdn respiratorio normal. La hiper-
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ventilacidén puede desaparecer 2l comienzo de la crisis y -
gobrevenir una respiraciSpn normal. La mirada o8 vacia, --
ocasionalmente los parpados caen ligeramente, los 0jos pueg
den rotar hacia arriba, pero usualmente la mirada permane-
ce fija como en trance. Durante el atague el paciente ---
usualmente no responde pero la recuperaclidn postictal es -
inmediata. El paciente frecuentemente no es8 conciente de

el hecho de gue ha tenido un atague. {(2,7,13,15,16).

Ausencias Compledas : Este tipo.de Ausencias tiencn otros

sintomas ademfds de aguellos vistosa en la Ausencia Simple.
(2).

1) Ausencias con Componentes Clénicos. Los movimientos =--

clénicos implican parpadeca, movimientos de la comisura
bucal, dedos, brazos y hombros., Los ojos pueden girar
hacia arriba con parpadeos, Los movimientos clénicos -
son frecuentemente bilateralea y simétricos ain disminu
cién del tono postural del pacie}\te pero 8i éste tiene

un objeto en sus manos éste puede caer.

2) Ausencia con Componente TSnico. Durante estos atagues,

pueden ocurrir contracciones muaculares y causar un in-
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cremento en el tono postural. 8i el paciente estd de -
pie puede estirarse hacia atrds y su tronco puede ar---
gquearsge. Si la contraccidn es asimétrica la cabeza o -

el tronco del paciente puede gser empujada hacia un lado.

3) Ausencia con Componente Atdnico. Durante el atague hay

4)

una disminucién en el tono postural con caida de la ca-
beza, del tronco, caida de los brazos y relajacién de -
los pufios, las rodillas pueden aflojarse pere raramente

el paciente cae.

Ausencia con Automatismos. Movimientos intencionados o

casi-intencionados ocurren sin alteracién de la concien
cia durante leos atagues de Ausencia. El paciente puede
lamer sug labios, masticar, deglutir, bostezar, hacer -
muacas, sacar su lenhgua, frotar su cara, alisarse la —-
ropa © reallzar actividades mis complejas como poner --
objetos de 8su mano en sus bolsillos., Estos auvtomatis--
mos s8imples y complejos pueden ser influenciados por --
egtimulos ambientales y son indistinguibles de los gque

ocurren en la Epilepsia del Lé&bulo Temporal.
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Eatos automatismos son divididos en ictales y posticta-
les. Los automatismos ictales son divididos a su vez =
en perseverativos y de novo. En los Automatismos perse
verativos el paciente continda una actividad iniciada -
antes de la crisis, Leos Automatismes de novo son los -
gue ocuxren después del inicio o Jdurante la crisis, --
Existen otros automatismous raros, automatismos de esca-
pe o liberacibn, en los cuales por ejempleo; el paciente
realiza una conducta habitualmente prohibida como mana-
sear Sus genitales cn pliblico durante un atague de ----
RAusencia, La naturaleza de los automatismos puede, al-
gunas veces ser determinada por una reaccidén a un esti-
mulo ambiental. Los automatismos son frecuentemente --
complejos y pueden consistir de combinaciones de los mo
vimientaos descritos, estfn relacionades con la duracidn
de las crigis. Mas del 50 % de las crisis con una dura

cién de 7 segundos o mids, tienen automatismos.

Ausencid con Fendmenos_Autonémicos. Dilatacidén pupilag

palidez, ruber, piloereccidn, taguicardia, salivacién e
incontinencia urinaria pueden occurrir ep asociacién con
crisis de Ausepcia. Los fendmenos mas frecuentemente —
observados son 1a palidez circumoral y la dilatacién pu

pilar.



6) Formas Mixtas.

Estas crisis pueden sger clasificadas -

com@ una combinacién de dos o mds de las categorfas --

previas, excepto la Ausencia Simple.

El rango de duracidn de las ¢risis ea de 1-45 seg, [(promedio -

10.5 meg.}

Las AMusencias Simples constituyen el 9.4 % v las Ausencias ---

Complejas el 90.6 % y las Formas Mixtas con miltiples componen

tes en un 19.8 %.
Crisis de husencia
Crisis de Ausencia
Crisis de AMusencia
22.5 %.

Crisis de Ausencia

con

con

con

con

automatismos en un 63.1 %.
componentes Cldnicos leves en un 45.5 %.

Disminucidn del Tono Postural en un ---

Aumento del Tonoe Postural en un 4.5 %.

La ocurrencia de dos componentes en upa misma erisis fué de --

34.8 % ¥ de 3 fud o 5,1 %.

Las crisis frecucntes interfieren con el aprovechamiento saco-

lar. (7,8,10,11,13,15,16).

SEXO.

La relacidén hombres

mujeres ha sido reportado como da 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 afios en un 68.3 % de luos --
pacientes; en 24 % por abajo de los 5 afios de edad y en un -~--
7.9 % después de los 15 afos de edad. El comienzo de las cri--
8is ocurre mds comunmente entre leos 4 y 8 afos de cdad y rara--
mente antes de los 3 & después de los 15 aflog de edad. ({2.13,=-

15,16} .

HISTORIA FAMTILIAR.

Una historia familiar de alteraciones epilépticas ha sido no---
tada por diferentes autores desde un 19 hasta un 39.6 %. (1,--

15.16).

HALLAZGOS NEUROLOGICOS.

Anormalidades neurolfgicas leves y tetardo mental, han sido no-
tadas en un 18.8 % (desde un 5.1 hasta un 24 % segin diferentes

autores}). (15,186).

Coeficiente intelectual.

Algunos autores han descrito gue los pacientes con este tipo de
epilepsia tieneon una inteligencia promedico o superior. Sin --=~

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

los pacientes. {15,16).



Criginm Tédnico-Clénicas Gepecralizadas.

Estas ocurren &n un 38-59 % de los pacientes con Crisis de =--=-
Ausencia y pueden seguir © preceder al comienzo de las Crisis
de Ausencia. Las Crisis de Ausencia de comienze tardic son --
méia frecuentemente complicadas por crisis de tipe Gran Mal.

(15,16).

Factores Precipjtantes.

Estos pucden ser de varies tipos t Tictiles, auditivos, oclfatg
rios y estimulacidn f£6tica. Las influencias ambientales y el

stress emocional pueden disparar el comjenzo de las crisis. -
La deprivacibn de suchc ha sido notado come un factor dispara-

dor. ({2,33,14,15,2%8).

DIAGNOSTICO.

Este puede Ser feailzado mediante una buena histeria clinica -
describiendo el comienzo ¥ la terminacidn sibita de la crisis.
La confinnacidén puede ser obtenida mediante el examen EEG docu
mentandc los brotes de descargas genecralizadas de Onda-Espiga

de 3 Hz. Otras pruebas como la TAC, eximenes hematoldgicos, -
quimica sanguinea o uriandlisis, no son de ayuda diagndstica.

(2,13,14,15).



Hallazgos en la T.C.

Gaataut ha reportado lesiones atrdficas en 7 % de pacientes con
Ausencia Simple, en 17 % de pacientes con Ausencias Complejas y
en 24 % de pacientes con Ausencias y Convulsjiones Ténico-Cloni-
cas generalizadas. Langestein reporta un 41 % de hallazgos -=-

anormales en la tomografia (atrofial. (15).

Hallazgos Electroencefalogrdficos.

La descarga de las Crisis de Ausencia es generalizada y aparece
y desaparece subjitamente, El comienzo de la descarga aparece -
en el Area mediofrontal. En casos oxcepcionales la descarga —-
aparece primero en las regicones parlieto-occipitales y se dige--
mina rapidamente hasta las regiones frontales., Las descargas -
consisten en brotes Onda-Espiga 3 ciclos por segundo sobre una

actividad de fondec normal para la edad del paciente, (2,5,10,-

15).

Activacidn.

La hiperventilacidn puede inducir un brote de descargas Onda---
Easpiga en casi todos los pacientes con Crisis de Ausencia. La

estimulacidn fética puede inducir las Crislis de Ausencla en un

20-35 % de los pacientea. Otros métodos son el suefio y la de--

privacién del misme. (13,14,15).



DIAGNOSYICO DIFERENCIAL, {(1,5,7,8,10,11,15,16).

Lag ?:isis de Ausencia (principalmente las Complejas) pueden -
ser confundidas con las Crisis Parciales Complejaas. EB pogi--
ble identificarlas correctamente socbre la base deo ¢

a) La duracidén de la crisis

b} Presencia o Ausencia de un "aura"

c) Grado de estado de conclencia postictal.

En aguellas raras instancias en gque la diferenciacién clinica,
ne sea posible, las caracteristicas EEG pueden ayudar a dife--

renciarlas.

caracteristicas de las Crisis de Ausencia y de las Crisis Par-

ciales Complejas.

Caracterfsticas Lrisin Qe Ausencia Grisis Papcialen Com
pleias.

Edad Infancia . Cualquier edad, aun-
que raras veces en -

la ninez.

Predlaposlcién. Ninguna Convulsianes febri--

les,



Aura

Comienzo

Automatismos

Duracibn

Recuperacidn

Postictal

Hiperventilacién

Estimulacibn

EEG,

- 56 =

Ninguna

Instantanes

En crisis de larga

duracidn.

La mayoria 10 sey.

C menos

Inmediata con rea--
nudacién de la acti

vidad previa.

Importante factor

precipitante.

Precipitante fre---

cuente.

onda-Espiga genera-

lizadas.

En la mayoria

comunmente precedido

por aura,

Casi siempre mis Com

plejas.

casi siempre mayores
de 10 seg. frecuente
mente menores de 30

segundos.

Lenta, de segundos a

minutos, con confu=--

.o
5ion.

Qcasionalmente preci

pitante.

casi nulo

Espigas focales.
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STATUS DE AUSENCIA.

Durante el Eatado de Ausencia el pacicnte pucde ostar estupo--
roseo ¥y confuso ¥ mostrar una lenta © incompleta respuesta a es
tfmulos, mostrar una actividad extraviada con automatismos o =
con un estado catatbnico. La duracidn de tal conducta varia =

desde horas hasta algunos dias,

El registro electroencefaleografico muestra actividad continua
Onda-Espiga con episodios ocasionales de muy corta duracidn de
relativa normalidad. La morfologia de las descargas Onda-Espi
ga pucde no ser tan regular como la observada en las Crigis de
husencia., Durante el Status de Ausencia ¢l paciente pucde os-
tar confuso o estuporoso pero pucde ogbedecer brdenes simples.
Los movimientos son lentos y las verbalizaciones consisten en
respuestas cortas como "S5i" o "No". El estado de Ausencia es
considerado como una causa importante de manifestaciones psicd
ticas en los nifos, y en adultos puede estar asociado a depre-
sibn, hostilidad e intentos suicidas. El Estado de Ausencia -
puede terminar en una Crisis Generalizada Ténico-Clénica. EL
Estado de Ausencia debe ger diferenciado de el Status de las -
Crisis Parciales Complejas, lo cual puede ser difjicil clinica-

mente pero un EEG puede diferenciarlas, El Estado de Ausencia



es frecuentemante mal diagnosticado como una alteracidn funeio-
nal o como una enfermedad peiedtica. 5Su frecuencia e8 mayor en
las mujeres que en los hombres y ocurre mis frecuentemente en -

la cuarta década de la vida.

Es importante tomar un EEG en todos los casos de alteraciones -
mentales episddicas. El biazepam es la droga de eleccién y ---
deba ser administrada intravenosamente. La Ethosuximida, el --
Nitrazepam y el Clonazepam tamﬁién pueden ser efectivaa, ;;er:o -
su efecto es mds tardado, a excepcidn del Clonazepam 1V.

(a,1l0,11) .

CURS0 ¥ PRONOSTICO.

El prondatico es bueno en pacientes con Crisis de Ausencia uni-
camente y, eds menos favorable en pacientes en los cuales se —--
agregan crigis tipo Gran Mal, El prondstico se ligeramente me—
jor en los pacientes cuyas crisis empezarcn antes de lps 10 ---
afios de edad. Con el comienzo mis temprano de las Crisis, es -
menps probable gue el paciente desarrolle Crisis tipo Gran Mal.
Un factor prondstico importante o8 el inmicio inmodiato y endr—-
gico del tratamiento. Un examen neurocldgico neormal y una acti-

vidad electroencefalografica de fondo normal favorecen un mejor



pronéstico, asi como una historia familiar negativa para cual-
quier tipo de Crisis, y una inteligencia normal o superior.

(12,15,186).

TRATAMIENTOC,

El objetivo del tratamiento es el completo control de las cri-
sis ¥ la integracién del paciente a su medio ambliente desde el
punto de vista social, psicolfgico vy econdémico. Es recomenda-

do el tratamiento adecuado y temprano.

El tratamiento debe empezar con la administracidén de un solo -
medicamento, sjendo ajustada la dosis hasta lograr congentra--
ciones efectivas sanguineas, si degspud¢s de esto, ho hay mejo--

ria, una segunda droga <debe ser agregada.

La Ethosuximida es la droga de primera eleccidn para el trata-
miento de las Crisis de Ausencia, ain cuande el Valproato ha -

Bido encontrado tan efectivp como la Ethosuximida,

Ethosuximida : (2-cthyl-2-metilsuccimida: Zarontin). Componen
te hetercciclico con un nitrdgeno. La Ethosuximida es bien ——

absorbida y alcanza niveles maximos 1-4 horas despuéa de la --



- 60 -

administracién oral, Su unibn a proteinas ho es importante.

La tasa de metabolismo y su vida media varia con la edad del -
paciente, la vida media promedioc es de 30 horas en niflos y de
60 horas en adultos. La concentracidn sérica efectiva es de -
40~100 mcgra. por ml. aungue (psis miximas raras veces sen ne=
ﬁssarias. La dosis usual varia de 20-40 mg/kg/dia. La reg---
puesta es rdpida en las primeras 48 horas. Los efectos secun-—
darioa relacionados con la dosis incluyen nadseca, vomito, ann-
rexia, cefalea, fatiga, letargia y mareos. Los cfectos toxi-=
cos pueden disminuir después de una ligera reduccidn de la do-
als, siendo rara vez necesaria la descontinuacidn de la droga.
Los efectos tdxicos no relaciopados con la dosis incluyen ----
rashs cutdneos, discrasias sanguineas, reacciones alérgicas y
lupus eritematoso sistémico. Se recomienda recuentos sangui--

neos celulares frecuentes.

Su mecanismo de accidn es desconocido. Setenta por ciepto 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).



S

Acido Valproico 1 {&cide 2-propilpentanoico; DEPAKENE) .

Es rapidamente absorbido alcanzando niveles séricos miximos en
mence de 4 horas. Se une extensamente a proteinas e inter—---
actia con otros agentes, la vida media del Acideo Valpreico, la
cual puede ser mas variable en nifos que en adultos, varia de
las 8 a las 15 horas., Puede tnhcrementar los niveles de --=---
Fenobarbital y puede reducir la dosis sérica tetal de Fenitofa
mientras gue incrementa la Fenitoina libre. La Fenitoina, el
Fenobarbital ¥ la Primidina pueden digminuir Ia vida media del
Acido valproico. La desis inicial es por dekajo de 15 mg/kg/-
dia con incrementos semanales de & mg/kg/dia,. Una dosis dia--
ria de mantenimiento de 20-60 mg/kg., pueden ser necesarios --
para lograr un 6ptimo control de las c¢risis. Los niveles séri
coa terapeiiticos varian en el range de 50-100 megrs/ml, El1 -=-
Acido valproico debe scr administrédo usualmente tres veces al
dia, debido a su vida media relativamente corta, sin embargo,
horarios de administracién menos frecuentes hap resultado efeg
tives., Los efectos secundarios mds frecuentes del Acido —-—--
valproico Bon la naiisea y los calambres abdominales gque, pue—-—
den aparecer al inicio del tratamiento y desaparecen a la re--

duccifn de la dosis o a la administracion algin alimento.



La sBedacibén y la ataxia son raramente notados con la administra
cién de Acido Valproico solo, a;nque la interaccidn con =-——----
Fenobarbital puede ser responsable. El ipcremento de peso y la
caida tranesitoria de pelo pueden ccurrir. La inhibicifn de la

agregacién plaguetaria ha sido reportada pero no se han reporta

do alteraciones sanguineas (sangrados).

Han side reportados caseos de hepatotoxicidad fatal después del
use del heido Valpreoico. Cuando existen alteraciones de las --
pruebas de funciopamiento hepitico como elevacidn de la TGO y -
de la TGP el Acido Valproico debe ser reducido o suspendido, -
El mecanismo de accidn ha side pustulade como la inhibicidn de
la diseminacién de la descarga, incremento de la actividad del
icido gamma amino buﬁirico a través de una reduccidn de la enzi
ma degradadora del GABA, disminucién del &MP ciclico en el cere
belo e incremento en la conductancia del potasio, {9,13,14,15,

16,17).

Clopazepam 1 {Derivado Clorinado del Nitrazepam),
Se ha encontrado que es tan efective como la Bthosuximida. E1
Clonazepam parece ser bien absorbido y sus niveles séricos maxi

mos ocurren de l1-4 horas después de la administracidn por via -



oral, El Clonazepam se une en un 47 % a proteipas y tiene una
vida media entre 22 y 23 horas. Upa alta tasa de efectos se—-
cundarios limita su uso extenso. Los efectos secundarios mas

comunes son somnolencia, ataxia, cambios de la conducta y de -
la pergonalidad, tales como hiperactividad, inguietud, incapa-
cidad para fijar la atencidn, irritabilidad y agresividad. --
Nistagmus, macrcos, disarLria e hipotunia son menns comunes. =
Una frecuencia incrementada de varios tipos de crisis epilépti
cag ha side reportada. La hipersecrecidn puede ser muy problpe
mAtica en los nifios pequefios, Complicaciones hematolbgicas y

de:matolégicas han sido ocasionalmente reportadas, El mecanis

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

Carbamazepina.

Introducide en 1962, derivacdo de la iminostilbina,

Dosis : 20-30 myg/kg/dia; Se inicia a una dosis de 10 mg/kg/dia,
incrementdndose paulatinamente hasta alcanzar las dosis de man
tenimiento de 20-30 mg/kg/dia.

Nivel Sérico Terapedtico : 6-12 megr/ml.

Reacciones secundarias : mareos, somnolencia, ataxia.y nadsea,
disfuncién hepitica y deplecidn de la médula dsea, por lo gue
se recomienda monitorizacidn mediante estudios de laboratorio

para su deteccidn temprana, (15,16},



Fengbarbital.

Introducido en 1912, actualmente es uno de los anticonvulsivan
tes mas usados, Induce las enzimas microsomales hepdticas res
ponsables del metabolismo de la bilirrubina los estercgides, --
asf como de la Fenjitoina,

DoBis : 4-6 mg/kg/dia por via oral eada 12 horas.

Nivel Sérico Terapedtico : 10-30 mcgr/ml.

Reacr_‘.inncs secundarias : rashs cutdneos, fiebre por medicamen-
tog y somnolencia; ocasicnalmente puede causar hiperactividad,

irritabilidad ¢ insomnio parad&jicos. [15,16).

Acetazolamida.

Generalmente usada como droga secundaria adjupta a otros anti-
epilépticos.

posls : B8-30 mg/kg/dia, via oral; dosis maxima 1 gr. al dia.
Reacciones secundarias : parestesias, poliuria, mareos, irrita

cidn ydstrica e hipokalemia transitoria. (15,16).

No hay una regla para decidir cuando suspender el tratamiento.
Algunos investigadores han recomendado un perfodo minimo de 2

afios sin crisis epilépticas antes de descontinuar el tratamien



- fh =

to. Otros autores recomiendan un perfodo minimc de 3 afios li-
bre de crisis con un afic posterior para descontinuar el medica

mento anticonpvulsivante.
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PROTOCOLO _DE MANEJO DE PACIENTES CON CRISIS DE AUSENCIA.

DiagnGstico : El atague de Ausencia Simple, es caracteri=-
zado por inicio y terminacidn abruptos, con interrupcién

de la actividad gue se estd realizando, Qirada fija o des
viacibn de la mirada conjugada hacia arriba. Al término

&e la crigis, el paciente reasume la actividad que estaba
realizando al inicio del ataque.como =i nada hubiera suce
dido. Electroencefalogrificamente se caracteriza por des
cargas generalizadas sincrdnicas y simétricas de complejo
Punta ¥ Onda lenta 3 Hz.

Pueden haber Crisis de Ausencia que se acompafien de oktros

componentes, por lo gque se clasifican :

a) Ccriais de Ausencia con disminucidn de la conciencia =--
solamente.

b} Crisgis da Ausencia coh componentes clénicos levesm.

¢) Crisis de Ausencia con componente aténico.

d) Criais de Ausencia con componente ténico.

e} Crisis de Ausencia con automatismos,

£f) crisis de Ausencia con componente autondmico.
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mratamisnta : Debe iniciarse con la administracidn de un ~

golo medicamento, siendo ajustada la dosis hasta lograr -—
concentraciones séricas efectivas., S§i después de esto no

hay mejoria, una megqunda droga debe ser agroegada,

a) Ethesuxkimida : (2arontin, medicamento de primera elec--
cién, no disponible comercialmentel.

- Dogis @ 20-40 mg/kgsdfa:; por via oral (bien absorbi--

da} cada 12 horas.

- Hiveles terapeiticos t1 40-100 mcgrs/ml.

- Efactos secundarios relacionados con la dosis 3 nad--
sea, wvbmito, anorexia, cefalea, fariga, letargia y -~
mAreocs .

- Efectos secundarjios no relacionades con la dosis @
rashs cutfnecsa, discrasias sangulineas, reacciones --~

alé&rgicas y lupus eritematosc sistémico.

b) Acido Valproico s Encontrado por algunos avtores tan ~-
efectivo como la Ethosuximida.

- Dasgis 1 20-60 myg/kg/dia en 3 dosis al dia. Se debe -

inieinsr a doais de 15 mg/kg/dia e ir aumentando 5 --—-

mg/kg. por semana hasta lograr dosis Gtiles.



- Reacciones secundarias : Naidsea y calambrea abdomina
les que desaparecen al reducir la dosis o al adminis
trarle con algiin alimento.

S2 ha reportado hepatotoxicidad e inhibicifn de la -
agregacidén plaquetaria por lo que se debe monitori--
zar las pruebas de funcidn hepdtica y datos de san--

grado,

¢} CLlonazepam : Tan efectivo como el Valproato, sin embar
go, sus efectos sccundarios limitan su uso. As{ mismo
se ha reportado telerancia al medicamente.

- Posis : 0.03 mg/kg/dia, en 3 dosis por via oral.

- Reaccionesa secundarias ; Somnolencia, ataxia, cambic
en la conducta y de la peraconalidad, nistagmus, ma--
reos, disartria e hipotonia. Aumento de gecreciones,
alteraciones hematoldgicas y dermatoldgicas han sido
reportadas. No hay una regla para decidir cuando --
terminar el tratamiento. rhlgunos autores recomien--
dan un perfiodo minimo de 2 apos sin crisis epilépti-
cas antes de descontinuar el tratamiento. Otros ---
autores aconsejan un pericdo minimo de 2 afos libres
de crisis, con un afio posterior para descontinuar ei

medicamento anticonvulsivante.



d) Nitrazepam s
- Doais 1 0.5-1 mg/kg/dia, en 3 dosis por via oral.

=~ Reacciones secundarias y precauciones lgual que el -

Clonazepam,

e} Acetazolamida :
- Dusis 1 8-30 mg/kg/dia por via oral; dosis diaria mi
xima de 1 gr. al dia.
- Reacciones secundarias : parestesias, poliuria, ma--
reos, irritabilidad géstrica e hipokalemia transito~-

ria. (15,16).

£) Fenobarbital : Introducide en 1912, actualmente es uno

de los anticonvulsivantes mas usados, Induce las enzi

mas microsomales hepdticas responsablea del metabolis-~

mo de la bilirrubina, los cstercides asfi como de la —-

Fenitoina,

- Dosis f 4=-6 mg/kg/dia por via oral cada 12 horas,

- Nivel Sérico Terapeltice ¢ 10-30 mcgr/ml.

- Reacciones secundarias : rashs cutdneos, fiebre por
medicamentos y somnclencia: ocasionalmente puede cau
sar hiperactividad, irritabilidad e inscmnic paradd-

jicos. (15,16}.
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ACOTACIONES

BROTOCOLO DE DYAGNOSTICO ¥ EJO DE AUSENCIAS

TIPICAS.

1)

3}

4}

El diagndstico de Ausencia Tipica se presenta en un pa--
ciente con Audpensién brusca de la actividad, lo cnal ~-

dura habitualmente 10 scgundeos, on promedic ¥ reanuda~--+

€i6n también slGbita. El pacient® al hipepventilar repro
duce la <risis v al obtener un clectroedcefalogramia, -

dste se presenta con cspigd-ondd de 3 CPs,

El medicamento de primers eleccidn ea la Etheosuximida &

dosis de 20-40 mg kosdis. por via oral.

Habltualmente, con este medicamento se controlan las erf
8is en la gran mayoria de los casos indicindoge contie-—-

nuar el tratamiente hasta por 2-31 afes despuds de ig -~

cual me¢ retira padiatipamente,

En vaso de no disponergse de este medicamento, ae inicia

el maneja con Acido Valproico a dosis da 20-80 mg/kg/dia.



ACOTACIONES AL PROTOCOLO DE DIAGNOSTICO Y MANEIO DE AUSENCIAS

TIPICAS.

1}

2)

3}

4)

El diagndstico de Ausencia Tipica se presenta en un pa--
ciente con suspensidn brusca de la actividad, lo cual --
dura habitualmente 10 segundos, en promedio y reanuda---
cién también sdbita. El pacien;e al hiperventilar repro

duce la e¢risis y al cbtener un electroencefalograma, =--

éste se presenta coh cspiga-conda de 3 cps.

El medicamento de primera eleccién es la Ethosuximida a

dosis de 20-40 mg/kg/dla, por via oral.

Habitualmente, con este medicamento se controlan las cri

.8is en la gran mayoria de los casos indicdndose conti---

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

cual se retira paulatinamente.

En caso de no disponerse de este medicamento, se inicia

el manejo con Acido Valproico a dosis de 20-60 mg/kg/dia.
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En caso de aparecer efectos colaterales que obliguen a su
suspensién, se usan el Nitrazepam ¢ el Clonazepam a dosis

de 0.03 mg/kg/dia vy 0.5-1 mg/kg/dia.

En caso de no controlarse las crisis se agregan o substi-

tuyen por AcetaZolamida a dosis de 8-30 mg/kg/dia,



ACOTACIONES AL PROT'OCOLO DE DIAGROSTICO ¥ MANEJO DE AUSENCIAS

ATIPICAS.

1)

2)

1)

4)

Paciente con interrupcidn de la actividad, habitualmente
con duracién de mds de 10 segundos, con EEG caracteris--
tico y alteraciones asociadas como son componentas cléni
co, ténicos, aténicos, automatismos o componentes autongd

micos hacen el diagnéstico de Ausencia Atipica.

El medicamento usacdo inicialmente es la Carbamazepina --
inicialmente a 10 mg/kg/dia, hasta alcanzar la dosis de

20~30 mg,/kg/dia.

Si coh este medicamento se logra el control de las gri--
sis., el paciente prosigue el tratamiento por 2-3 afos, -
con vigilancia por parte de la Consulta Externa de Nou-=-

rologla.

En casp de que no se logre el control de las crisis o ==
bien, de gue aparezcan efectos indeseables gue cbliguen
a la suspensidn del medicamento, se inicia el fenobarbi-

tal a dosis de 4-% mg/kg/dia, vigilando las reacciones =
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secundarias y los niveles
51 se logra el control de

como en el apartado 3.

En caso de no contrelatrse

les severos., sc inicia el

séricos,

las crisis se continGa su manejo

o presentarse efectos colatera--

maneijo con Bepsodiacepinag, habi

tualmente Clonazepam a dosis de 0.03 mg/kg/dia por via ---

aral on 3 <dosis. O bilen,

En caso de control se maneja como en

Nitrazepam 0.5-1 mgskg/dlia.

el apartado 3.
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SINDROME DE WEST.

Es conocido también como Crisis Qe Salam, Espasmos Infantiles,
Espagmos masivos, Encefalopatf{a con hipsarritmia y Petit Mal -
propulsivo. Es una forma de epilepsia de la temprana infancia
caracterizada por contracciones musculares (nicas {(espasmo in-
fanril) o en salva, en flexién o en extensidn, (1,9).

Es un Sindrome caracterizado por s
a} Espasmos mioclénicos generalizades,
b} Retraso psicomotor,

¢} Electroencefalograma con hipearritmias.

Lag contracciones cldnicas pueden durar zna fraccidn de segun-
do o algunos segundos v pueden ocurrir contracciones miocléni-
cas. Se pueden presentar con flexidn (caida) de la cabeza o =~
ser mis complejas con flexidn de la cabeza, tronco, cuelle y -
brazoe con abduccidén de los hosmbros (movimieatos gue recuecrdan

al reflejo de More). {1,9,13,14).

La otra forma es de espasmo extonsor, © bien con extonsidn de
cuello, tronco y extremidades o abduccidn de hombras y exten--

8ién do oxtremidades inferiorcs. MNa se ha aclarade si hay o -
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L5
no alteracién de la conciencia durante los atagques., Algunos -
atagues ocurren en salvas de hasta 30-40 espasmos o ser aisla-
dos, Son més frecuentes al despertar o al ger estimulado el -
paciente {incluso al ser alimentado). Las manifestaciones --=-
autondmicas como palidez, rubor, diaforesis, dilatacidn pupi--
lar, lacrimacién y cambios en el patrdn respiratorio, incluyen

do paro, también se¢ pueden prescentar. (1,%,13,14}).

Suele haber formas mixtas de flexifn-extensién o acompafarse -
de desviacidn conjugada de globas cculares generalmente asocia

da con espasmos en extensidn.

ExXisten casos incomplectos con ausencia de alguno de los elemep

tos de la triada lo cual no excluye el diagndstice. (13,14).

ETIOLOGIA,

e han dividide en dos grandes grupos 3 la forma sintomitica y

la idiopética.

Forma Ydiopitica : Ocurren en pacientes sin antecedentes prena

tales, perinatales o postnatales positivos., $Sin rausa detecta

ble, generalmente pacientes con desarrollo pormal preavio a la

Hﬂ? Pfﬁg-

b
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prasentacién de loa espasmoes, los cuales apArecaon mas tarde —-

que en la forma sintomatica, se reauelven espontaneamente y no

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

Forma Siptomitica ¢ Tiene una diversidad de patologfas asocia-

das que punden ser separadag en ¢

a)

b}

c})

Factores prenatales 1 toxemia del émbarazn. cmbarazo Ac -
edad avanzada, historia de abortos previoes, c¢omplicaciones

del cmbarazo como infecciones del primer trimestre (enferme
dad por inclusién citomegdlical, hemorraglas, enfermedades

congénitas {facomateosis ~ Escleresis Tuberocsa), Sindrome de
Aicardie, Sindrome de Down, aminoacidurias {fenilcetonurial
{313,14).

Factores perinatales : parte traumdtico, anoxia al nacimien
to, ictericia neonatal y bajo peao al nacimiento.

Pactores postnatales : meningitis, lesiones traumiticas ce-
reprales con hewmorragia, trombosis o hematoma Subdural, in-
munizaciones (componentes Pertussis dé la DPT). La hipogli

cemia puede scr un factor precipitante. {13,14),

En muches casos la ctiologia es multifactorial. En 50 % de --

los cases la ceusa es desconogida. Entre las cauvsas citadas -

podemoas encontrar tres grupos
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a) Causas mis frecuentemante asociadas : Easclerosis Tuberoaa,

Enfermedad de Tay Sachs y fenilecetonuria.

b) Causas asociadas 1 Enfermedad de jarabe de maple, Sindrome

de Alcardie, ausencia de cuverpo calloso, holopreosencefalia,

hipoglicemia, higromas subdurales y colecciones ligquidas, ~
hidrocefalia, hipocalcemia, hiperglicemia no cetésica e in-
feccidn por virus de inclusifin citomegélica,

¢) Causas menos frecuentemante asociadas : dependencia a la --

doxina, cero-lipofuscinosis newronal, lisencefalia, Sindro-

ma de nevo scbaveo lineal, 3-metil-crotonil-glicinuria, hig
tinemia, inmunizacidn pertussig, hiperornitinemia con hiper
amanemia, incontirencia pigmencaria y Sindrome de Crigler--

Najjar. (13,14},

EXAMEN NEURQLOGICO.

Grupo Ydiopdtico z

rrollo neuroldédgico es normal hasta la aparicidén de la epilep--

Usualmente ¢} examen es normal y el desa--

aia.,
Grupo Sintomitice : Puede haber estigmas de enfermedad prena--
ral como espasticidad, flacidez, micro o macrocefalia, corio--

rretinitis, Sindrome de Dawn, esclerosis tuberosa, etcetora,

La TAC pueds mostrar hidrocéfalo eomunicante o ausencia de -~

cuerpo calloso,
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QURSG ¥ BROMOSTECO.

La edad de presentacién es deade el mes de vida hasta los 2 ---
afios (habitualmente a los & meses). En el grupo sintomftico -~
la edad de presentacidn ra Erecuentemente mis tomprana. En el

grupo ldiopAtico la edad de aparicidén es caraceeristicamente --
antre 3 y © meacs de cdad. En los nifies con daio cerebral aove
ro pueden estar sobrepwestns ctro tipo de ¢risis por cjemplo, -

ténico~clbnicas generalizadas, ({10,13,14).

Una vez gque los espaswmes aparccan tienden a lncremcntarse en --
frecuencia e intensidad ¢on detencidn del desarrolle neureldgi-
co, mesetd e incluso regresidn, éato puede ser reversible con -~
la apropiada intervencién terapefitica con cesc de los atagues y
normalizacidn del EEG particulammente en la forma idiopdtica.

110,13,14}.

Segin el curso natural de las crisis, éstas pueden remitir es--
pontaneamente entre lbs 3-4 anos de edad: sin embarga, pueden -
progresar a otro tipo de crisis (Sindrome de Lennox~Gastaut}, -

¢rigis de Ausencia o ténico-clénicas. (1,.8,9).
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Antes del tratamiento actual la mortalidad excedia el 30 % y -
la causa mis comin de muerte era la peumonia por aspiracitn.

En los reporxtes rcciantes la tasa de mortalidad es del 20 %.

141,

Los pacientes del grupo sintomitico presentan retraso mental ~
habitualmente al tiempo de comienzo de las crigis a diferencia
del grupo idiopdticoe en el cual el desarrollo ncoureldgico al -
tiempo de inicio de las crisis es normal. En el grupe idiopd-
tice el prondstico en la esfera intelectual es mis favorable,

(14) .

ANORMALINADES ELECTKROENCEFALOGRAFICAS.

El EEG caracteristico cs descrito como hipsarcritmia (Hipsa =
Montafia, pico o elevacién)l ton gndas lentas de alto voltaje y

polipuntas gen:-ri. .8y constantaes. Las puntas o ecspigas —

varian en durauiin ¢ amplitud, pucden sor favorables, multifo-

cales o generalizadas pero casi siempre constantes.

Apatrte de este patrdn tipicp, no patognoménico pueden exiatir
otras variaciones, siendo la hipsarritmia un fenémeno relativg

mente transitorip'y adn ocasienalmente pucde ser visto on otro
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tipo de crisis, lo gue indica que la hipsarritmia no es patog-
nomdénica o sindnima de Sindrome de Weat o Espasmos Infantiles.

(13.,14).

TRATAMIENTO,

51 es descubierta alguna de las condiciones asogiadas a esta -
patologia, ésta debe ser tratada mediante las medidas apropia-
das. Después dJde tratar las patologias asociadas el paciente -
debe ser tratado con ACTH. Existe gran controversia eptre los
esguemas usados por diversos autores, asi mismo no hay un con-
senso acerca de ai la terapia con Prednisona es cquivalente a
la terapia con ACTH, aungue parecec ser gue la terapia con ACTH
es mAs efectiva y la razén de osto parece sor debido a que la
ACTH no ejerce su efecto totalmente a través de la moviliza--—-
cifin de los corticosteroides., La ACTH puede contener un ncurg
transmisor péptido gque ejerce su efecto independientemente del

componente esteroideo (rortisol). ({5,7,11,12,13,14).

El gel de ACTH es administrado intramuscular una vez al dia --
per la mafiana imitando el ciclo diurnoc normal. La dosis es de
100 U/Mz/dia. La dosis varia de 30 a 40 U diarias., La desis
es administrada diarjiamente durante 3 semanas, si los episp---

dios «del paciente han cesado o disminuido en nimero la terapia



es continuada en dfas alternos por 3 semanas mids después de --
lo cual 1a medicacifn es retirada disminuyendo un 20 % Je la -

dosia por semana.

Sf después de 3 semanas no ha ocurrido mejoria se administra -
una semana mds de tratamiento en dias alternos después de lo -
cual gse retira la dosis en dfas alternos disminuyendo un 20 %

cada semana.

Durante al pericdo de hospitalizacidén se debe instruir a les -
padres acerca de las técnicas de inyaeccifn y la rotacibn de =-

los sitips de inyeccidn.

La Prednisona como Scgunda eleccidn se administra a dosis de =

75 mg/rn2 8i no es posible administrar la ACTH.

La Prednisona se administra -urante 3 comanas. si hay buena ~=
respuesta s ‘—lministra durante 3 semanas mids en dias alternos
y se descuntinla posteriormente con disminucidn del 20 % de -
la dosis cada semana. SI después de 3 semanas no hay respues-~
ta a la Prednisona, ésta Be administra una semana mds en dias

alterncs y posteriormente se retira disminuyendo la dosis en -
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un 20 % cada semana. Si ne ha habido respuesta con ACTH o =--=-
Prednisona, se puede iniciar tratamiento con Acido valproico a
20 mg/kg/dia en 3 dosis (niveles terapelticos de 50-100 mcgr/-
ml). Algunos autores asocian Acido Valproico (30-60 mg/kg/dia)

a la ACTrH.  (6,13,14}).

Otras drogas usadas en el manejo del Sindrome de West son las

Benzodiazepinas

Clonazepam : A dosis de 0.03 mg/kg/dia en 3 dosis con una hue-
na respuesta satisfactoria en un 20 % de los pacientes pere, -
existe desarrollo de tolerancia con somnolencia y aumento de -
la salivacidén como reacciones secundarias.

Nitrazepam : A dosis de 0.5-1 mg/kg/dia con respuesta satisfac
toria en un 50 % de los pacientes. También exiate tolerancia,
aproximadamente los dos meses de tratamiento. con efecto gecun

darios similares a los del Clonazepam. {3,4,13,14),

Con ACTH o Prednisona la respuesta cuande ocurre o5 usualmente
rdpida con resclucidén de las crisis 2 las dos semanas de trata
miento con normalizacidn electroencefalogrdfica, El porcenta-
je de éxito varia del 20-80 % con mejores resultados en el gru
po idicpatico; sin embargo, las recaldas pueden ocurrir en =--

ambos grupos después de descontinuar la terapia.  (13).
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Las reacciones secupdarias a la terapeiitica esteroidea son ---
hiperglicemia, hipertensidn, retencidn de sodio, deplecidn de
potasio, (Glceras gdstricas y duocdenales, acidosis diabética e
infecciones con septicemia inclusive., La hipertensidn puede =~
ser tan severa gue obligue a descontinuwar el tratamiento, EIl
tratamiento con ACTH puede causar cambios cerebrales {(reversi-
bles) en el TAC como dilatacién del sisteoma ventricular con --

atrofia cerebral. (2,13,14).

DIETA CETOGENICA.

Esta es ocasionalmente eficaz, sin cmbargo., es dificil de lle-
vay a cabo en nifos peguefos, dificil de preparar y puede oca-
gionar deficienclas nutricionales como desnutricidén protéica.

Se emplea primero un plan, administrande una proporcién de ca-
lorfas de grasas/calorfas de carbohidratcs de 3¢l ascgurando -
primero las necesida<ies protéicas. Se debe monitorizar la pre
sencia de cuorpes .etdnicos en la orina mafiana y tarde. Si no
ge lpgra la cc:usis con este plan se inicia una dieta con una

proporcid- e 4:;1. Entre los problemas mads frccuentemente con-
contrades estdn la hipoglicemia, los wOmitos y la deshidrata--

cién. (13,14},
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PROTOCOLO _DE MANFJQ DE PACIENTES CON SINDROME DE WEST.

I} Diagndstico de Sindrome de Wost
a2) Espasmos miccldnicos generalizados.
b) Retraso psicomotor,

c) Electroencefalograma con hipsarritmia.

1Y) Tratamiento :
En caso de existir alguna patologia asociada, éséa debe -
ser tratada, asi mismo cualguier proceso séptico os a&ll--
minado.

a) ACTH (primera eleccitn).

Dosis : 100 U/m2 de 5C/dia durante 3 semanas.

via r Inyeccidn intramuscular.

- 8i hay buena respuesta del paciente con cese © dismi
nucién de los episodios miocldnicos, la terapia es -
continuada en dias alternos durante ) semapas mis, -
después de lo cuwal la terapia es descontinuada dismi
nuyendo up 20 % de la dosis cada semana.

- 5i después de las primeras 3 semanas de tratamiento,
no ha habido buena respuesta, se administra una se=--

mana mis de tratamiento en dias alternos después de
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1o cual se retira el medicamento en dias alternocs ---
disminuyendo un 20 % de la dosis cada semana.

- Reacciones secundarias : Hiperglicemia, hipertensién,
retencidn de sodio, deplecidn de potasio, ilceras gis
tricas o ducdenales, acidosis diabética e infecciones
con septicemia inclusive,

- Porcentaje de éxito : 20-80 ¥ con mejores resultados,
en el grupo idiopdtico. Las recaidas pueden ocurrir
después de descontinuar la terapedtica.

b) Predniscona (sequnda eleccidn)

Dosis 1 75 mg/m2 de sC/dia durante 3 semanas.

- 5i hay buena respuesta, se administra la misma dosis
durante 3 semanas mis cn dias alternos y se desconti
nia posterjormente con disminucién del 20 % de la do
s8ia eada scomana.

-~ 81 despuéa de las primeras 3 semanas de tratamiento,
no hay buena respucsta, se administra la Prednigona
a i1a misma dosis una Bemana mds en dias alternos y -~
poateriormente se retira dis»icaydéndola un 20 % cada
sCmana.

- Reaccioneés secundarias ¢ Iyual, sin diferencias sig-

nificativas con Prednisona y con ACTH.
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c) Acido Valproico »

d)

En caso de no haber respuesta con ACTH o con Prednisona.
bosis ¢ 30-60 mg/kgsdia, iniciando a 15 mg/kg y Be ————=
aumenta 5 mg/kg cada semana hasta obtener respuesta.
Niveles Séricos Terapeiticos : 50-100 mcgrs/ml.

La via oral alcanza niveles séricos maximos en menos de

4 horas,

- Reacciones sccundarias @ NafGsea y calambres abdeomina--
lea, incremento de peso, caida de pelo e inhibicidn de
la agregacién plaguetaria geheralmente sin manifesta--
ciones clinicas.

Algunos autores asocial el Valproato a la ACTH,

Benzodiacepinas s

Clonazepan

Dosis ¢t 0,03 mg/kg/dfa en 3 domis, buena respuesta en —-

20 % de los pacientes.

~ Reacgiones secundarias : Tolerancia al medicamento, --
habitualmente a los dos meses de tratamiento, somnolen
cia y avmento de las secreciones, principalmente la sa

livaciGn.



a}

Nitragepam 3
Dosis s 0.5 a 1 mg/kg/dia en 3 dosis. Respuesta satig
factoria en un 50 % de los pacipntas.

~ Reacciones secundarias ; similares a4 las del Clonaza

pam.

Dieta cetogénica ¢

Ocapionalmente eficaz, difficil de lleovar a cabo en hi-
fios pequefios y de preparar. Puede gcasionar deflclen-
cias nutricionales principalmente protéicas.

Se emplea una proporcién de calorias de grasascalorias
de carbohidratos de 33l asequrando primere las necesi-
dades protéicas,

5e monitoriza los cuerpus cetfnicos en orina, mahana y
tarde, si no se logra la cetosis con este plan se ini-
cia una dietas con una proporcidn calorias grasa/calo--
rias carbohidratos de 4311,

Entre los efectos indescables de esta dieta se encuonn-—

tran ta hipeglicemia, los vémitos y la deshidratacidn.
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ACOTACIONES AL PROTOCOLO DE DITAGNOSTICO Y MANEJO DEL SINDROME

DE WEST.

1}

2)

3)

4)

La triada diagndstica del Sindrome de West no siempre se
encuentra completa, porgue vl retardo mental puede ¢ no -~
presentarse dependiendo del tiempo de evolucidn del pade-
cimiento. Habitualmente lo primero gue encontramos es un

paciente lactante menor con espasmos infantiles.

5e realiza electroencefalcgrama el cual puede resultar —--
anormal con hipsarritmia con lo gque se hace el diagnéati-

co de S{ndrome de West,

De haber electrocncefalograma anormal sin hipsarritmia se
recomienda internar al paciente a fin de vigilar las cri-
gis convulsivaas o rccqnsiderar el diagndstico, con 1o -~=
cual sc puede descartar otras crisis parecidas o bien co-

rrob=var les edpasmos infantiles.

En caso de¢ hacerse el diagndstica de Sindrome de Weat o =
bien espasmos infantiles s i:omia manejo cuon esteroides,
ACTIi o en caso de no encontrarse disponible @sts, con -~~~

Prednisona.



5)

6)

)

8}

9)
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5i existe buena respuesta con el tratamiento esteroideo y
el desarrollo neurclégice es normal se establece vigilan-
cia a través de la Consulta Externa. De existir desarro-
l1lo neurolégico anormal se indica la rehabilitacidén tem--

prana del paciente.

51 hay mala respuesta al manejo'osteroideo se inicia tra-

tamiento gon Acldo Valproico,

De existir mala respuesta al Acido Valproico se anfade, ya

saa Clonazepam o Nitrazepam.

Pe no haber control se suspende ol Acido Valproico y se -

usan Benzodiacepinas, Nitrazepam o Clonazepam, asociadas

a la dieta cetogénica.

En caso de no existir buena respuesta estarfamos frente -
a upn caso de crisls de dificil contreol cuyo manejo no es

el motivo del presente trabajo.
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2)

3}

4)

s)

6)
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SINDROME DE LENNOX-GASTAUT.

Considerado como un eindrome relacionado a la edad y condicicn
dal desarrollo, con cdad de prescntacidn variable (promedio de
2 a B afios). El Sindrome de Lennox-Gastaut puede ser la oxpre
8ién clinica en la siguiente edad del Sindrome de West. E1 -—
diagnéstico del sindrome de Lennox-Gastaut se hace por la pre-
sencia de 3 {9.,11).

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

{Petit Mal Variant}.
b) Retraso mental.
c) Electroencefalograma con descarga de complejos Punta-Onda -

lenta de 2 Hz,

Las crigis se pueden manifestar como ausencias ¥ crisis moto--
ras (Ausencias Atipicas), alteraciédn de la conciencia y caida
de la cabeza hacia adelante (espasmo nutans) o bien flexidn =--
brusca de las rodillas y caida (crisis a;titicas). crisis de -
desviacién de la cabeza y ¢lobos o:ﬁlares {crisis adversivas)},
contracciones bruscas de uno © varios misculos (mioclonias) o
pérdida de la conciencia con convulsiones ténico-cldnicas ge--
neralizadas. Pueden prescntarse una o dos formas en un mismo

paciente o bien cn sucesidn conforme a la edad. (2,4,9,11,12).
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Otros términos que han sido usados son crisis astdticas, epi--
lepoia akinética, epilepsia motora menor, petit mal propulsivo,
petit mal akinético y epilepsia miokinética severa de la tem--
prana infancia cen onda-espiga lenta. (9).

Lennox la describe como "La triada Petit Mal™, la cual incluia,
a) Petit Mal, b} Crisis mioclénicas y c) Crisis astfiticas; pos
teriormente, otros autores agregaron un cuarto componente g ~-
d) Sacudidas mioclfnicas masivas “Cuartete Petit Mal®*. (2,4,

9,11,12) .

Manifestaciones clinicas.

Estas varian ampliamente de acuerdo a la edad de aparicién del
sipdrome. Cuande comienzan antes de los dos afos de edad, es

frecuaente gue, copndistan en parpadeos3, caida de la cabeza y -~
ocasiopalmente crisis de risa o ruber. Después de los 2 ados

de edad ason frecuentes los parpadeos. caida de la cabeza y eri
pis astAticas. Antes de los 4 afios de edad, las ausencias cld
sicas son pocr frecuentes y cuando ocurren frecuentemente anupn
cian o antecoden a la aparicién del Sindrome de LennoX-Gastaut,
Las crisis akinéticas (drop attacks) pucden ser de diversas va
riedades cocmo la caida de la cabeza {(epilepsia nutans) O exis-

tir pérdida del tono muscular con caida -el paciente, usual---
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mente con alteracidén de la conciencia durante la caida, Oca-~-
sionalmente hay pérdida del tono durante una serie de crisis -
de ausencia con desviacidn de la mirada conjugada, parpadeos y
leves componentes clénicos con evidente alteracidn del estado

de conciencia. A veces se asocia una sacudida miceldnica con

el comienzo de la caida {atague astdtico-mioclénicol. Existen
ausencias prolongadas con leves compénentes clénicos. Lag =--
ausencias pueden ser muy prolongadas, existiendo casos con du-
racién de dfas a semanas (Status de Ausencia}. (1,4,5,9,11,12)
Durante las ausencias prolongadas ¢l paciente puede gbedecer -
Ardenes y alimentarse, pero permanece obnubilado e incapaz de

llevar a cabo eficazmente tareas secuenciales complejas con --
conducta confusa prolongada, crisis de llanto o risa ipmotiva-

dos y falta de sentido de autoconservacidén. (4,9,10,11,12}.

Las crisis ténico-clénicas generalizadas, crisis ténicas y ===
erisis clbénicas ocurren en mis del 60 % de los pacientes con -
Sindrome de Lennox-Gastaut. Las cfisis.ténico—clénicas genera
lizadas son frecuentemente nocturnas, ocurriende particular---
mente al dormirse o al despertar y tendiendo a ocurrir en aal-.
vas. En algunos pacientes el Sindrome de Lennox-Gastaut ini--

cia con una crisis tdnico-clénica generalizada., (4,9,11},
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En todos los pacientes es frecuente una periodicidad en la fre
cuencia de las crisis con episcdios prolongados de crisis mez-
clados con perfodos relativamente libres de atagues. Durante

las crisis los pacientes pueden caer sufriendo dafios severos -
en cabéza, cara, dientes y fracturas generalmente de extremida
des superiores, por lo que, se recomienda el uso de cascos pro

tectores {foot-ball o hockeyd). (1,4,5,9,10,11,12}).

ETIOQOLOGIM,

De acuerdo a los pacientes con Sindrome de Lennox-Gastaut pue-
den ser divididos en :

a) Primario o idiopéticas,

b} Secundario o sintométicos.

En el grupo secundario existen antecedentes patolSgicos positi
vos y constituyen del 30 al 70 % de los casos con Sindrome de

Lennox-Gastaut .

En el grupo secundario existen factores prenatales como malfor
maciones cercbrales, facomatosis, infecciones congénitas como
toxoplasmosio y otras anormalidadus fetales. Existen factores

perinatales como parto distficico ¢on Apgar bajo {aproximada---
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mente en un 10 %} y factores postnatales como hipoglicemia neo

natal, meningitis y sindrome hemiconvulsivo hemipléjico.

Otras causas son esclerosis tuberosa, lipidosis, encefalopa---

tias subagudas e hiperglicemia no cetdsica.

Con el degsarrollc de mejores té&cnicas diagnésticas probablemen
ta mids casos "primarios” sean integrados al grupo secundario o

sintom&tico.

En ambos grupos (idiopdtico o sintomdtico)} hay una alta fre---
cuencia de anormaljdades demoatrables por TAC principalmente,

atrofia cerebral predominantemente subcortical. (1,9,11).

EXAMEN NEUROLOGICO.

Este revela anormalidades en la mitad de los cases. Puecde ---
haber un perimetro cefilico pequefo (no microcefalia), esotro-
pias y exotropias, hiperreflexia teédinosa profunda simétrica

o asimétrica, clonus del tobille y respuesta extenscora plantar
los cuales gon vistog en un 20 % - 50 % de los pacientes con -
Sindrome de Lennox-Gastaut. Muchos nifips tienen retardo psico

motor manifestado de diferentes formas. (1,9,11l}.
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ELECTROENCEFALOGRAFIA.

Las caracteristicaa electroencefalogrdficas fueron descritas -
inicialmente como "variant petit mal" o complejos espiga-onda

lentos., Los picos o espigas pueden ser negativos o trifdsicos.

Los complejos espiga-onda pueden variar entre diferentes regig
nes del encéfalo. La actividad de fondo es caracteristicamen-

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

Pracuentemente, los complejos son asimétricos y pueden ser sip

crénicos y asincrénicos entre los dos hemisferios,

La hiperventilacidn no produce cambios en el patrén electroen-
cefalogr&fico en el Sindrome de Lennox-Gastaut con la regulari
dad gue los produce en las crisis de ausencia. Es relativa---
mente infrecuente gue la fotoestimulacion induzea la aparicibn

de complejos onda-espiga. {2,4,5,7,%,10,11).

PRONOETICO,

varia de acuerdo a la causa subyacente sicndo menos favorable

por lo tanto en el grupo secundario.
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En general la mds alta incidencia de retardo severo ocurre en pa
cientes epn los cuales el Sindrome de Lennox-c;ataut aiguid al --

Sindrome de Espasmos Infantiles, {Sx de West). '

La segunda mds alta incidencia de retardo severo ocurre en &l --—
grupe de pacientes con Sindrome de Lennox-Gastaut secundario o -

sintomitico.

La medicacidén anticonvulsiva influye también particularmente en
pacientes con drogas sedantes como Fenobarbital o Benzodiazepi--
nas. La Fenitoina puede causar encefalopatia progresiva. (2,3,
7.8,9,11).

TRATAMIENTO.

Frecuentemente intratables este tipo de ecrisis obliga a veces al
uso de varias drogas, sin embargo, el fin de la farmacoterapia -
debe ser orientado hacia el uso del menor niimero de drogas simul
téneas posible. El tratamiento debe ser de acuerdo al tipo de -

¢risis predominante.

Cuando las crisis e caracterizan por raida de la cabeza (espas-
mo nutans), parpadeos y episodios de risa o rubor el Valproato -~

de Sodio es el medicamento de eleccidn.



- 104 -

Lennox-Gastaut con componente de episodioa de auvsencia : Etosu
ximida o Trimatadiona (segunda elecclidn). Se ha usado también

Acetazolamida sola o en combinacién con Valproato.

Crisis parciales o ténico-cldnicas generalizadas : Carbamaze--
pina + Fenitoina. En ecsta situacién puede usarse la dieta ce-

togénica sola o en combinacién con Valproato,

Lennox-Gastaut con crisis astdticas, mioclénicas o de ausencia:
Benzodliacepinas aungue pueden producir tolerancia rapidamente

y producir efectos secundarios. Al reducir la dosis pueden --
ocurrir convulsiones ténico-clbnicas generalizadas o precipi--

tar crisis tonicas.

En estos pacientes se recomienda programas de estimulacidn tem

prana, terapia del lepguaje y rehabilitacidn temprana.

Algunos autores recomiendan el uso de ACTH, Prednisona o hien
dieta cetogénica con resultados varjables. 1{3,4,6,8,9,11,13,

143 .
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PROTOCOLO DE MANEJO DE PACIENTES CON SINDROME DE LENNOX-GASTAUT

Sindrome relacionado a la edad y condicién del desarrolle gue,
puede ser la expresién clinica en la siguicente edad del Sindro

me de Weat.

1) Diagnéetico t+ Se hace por la preéencia de g
a) Crisis epilépticas variadas de inicio a temprana edad.
b) Retraso mental,
c) Electroencefalograma con descargas de complejos Punta-

Oonda lenta de 2 cps.

2) Tratamiento : Frecuentemente intratables este tipo de cri
sia, obliga a vecea al uso de varias drogas, sin embargo,
el fin de la farmacoterapia debe ser crientado hacia el -~
uso del menor nimero de drogas simultdneas posible, E1 =
tratamiento debe ser de acuerdo al tipo de crisis predomi

nante.

a) Crisis caracterizadas por espasmo putans, parpadeos -=-
(blefaroespasmo}, risa o rubor ;
- Valproato de Sodio : 30-60 mg/kg/dia por via oral en

3 dosisa.
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- Niveles Séricos Terapelticos : 50-100 mcgrs/ml.

- Reaccionea secundarias s naiisea, vémitos, cefalea, -
ataxia, nistagmus y diplopia: puede haber hepatotoxi
cidad e inhibicién de la agregacidn plaqguetaria sin

significado clinico.

crisis con componente de episodios de ausencia

~ Ethosuximida : 20-40 mg/kg/dia por via oral cada 12
horas. {primera eleccidn}.

« Niveles Séricos Terapeliticos : 40-100 mcgras/ml.

- Efectos secundarios relacionados con 1a dosis 31 naii-
aea, wvomito, anorexia, cefalea, fatiga, letargia y -
mareos.

- EBfectosa secundarios no relacionados con la dosis @ -
raahs cutdneos, discrasias sanguineas, reacciones --
alérgicas y lupus eritematoso sistémico.

- Acido Valproieco t 20-60 mg/kq/dia dividide en 3 do--
sis por via oral.

Se inicia a 15 mg/kg/dia y se aumenta 5 mg/kg por se
mana hasta encontrar respuesta.

- Niveles terapeiiticos y reacciones secundarias s igual
que el Valproato de Sodio. Puede ser usado en combi

nacibn con Acetazolamida a 10-30 mg/kg/dia.
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Crisis parciales o tdnico-cldnicas generalizadas 1 Cay

bamazepiné + DFH.

- Carbamazepina : 10~-15 mg/kg/d{a por via oral en dos
dosis (hasta 25 mg/kg/dia).

- Niveles Séricos Terapeliticos @ 6-12 megr/ml,

~ Efectos secundarios : marecs, somnolencia, ataxia y
naisea. A largo plazo puede producir lesidn hepdti-
ca y deplecidn de médula Ssea.

- Difenilhidantoina : 4-7 mg/kg/d{a por via oral cada
24 horas.

~ Niveles Séricos Terapelticos : 10-20 mcgr/ml.

- Reacclones secundarias no relacionadas con la dosis @
rashs cutdneos, fiebre, linfadenopatias.

~ Reacciones secundarias relaciconadas con la dosis z -
disfuncién cerebelar y de tallo cerebral con vértigo,
ataxia, diplopia y depresi6n del eatado de concien--
cia.

- Dieta cetogénica sola o eﬁ combinacién con el Acido
valprodco [ya comentados).

- En este tipo de pacientes 8a ha usado coh éxito va--

riable el tratamiento con ACTH o Prednisona. Estos

se - usan como en el Sindrome de West.
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crisia astdticas, miocldnicas o de ausencila

Clonazepam : 0.03-0.3 my/kg/dia en 3 dosis por via -
oral.

MNitrarzepam t 0.5-1 mg/kg/dia en 31 dosis.

Reacciones secundarias : Tolerancia rapida al medica
mento, somnolencia, pérdida de pelo, aumento de las
secreciones, principalmente salivacién.

Al reducir la dosis pueden ocurrir convulsiones téni-

co-clénicas o precipitar crisis ténicas.
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ACOTACIONES AL PROTOCOLD DE MANEYO DEL SINDROME DE LENNOX-GASTAUT

1)

2)

3)

4)

El Sindrome de Lennox-Gastaut se hace en un paciente con cri
sis epilépticas variadas (Ausencias Atipicas, crisis astdti-
cag, capasmo nutans, crisis advarsivas, miocclonias o tdnicn-
clénicas generalizadas con pérdida de la conciencia), El1 --

tratamiento dehe ser de acuerdo al'tipo de crisis predominan

te.

Lennox-Gastaut con espasmo nutans, parpadeos, risa o rubor -~
se maneja con Valproato de Sodioc 30-60 mg/kg/dia por via —--

oral en tres dosis.

Lennox~Gastaut con ausencias se maneja con Ethosuximida ----

20-40 mg/kg/dfa por via oral cada 12 horas.

Lenhox-Gastaut con crisis parciales o ténico-clénicas gene--
ralizadas, &se maneja con Carbamazepin; 10-15 mg/kg/dia por -
via oral en dos dosis mis Difenilhidantoina 4-7 mg/kg/dia --

por via oral cada 24 horas.
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5} Lennox-Gastaut con crisis astdticas, mioglbnicas o ausen-
clas se maneja con Clopazepam 0.03-0.3 mg/kg/dia en 3 do-
sis por via oral o bien con Nitrazepam 0.5-1 mg/kgs/dila -—

por via oral en 3 dosis.

Frecuentemente intratables este tipo de crisis obliga a la po-
lifarmacia al manejar combinaciones de estos fdrmaces en un in
tenso por controlarlas, sin embargo, como en todo tipe de cri~
sis convulsivas el objetivo debe ser el tratar de controlarlas

con el menor nimero de anticonvuleivantes.



1}

2}

3}

4)

5})

6)

7)
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NOTA ACLARATORIA.

En relacién al estudio de los problemas epilépticos, existe --
una gran diversidad de critericos, probablemente a consecuencia
de gue, en muchas ocasiones los eventos convulsivos, no son =--
apreciados por el Clinico, sino relatados per fémilgares Q ---
equipo paramédico y gue, al ser una entidad eminentemente obje
tiva, es comprensible gue, existan miltiples puntos de vista.
A pesar de las convenciones y congresos mundiales, ain ahora,
la hibllografia demuestra grab disparidad de opinlones.

La epilepsia postraumidtico, no e5 la excepcifin, y probablemen-
te sea la mas polémica, en cuanto a su identificaciép, clasi--
ficacibn y manejo.

En esta revisidn, trataremos de hacer referencia de los auto--
res més reconocidos y de la bibliografia mis reciente, dado --
-que, loa investigadores pasados, difieren muchos, en varios tg
picos relacionados con el tema. Esto con el fin de obtener --

las opiniones mis actuales.



EPILEPSIOA

DEFINICION :

FRECUENCIA =

CLASIFICACION :
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POSTRAMAUMATICA.

Convulsiones posteriores a un traumatismo --
craneano, {l0). &in gue existan anteceden--
tes deo epilepsia previa, trauma craneal ante

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

Se considera gue es un problema de la edad -
adulta y mds comin entre el sexo masculino,

aungue nuestra socicdad estd sufriendo evolu
cibén y se vé cada vez mids en mujeres y nifos
(7.10). La prevalencia general de epilepsia
postraumitica es de 5 %, (1,4,9,10,11). -
Tal porcentaje, aumenta eon estudics donde se
incluyen pacientes neurcquiriirgicos y trau--

nas graves. {a,10).

En este apartado, s encuentra el lector =--
ante maltiples discrepancias, tomando en con
sideracién, los diversos métodos de selec---
cién de pacientes, periodos de observacitn y
hasta mecanismos fisiopatoldgicos. Ante ---
éstg hemos de condepsar los conceptos de loa

autores mids reconocidos en este campo.
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NOTA : Laa crisis convulsgivas 6nicaé-e inme
aiatas {(gegundos), después del trauma (CON-
VULSIGNES DE IMPACTO), no deben.cunaiderar-
se come epilepsia, no incrementan el riesgo
de epilepsia posterior vy, sec consideran be-

nignas. {7,10}).

A) EPILEPSIA POSTRAUMATICA TEMFRANA.
Crisis convulsivas, gue se preseptan dentro de la primera se-
mana de ocurride el traumatismo craneal, (1,4,9,10.11},
Estas convalsiones, se presontan aproxXimadamente en un 5 % de
los niftos hoepitalizados despufs de un traumatismo. (4,10} .

Y casi se duplica ese porcentaje cn tmenores de 5 affos. Por -
lo tanto, la epilepsia postraumdtica temprana, es més frecven
te en nifdocs, incluso después de traumatismos menoras. (1,4,—~
10).

En esate tipo de epilepsia, un tercio de los nifos presentaré
crisis convulsivas durante la primera héra. un tercio mis, --
dentro de las primeras 24 horas y, finalmente otro tercio,

en

la primera pemana. (4,10}.
En caso de fractura deprimida de créneo, la epilepsia postraun
matica, se presenta en las primeras 24 horas, contrario a las

convulgiones gue socbreviencn después de pfrdida de la concien
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cia, amnesia mayores de 24 horas y hematomas anrac:anegﬁos. -
que aparecen luego de 24 horas.

Se observan caracteristicas focales, en mds del 50 % de losg pa
cientes y 75 % de ellas, son convulsiones motoras focales,

(4,10},

B) EPILEPSIA POSTRAUMATICA TARDIA,

Crimsis convulsivas, gue se presentan después de la primera se-
mana luego del traumatismo: éstas ccurren en un 5 % de los ni-
flos hospitalizados. Este riesgo aumenta en caso de fractura -
deprimida, inconciencia o amnesia mayor de un dfia, hoemorragia

aguda, laceracitn de la duramardre, y ¢pilepsia postraumltica -
temprana. (4,10).

Existe desacuerdo entre autores, en cuanto al riesgo de presen
tacidn, smegin el tiempo transcurrido entre el trauma y la apa-
ricién de la opiliyiia, Al parocer en nijos, este periodo es

mis prolongade . (1,4,7,10).

El rieégn tle presentar epilepsia postraumitica tardia, es me--
nor en niflos gque en adultos. {1,4,10).

No existe incidencia significativa de e¢pilepsia pestraumitica

tardia, en pacientes gue presentaran epilepsia postraumdtica -
temprana. {1,4,10). HNo existe acuerdo entre los investigado--

res en culdn importante es el nlmero de convulsiones tempranas
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comc factor pronbstico, en el desarrolle de epilepsia postrau-
matica tardia. Ademis se menciona, que una historia de epilep
sia en la familia, asociada a epilepsia postraumftica temprana,
hacen més alta la probabilidad de epilépain tardia.

Por otra parte, los nifos con Epllepsia postraumitica tempra--
na, can convulsiones focalizadas, son menos propensos a presen

tar epilepsia tardifa. 1{1,4,10).

FISILOPATOLOGIA : La Fisiopatologin de la Epilepsia postraumd--
tica no est& aclarada, a pesar de miltiples estudios encamina-
dos a ello. Se ha nuéerido que existen mecanismos patogénicos
discretos que sustentan las convulsiones: Inmediatas, Tempra--
nas y Tardias.

Estudios experimentales en animales han sugerido, que, la des-
polarizacidn traumftica de las neuronas, es la base de las con
vulsiones que se presentan inmediatamente después del impacto
{Convulsiones por impacto.)

La Epilepsia postraumftica temprana se hg ligado con lesibn --
focal del cerebro (contusién o laceracién). Casi siempre hay
dafic a vasos sanguineos, pequefios y grandes en traumas cranea-
les moderados y severos.

En lesiones agudas, la sangre extravasada, actia como irritan-

te de las ncuronas, y puede causar descargas anormales y exce-
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sivas. El edema reactlzo aaocindoﬂ y la iagquemia, pueden de-;—
teriorar la circulacién lo suficiente, par;.causar hipoxia y -~
disminucién de la glucosa, y desencadenar metabolismo anaerobio,
acidosis ldctica y acimulo de toxinas.

También el efectoc protector de la barrera hematoencefdlica, ---
esti deteriorado e¢n las zonas afectadas, propiciando una altera
clén en el transporte de iongs, y cohduciendo a un estado de --
despolarizaci®n recurrente, (3,10).

En lo gue respecta a la fisiopatologia de la epilepsia posérau~
mitica crénica, ha sido largamento asumido, que la isguemia crd
nica, puede ser un factor importante en la fisiopatologia de --
las lesjones postraumdticas epileptogénicas: aungue no existen
prucbas directas, de gue exista diferencia de flujo sanguineo =
entre lesiones epileptogénicas y no epileptogénicas.

Un dafio local mis severo, particularmente, en heridas penetran-
tes del cerebro, o severa contuaién local en el extremo del 16-
bulo temporal y aguellas {reas situadas sobre el ala inferior -
del esfenoides, producen cambios permanentes en las estructuras
vasculares y aliales, alrededor de las ncuronasa, las cuales pos
teriormente pueden transformarse en focos convulsivos crdnicos.
La jisguemia crdénica y la gliosis, pueden encontrarse en cual---

guier &rea de la corteza.



~ 120 -

La isgquemia del complejo Hipocampo-amigdaline, durante el edema
reactivo con esclerosis incisural, consecutivo a trauma, fre---—
cuentemente resulta en tendencia eplleptdgenas crénicas, en és-
tas estructuras altamente sensitivas.

Un mecanismo adicional, gue involucra la disminucién de los ---
controles inhibitorios. los cuales pueden acentuarse.

Tambjién parece de importancia el defecte de la barrera hemato;-
encefilica, y las alteraciones de la accidn amortiguadora de --
laa cé&lulas gliales, en el mantenimiento del balance clectroli-
tico extracelular.

otra teorfa postula, que la distorsidn mecdnica de las dendri--
tas atrapadas en la cicatriz glial, las somete a fuerzas mecdni
cas de naturaleza inusual, gue pudieran actuar come disparado=-
raes da actividad convulsiva.

Finalmente s=e ha propuesto, gue las delicadas colaterales gue -
se bifurcan en dngulo recto, desde 1058 axones de las células pi
ramidalea, pueden ser particularmente susceptibles a las lesio-
nes por mecanismo de cizallamiento de los’ traumas craneales.

Su ruptura pudiera resultar en upa marcada reduccidn de los con
troles inhibiteorios, permitiendo el recrudecimiento de descar--
gas sincrénicas y excesivas, en grandes confluencias neuronales,

las cuales son caracteristicas de los procesos epilépticos.
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TIPOS DE CRISIS : El ritmo y frecuencia de las crisis convulsi-
vas, son inespeci{ficos en la Epilepsia postraumitica. Es usual
gue después de la primera convulsidn, pasen varios mese antes -
de otro evento, para posteriormente incromentarse en frecuens—--—
ela, al grado de hacerse semanales. Eventualmente tienden a --
hacerse espaciadas, en rclacibn al manejec de anticenvulsivantes
y el paso del ticmpo. (7).

Se han visto de los tjipos més variados, un <0 %, son generaliza
das al inicio, pero los atagques noctllrnos son raros,

No Be han descrito casos de Ausencias, Mioclonias aisladas, co-
rroborando la opinlén de ctros autores {(2,7), de que estas for-
mas no pertenecen al cuadro clinico e trauma craneal.

Un B0 % de los casos, las convulsiones fuercn parciales (Ata=--
gues motores localizados}. Son raros los atagues Jacksonianos,
atagques hemilaterales y adversivos, o atagues scnaorio-motores.
{2,7).

La mitad de los ataques motores, gque inicialmente fueron loca--
lizados, se convirtieron en generalizados, y es muy probable -~
que da hacex:: una observacidn cuidadosa de los atagues conside
rados generalizados al insatalarse, dstus mismos pudieron haber

revelado una instalacidén parcial. (2,4,7,10).
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Atagues afésicos, atagues sensoriales, audiéivus y visuales, -
as{ como parciales complejos, con automatismos de la regibn ——
oral, son frecuentes,

La bradifrenia y los trastornos de 1; perscnalidad, son parti-

cularmente marcados. (2,7).

DIAGNOSTICO : Es éste guiza, el més controvertido de los topi-

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

res, principalmente los humanos, para tornar extremadamente --

diffcil una unificacidn de criterios.

Siendo el diagnéstico puramente clinico, intervienen :

El periodo entre el traumatismo y la convulsidn, capacidad del

observador para identificarla y clasificarla, ademis de descri

minar, otras causas adicionales o diferentes al trauma.

La electroencefalografia se ha descartado definitivamente comoc

método diagndstico o pronéstico, (2,7,10), por las giguientes

razonces

a} En los primeros dias subsccuentes al traumatismo, prictica-
mente, todos los pacientes tiene electroencefalogramas anor
males, sin gue ésto traduzca el rieasgo real de padecer epi-
lepsia posteriormente. ({2).

b} La desaparicién de las anormalidades eclectroencefalegrafi--

cas iniclales, parece carresponder al periodo de incubacidn,
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en 40 % de loa pacientes que posteriormente desarrollan epi-
lepaia. (2).
¢} En un 10 % de pacientes que desarrollan epilepsia postraumé-

tica, nunca ac demuesrran anormalidades electroencefalogr8fi

caa. (7.

PRONOSTICO : Aproximadamentoe la mitad de les pacientes gua de--
sarrollan epilepsia pustraumfitica, curardn, independientemente
del cardoter del traumatismo o de la teraplia empleada, y entra
una tercera © cuarta parte, de los gue sufren esta entidad, con
tinuarfn presentando entrcg 1D a 15 convulsiones, anuales, gue -

tlenden a ser intratables,

PATDOLOGIA : En la epilepsia postraumitica, se enhguentran princit
palmente cuatro legionoes on el tojldo nervioso -
a2} FIBROGBIS LEPTOMENTINCEA.

b} HEMOSIDEROSIS.

o} CAMBIOS NEUROHALES.

a} GLIOSIS ASTROCITICA,

fatas constituyen los diferentes patronea patoldgicos, de acuer
cdo al tipo de trauma :

~ CICATRICES MENINGOCORTICALES ¥ FINROGLIALES, O CICATRICES =—=--

GLIALES PURAS : En insultos cerebrales.
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~ CICATRICES GLIALES : En traumas gerrados de crdneo, Wenos --

prominentes, cuando hubo Eractura de crineo.

Eston Jdiferentes patrones patoldgiecps, fueron distintos, on -~

relacién a sus caracteristicas morfoldgicas y topogrdficas,

La cicatriz una vez establecida, se mantiene pactente durante -

rmucho tiempa.

La formacidén de cicatriz, afecta todos los tejidos, incluyendo

la red nerviora, la glfa, y los vasos; los trastornos circula-

torios, juegan un papel ecgencial en el desarrollo de las lesgie

nes y Bus consecuaencias fiziopatoldgicas.

TRATAMIENTC : La terapia de las convulsiones postraumdticas en

nifioy es basicamente, la aplicacidn de medidas tepdientes a ~-

mantener el estade general y controlar las convulsiones, pero

ademaa, deberd prestarse atencidn a otra serie de lesiones ---
gue pudieran regueris ---

tordcicas, de columna o abdominales,

atencifn quirdrgica. La_DIFENILHIDANTOIﬂA, es el medicamento
de eleccidn, debido a su répida entrada al cerebro y principal
mente a su falta de efeces de pedacidn, que es wvital, en la va
loracidn poaterior del paciente con trauma craneanoa.

Se debe administrar por medio de infusidn intravenosa lenta a

dosis de 10 3 17 mg/kg. a upa frecuencia de infusidn de ---=--

25/50 mg. por minute, mientras se monitorizar; el pulso vy fre--
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— CICATRICES GLIALES : En traumase cerrados de crénenf menos -
prominentes, cuando hubo fractura de créineo.

Estos difarentes patrones patolégicos, fueron distintos, en --
relacién a sus caracteristicas morfolSgicas y topogrdficas.
La cicatriz una vez establecida, se mantienae patente durante -
mucho tiempo.

La formacién de cicatriz, afecta todos los tejidos, incluyendo
la red nerviosa, la glfa, y los vasos; los trastornos circula-
torios, juegan un papel cscncial en ¢l desarrollo de las lesio

nes y Bus consccucncias fisiopatolégicas.

TRATAMIENTO : La terapia de las convulsiones postraumdticas en
ninos es basicamente, la aplicaciédn de medidas tendientes a --
mantener el estado general y controlar las convulsiones, pero
ademés, deberd prestarse atencidn a otra serie de lesiones -=--
tordcicas, de columna o abdominales, que pudieran requerir ---
atencldn quirlirgica. La DIFENILHIDANTOINA, es el medicamento
de eleccidn, debido a su rlpida entrada al cercbro ¥ principal
mente a su falta de efecto de sedacidn, que ed vital, en la va
. loracién posterior del paciente con trauma craneanc.

Se debe administrar por medio de infusidn intravenosa lenta a
dosis de 10 a 17 mg/kg. a una frecuencia de infusidn de =w--ma=

25/50 mg. por minuto, mientras Se monitoriza; el pulso y fre--
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cuencia cardifca. Si las convulsiones no han cesado luego de -
30 minutos, se debe utilizar otro anticonvulsivante : Diazepam

a dosis de 0.2-0.5 mg/kg. a una frecuencia de infusidén de 1 --—-
mg/min. hasta una dosis total de 2 a 4 my. en lactantes & 5-10

mg. en el nifio mayor. Esta dosis pucde repetirsa cada 30 min.

si es necesaric. El Fencharbital es otre medicamento que se ——
puede utilizar para el tratamiento de las convulsiones secunda-
rias al traumatismo craneal, tiene la desventaja de tener un --
considerable efecto éc sedacién, asi como su efecto depresor --
respiratorio, cuwando se asocia a Diazepam. En caso de ser usa-
do, la dosis ea de 5-10 mg/kg, durante 10 a 15 minutos.

En casos de epilepsia postraumitica tardfa, estd indicado el --
mantenimiento de la terapia anticonvulsivante.

Los medicamentos mas dtiles, para el maneijo a largo plazo son s
Fenobarbital (2-5 mg/ky/dia), Carbamazepina {10-30 mg/kg/dia},

y Difenilhidantoina (5-7 mg/kg/dia}. (10)}.

El tratamiento guirirgico, es recomendado, cuando una lesidén --
es localizada radicldgica, eléctrica y clinic.mente, y cuando =
lasg convulniones no son controladas con medicamentos.

En estos cases la cirugia resuelve nis del 50 % de los mismos.

(7).
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PROFILAXIS 5 Debido al gran nimero de pacientes qgue desarrollan
epilepaia después de sufrir un traumatismo craneanoc, se ha des-
pertado un gran interés, en la terapia que pueda evitar esta --

complicacién,

Varios autores han mencicnado en sus puhlicaciones, la utilidad
del tratamiento profildctico en la epilepsia postraumdtica -—=--
{10,11), ya sea con drogis come Fenobarbital, D.F.H. o la combi
nacién de ambas, Pero es definitivo que, hasta el momento, no

se ha efectuado un estudio scrio, como base para confirmar ta--
les aseveraciones. (9,10).

Por otra parte, los pardmetros para elegir, que paciente debe =
o no, recibir profilaxis, es aln controvertida. Prokablemente

los lineamientos més difundidos y aceptadas hasta la fecha son

los correspondientes a Jennet, guién establece que, todo pacien
te :on un 20 % de riesgo, basado ésto cn informacién clinica., -
debe recibir profilaxis con anticonvulsivante durante un perfo-

do de 2 afios. (L0) .



- 127 -

A continuacién resumiremos la informacidn clinica, con sus por

centajes aproximados de riesgo 1

TRAUMA CRANEAL.

Con fractura cervada 9 %
Con fractura expuesta 15 %
Duramadre intacta 7%
Duramadre lacerada . 24 %
‘sin EPT temprana 13 %
Con EPI' temprana 26 %
Practura deprimida + Amnesia - 24 horas. 9 %
Fractura deprimida + Amnesia + 24 horas. 0 %

(10,11).
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ACOTACIONES DE ALGORITMO DE MANEJO 'DE EPILEPSIA POSTRAUMATICA.

2]

2)

3)

4)

5)

6}

Crisils convulsivas consecutivas a traumatisemo craneoence-
fdlico, en un paciente sin antecedentes epilépticos u -==
otra causa adicional al propio traumatismo.

Crisis convulsivas, gue Se presentan dentro de la primera
semana o de ocurrida la lesidn.

Crisis convulsivas, que seo prescntan, después de la prime
ra semana de gcurrida la lesidn.

Durante esta fase e8 prioritario, cstablecer una via aérea
permeable, evaluar los signos vitales, asi como efectuar
una exploracidén fisica encaminada a determinar si el pa-=-
eiente es portador de lesiones : cervicales, tordclcas, -
© abdominales, tributarias de preocedimientos de urgencia.
[quiridrgicos). Pari posterinrmente proceder al control -
de las convulsicnes.

fniciar infusion con Difenilhidantosina a razdn de 15-20 -
mg/kg I.V. a una velocidad no mayor dq 50 mg/min. monito-
rizanuu frecuencia cardifica y aparicidn de arritmias.
Lucyw de 30 min., de infusidn con D.F.H.. s8in conkrol de
convulsiones : Paraldehido al 4 % 6 10 %, 1,0-1.5 ml/afio
de edad (maximo 7 ml.,), diluido 1:1 con aceite mineral, y

administrado per via rectal,
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Si contindan convulsiones : Diazepam ©.3-0.5 mgs/kg. I.V¥.,
a una velocidad no mayor de 2 mg/min., dopis mdxima 2«4
ng. en lactantes, y de 5-10 mg. eon nifos mayores.

NOTA : Debe desalentatrse el uso de Fencbarbital, ya gqueo ~-
produce sedacifn considerable, impidiendo una valoracidn
neurplégica posterior. Ademds, de que usado simultanea--
mente ceon DHazepam, puede causar-depresién raespirateria.
Una vez controladas las convulsiones y, atendidas las le-
siones agudaa, se procede a2 una determinacidn del riesgo
da Epilepsia Postraumdtica Tardia, bagdndose en 108 ==—nra
hallazgos clinicos y eveolucidn.

El emples de medicamentos a largo plazo estd indicado en
pacientes con wn riesgo auperior al 20 %, en pacientes --
con Epilepaia Posrraumdtica Temprana y todes las pacien--
tes con Epllepsia Postraumdtica Tardia, independientemen-
te del rilesgo calculado,

Los faArmacos de eleccidn para este f£ip aon :
Fenobarbital : 2-5 mg/kg/aia.

Carbamazepina : 10-30 mg/kg/dia,

Difenilhidantoina : 4-7 wg/kg/dia.

Todos aatos pacientes dehen ser seguidos por Neuropedia~~
tria, para decidir; tipo de anticoenvulsivante, cambio de
f#ste, ajuste de dosis y finalmente duracién del trata----

miento y suspensidn del mismo.
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ESTADO EFILEPTICO.

DEFINICION: Condicién caracterizada por una convuleidn epilép-~

tica, gue es tan frecuentemente repetida o prolon--
gada, para crear una condicién epilédptica fija y du
radera. (2,5.6,7}.

Conferencia de Marsella 1962,

Diccionaric de Epilapsia 1973.

Este término me ha aplicado a una convulsidn contfinua, gue dure

més de 30 minutos, incluso aungue la conciencia no se deteriore.

(2,3,5,6}).

Actualmente se ha clasificado al estado epiléptico:

a)

b)

<)

ESTADO EPILEPTICO CONVULSIVO.

En el cual, el paciente noc recobra el estado normal de con--
ciencia, entre los atagques tfnico/cldnicos repetitivos.
ESTADO EPILEPTICO NO CONVULSIVO.

(Estados de ausencia. estado parcial complejo).

La preaentacidn clinica es un estado corpuscular prolongado.
CONVULSIONES PARCIALES CONTINUAS.

Estados en losg cuales, se& preserva <l estado de coneciencia,

(5,7,8).
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CLASIFICACION DEL ESTADC EPILEPTICO.

I ESTADC CONVULSIVO PRIMARIAMENTE GENERALIZADO.
- Estado Ténico Cléniua.
- Estado Miocldnico.
- Estado Clénico/Tdnico/Clénico.
11 ESTADO CONVULSIVO SECUNDARIAMENTE GENERALIZADO.
~ Estado Ténico.
- Estado Ténico/Clénice con instalacidn parcial,
III ESTADO PARCIAL SIMPLE.,
~ Estado Parcial Motor {incluyendo opilepsia parcial con--
tinual .
~ Estado Parcial con sintomas sensoriales especiales o so-
matosensoriales (Kozhevnikoff).
- Esntade Parcial con sintomas vegetativos o autondmicos.
- Estado Parcial con sintomas cognoscitivos o afectivos.
v ESTADO PARCIAL COMPLEJO.

v ESTADD DE AUSENCIA O PETIT MAL, {(5,6,8,11}.
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FRECUENCIA.

Cualguier tipe de convulaidn puede desarrcllar un estado epl--
léptico; pero el mids frecuentemente encontrado correaponde al

Estado epiléptico ténico-clénico ¢ también llamado estado con-
vulsivo. (1,2,5]).

En la poblacién pedidtrica. es poco frecuwente el tipo ténica ~
¥, preferentementc en aquelloa gue son partadores de Sindrome

dea Lennox Gastaut. EI tipo clénico en cagi esclusivo de lag--
tantes y nifios pogquefios. El estado epiléptico generalizado no

convulsivo, es mis frecuente en nifos y adolescentes, (5,6},

CAUSAS.

En nlﬂés no existe uvna etiologia demostranle hasta en un 50 %
de los casps. Adcardi y Chevrie, encuentran gque 50 % de lps -
episodios da estado son secundarios. Mas de la mitad de &stos,
son debidog a Neuroinfecciones. Infartos cerebrales, Traumatis
mos c¢raneales. Tumores cerebrales y alt~raciones metabdlicas.
Bl resto ocurrid eh pacientes ¢on dafio cerebrul previo.

Entre los estados idiopdticos, la mitad se asoc:d con ficbre,
¥ en nifios entre & mese y 3 afivs. [rorabhlemente und causa fre

cuante e&s la suppbensién de tratamiento con anticonvulsivantes.

1,2).
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RIESGOS DEL ESTADO EPILEPTICO.

El estado epiléptico tdénico/fclénico, es una emergencia neurold
¢gica, gue debe ser detenida lo antes pesible. No debe pecmi--
tirse gue dure mas de 60 minutos. (2,4,5,6).

La duracién media de un estado epiléptico en pacientes gue no

desarrollan secuelaB neurolfigicas, es de no ms de 90 minutos.
Los que desarrollan sccuelas tienen como promedio, 10 horas y

aquellos gue fallecen; 13 horas. {(5).

Experimentos han demostrado due, eXiste un dafo neuronal perma
nente a nivel de Wipocampo, Amigdala, Cerebelo, TAlamo y Cor--
teza cerebral media, luego de 60 minutos de estade. Tal dafo

nouronal selectivo se presenta, incluso en animales de experi-
mentacidn, con ventilacidn artificlal, excepto en Amigdala y -
Cerebelo. (2,5.6}.

Se cree due la muerte cersgbral, es resultado de un incremento

excesivo de las demandas metabSlicaa, consecuentes a una con-
tinua estimulacidn neurcnal. Los eventog moleculares que con-
dicionan dafio neuronal selective, pueden presentarse ¥4, en ==
las primeras 2 & 3 convulsiones.

Luego de 60 minutos de estado convulsivo, se presentan las com
plicaciones metabflicas secundarias : hAcidosis lactica, Hiper-
glicemia, seguida de Hipoglicemia, La disfuncifn auvtondmica -

provoca hipertermia, diaforesis, deshidratacién, hipertensién
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seguida de hipotensifdn y ocasionalmente chogue.
La excesiva actividad muascular, provoca mioclisis, miogilobinuria
y puede conducir a nefrosia, resultando en falla renal y cardip

vascular. (2,5.6). .

VARIEDADES DE ESTADO EPILEPTICO.

La identificacién del tipo de estado convulsivo, depende de las

manifestaciones clinicas y ademis del apoyo de medics como : Vi

deograbacidn del tipo de crisis y electroencefalografia, {1,85,

?.8,11}.,

La correcta identificacidn de la variedad de estado es imprescin

dible, dado gue, de easto depende la clase de manejo a seguirg

a) El estado Tonico-Clénico, reguiere de un manejo agresivo,

b) Las diferentes variedades de estado epiléptico, responden de
manera distinta a los diversos anticonvulsivantes, ejemplo:

-~ Bl estado ténico-cldnico generalizado, es extremadamente sen-
sible al Diarsepam © D.F.H. (95 %, facilmente controladoes).

- El estado tdnico-clénico con inatalacidn parcial, no siempre

responde al tratamiento y, debe sospecharse una lesidn estructyu

ral aguda,

Una cuidadosa observacidn del patrdén clinico, orienta a la evo-

lucién subyacente y probable prondstico al tratamiento. (2,3,-

5.6).
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Aproximadamente 70-80 % del estado epiléptico ténico-clbnico,
tiene una instalacién parcial (parcial motor o movimientos =--
adversives de ojos y cabezal. Signos clinicos de compromiso -
parcial de estructuras cerebrales, puede evolucionar a convul -
siones ténico-~clénicas generalizadas.

Las convulsiones, clénico~ténica-~clénicas generalizadas, casi -
siempre implican una base primariamenté gendtica. Estas pua--
den no tener una instalacidén parcial. (5.

El estado Tdaico generalizado, por otra parte, siempre ocurre
como resultade de un dafio orgédnico difuso, gue causa cl Sindro
me de Lennox-Gastaut. El estado cpiléptico tSnice generaliza-
do, es mucho menos comin., gque el ténico-clénice y, ocurre sdlo
en pacientes con historia de epilepsia, habitualmente en pa---
cientes con Sindrome de Lennox-Gastaut. {Convulsiones ténicas,
ausencias atipicas y retards mental}. (1,6}.

El estado epiléptico unilateral ez més comin ep nifios paquefios
y se presenta como un estado hemicldénico. {1,5,10).

El estado epiléptico micclénico genecralizade, consiste en con-
tracciones muscularcs breves, repetitivas y generalizadas, sin
alteracibn de la copcioncia.,

Estas convulsiones puedon evolucionar 2 convulsiones clénico--
ténico-clbénicas o convulsiones clénicas generalizadas, y son --

vistas comunmente en la Epilepsia astitica mioclénica, prima--
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riamente generalizada de Doose, Epilepsia mioclénica juvenil -
dg Janz, Las encefalopatias mioclénicas heredofamiliares pro-
gresivas de Lafora y KufE, en enccfalopatfas rerales, demencia

en didlisis y en anoxia cereovral gevera. (5).
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MANEJO RACIONAL DEL ESTADO EPILEPTICO.

En la actualidad, eXisten varios autores gue han elaborado dig
tintos preotocolios de manejo especificos para el estado epllap-
tico, pero siempre hacen hincapié, en el aspecto que debe indi
vidualizarse de acuerdo a las caracteristicas del paciente, 1o
medios disponibles y el sitio donde se brinde la atencidn.

La causa e inmediata atencidn del estado epiléptico, dehe ser
apropiadamente identificada y abordada.

S5i se presenta un cstade tonico-cldnico, dehe investigarse una
lesibn aguda del S.N.C., {infarto, infececidn, traumatismo seve-
re). Masa cerebral rapidamente progresiva {absceso, neoplaaial.
Menos frecuentemente, el estado convulsivo, se debe a trastor-
nos metabblicos, suspensidn de anticonvulsivantes, nefropatia,
anoxia. (1,2,5,6).

El dafo neural sclectivo y trastornos metabdlicos secundarios
deben ser detenidos lo antes posible.

No debe permitirse que el estado progrese mids de 20 min, (perig
do transicional). 8i el ecstado se prolonga mds de 60 min., a
pesar del uso adecuado de los anticonwvulgivantes, el paciente
dehe recibir ancstgsia general, asegurandosc de proporcionar -
upa adecuada funcidn cardicrespiratoria. a fin de evitar dafio
neuronal selectivo y complicaciones metabdlicas secundarias.

(2,5,6,10).
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El Diazepam intravenoso, detiene las convulsiones dentro de --
3 minutos en ¢l 33 % de los pacientas con estado, ¥y 80 % en =--
los primercos 5 minutos; 1l0'a 20 minutos después de cesar la in
fusidén de Diazepam intravenoso, las convulsiones se pueden pre
sentar npuevamente, a consecuencia de la ripida y amplia distri
bucidn del Diazepam en Srganos y tejidos. (2,3,5,6,7,8),

A fin de evitar la recurrencia de las convulsiones, se aplica
D.F.l}, simultaneamente por otra via intravenosa. La lenta ——-
administracidn de D.F.H. intravenosa se traduce también en re-—
sultados retardados, su efecto anticonvulsivante no es eviden-
te, hasta 10 a 20 minutos despuéds del inicio de su aplicacién.
{2,5,6).

La D.F.H, detiene el estado cpiléptico en el 30 % de los pa---
cientes, después Jd¢ habuer administrado aproximadamente 400 mgs.
{10 minutos después de Iniciada la infusidén). Su miximo efecto
anticonvulasivante <z obticne, s6lo Jdespués de haber administra
deo la dosis total, (20 a 30 minutes después de iniciada la in-
fugidén) . 5,6,10).

Por lo anterior, para un rdpido y &fectivo control de las con-
vulsiones es necesario administrar D.F.H. y Diazepam simulta--

neamente.
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El manejo simultdneo de Diazepam y D.F.H. intravenosos, detie-
nen las convulsiones en casl todos los pacientes con estado =--
iﬁnico-clénico primariamente generalizado, micclonias y esta--
dos cldnico-tbHnico-clbnicos. Ademas, detienen los estados ecpi
lépticos por alcohol, supresidn de anticonvulsivantes; asi ---
como también controla las convulsiones en mds de la mitad de -
los pacientes con cstados ténico-clénicos con instalacién par-
cial. {3,5,6,10}.
Cuande los medicamentos antes mencicnados fallap en ¢l control
del estado, debe ugarse una tercera droga, la mds comunmente -
usada es el Fenobarbital intravenose. Sin embargo, no existen
estudios prospectivos gue avalen su efectividad en el control
del estado epiléptico. (2,5,6,10).,
Ademds, el ugo simultineo de Fenobarbital y Diazepam intraveng
s0, debe ser desalentado, ya gue, se corre el riesgo de una de
presién del centre respiratorio. Una opcién mis aceptable, es
‘el uso de la infusidn intravenosa de Diazepam. En cualguiera
de los cascs anteriores, debe siempre intubarse al paciente en
previsién de un paroe respiratorio. (2,5,6,10).
Existen estudios que sugieren, que el uso adicional de infu---
8ifén de Diazepam intravenoso, pueda controlar otro 22 % de pa-
cientes con estado epiléptico y ademis disminuye efectivamente
el porcentaje de pacientes con estado intratable, de 35 % a --

12 %.
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Hiveles séricos continuos de Diazepam de 0.2 a (.8 megrs/ml, =
mantenidos mediante infusién intravenosa y combinados con ~—--~
D.F.H., a nlveles séricos de 15-20 megrs/ml. controlan el esta
do epjléptico en 88 % de los pacientes, a pesar de que presen-
tan lesiones destructivas del S.N.C. (5).

En caso de haber fallade las drogas antes mencionadas, luego -
de 60 minutos, el paciente debe ser anestesiado con halotano -
¥, recibir blogueo neuwromuscular. (2,%,10}.

Mientras se dispone del anestesidlogo, se han considerado medi
camentos de tercera linea : Paraldehido y Lidocaina. ({2,5,6,
10} .

Como 52 menciond al principic de esta sSeccifn, el manejo del -
protocolo para costado epiléptico, debe ser individualizado ---
para cada paciente secgin el caso.

Por ejemplo, la Fenitnina estd indicada como la droga de prime
ra eleccién en el manejo del cstado epiléptico secundario a —-
traumatismo ¢runcal o de otras entidades neuroguirdrgicas, don
de es prioritario usar drogas gue permitan la valoracidn conti
nuada del es' +lo de conciepcia. La Fenitoina iutrvavenosa, tom
bién es usada para controlar estados motores parciales o con—-
vulsiones ténico-clénicas seriadas. 51 las convulsiones no ce
asan, deapués de una dosis de impregnacifn de 15 a 18 mg/kg, --

debe iniciarse manejo con Fenobarbital. (3,5,6,10).
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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
diagnfistico no es de certeza. Este tipo de estado puede condu
cir a serias sccuelas, entre las guc se pueden mencionar : pér
dida crénica de la memoria reciente y sintomas compatibles con
Sindrome de Kluver — Bucy. (5)}. Hasta la fecha, 86lo existe
un caso confirmado, fué manejado con diazepam y a largo plazo
con D.F.H.

Los estados de ausencia o Pectit mal, son manejados con Diaze--
pam intravenoso, para posteriormente continuar con Ethosuximi-
da o Acido valproico, (30-60 mg). (5,6,7,11}.

Actualmente, se ha atendido al Lorazepam, una Benzodiacepina -
de estructura similar al Diazepam, pero 5 veces mds potente y
efectiva, para control de estado epiléptico en amnimales de ax-
perimentacifn. Su distribucién por Srganos y tejidos, es me--
nos extensa y ripida gue el Diazepam, ademi&s de tener mencs --—
efectos colaterales a nivel cardiovascular ¥ respiratorio. -
Pero su efectividad, se ha visto gue es mds apreciable, enh es-
tados epilépticos que no cursan con lesiones estructurales aég

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 duracibn mayor de 30 minutos.

2) Esta fasde idealmente ticne una duracién de 10 minutos y com
prende : .

a) ASegurar la via adrea, determinacidn de signos vitales,
02 nasal, intubar en caso necesario.

b} Canalizar vena, tomar sangre para determinacidn de : -=--
B,.H.,, BUN,, Na, K, Ca, ¥g, niveles de anticonvulsivantes,
tamiz toxicoldgico, Dextrostix.

c) Iniciar infusién I.V. de solucidédn mixta, en caso de hipo
glucemia, infundir glucosa al 25 % {1 ml/kg).

d} Tomar gasometria, on caso de pll menor de 7.1, manejar --
Bicarbonato, luego de establecer una adecuada ventila---
cibn.

e) Monitorizar signos vitales ¥ clectrocardiograma.

3] Diazepam 0.3-0.5 mg/kg. (miximo 10 mg/dosis, a velocidad no
mayor de 2 mg/min.}, puede repetirse cada 10 min., maximo 3
dosis. Iniciar Difcnilhidantoina, dcespués de la primera do
sis de Diazepam, a razén de 15-20 mg/kg. a velocidad no ma-

yor de 50 mg/min., en case de bradicardia o hipotensibn, re



4)

5}

6)

7}

a)

EY
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ducir velorcidad de infusién. (tiempo ldeal : 15 min.),
Intubar, y continuar infusidn de Difenilhidantoina, hasta
que cedan las convulsiones o se alcance una dosais maxima
de 25 mg/kg. (tiempo ideal : 15 min.}.

Iniciar infusidn de Fenobarbital, a dosis de impregnacién
de 15 mg/kg. a velocidad no mayor de 30 mg/min. Vigilar
signos vitales. (tiempo ideal :-20 min.).

Iniciar infusién de Paraldehido al 4 % & 10 %, diluido en
solucidn salina, a una velocidad leo suficiontemente répi-
da, para controlar las convulsiones. (tiempo ideal : 30
min.).

Solicitar al Servicio de Aneatcesia, para anastesia gene--
ral y blogueo neurcmuscular, mopitorizar electroencefalo-
grama, mantenicndo el registro cerca del aplanamiento, du
rante 2 horas y, posteriormunte retirar lentamente la anes

tesia. No_debe permitirse gue las convulsicnes se pro--

ionquen mis de 90 minutos.

En caso de que el estado convulsivo se prolongara més de
890 minutos, se deben investigar complicaciones durante la
evaluacién diagnbatica.

En este momento y ain dentro de la U.T.I.P.. se analizan:
exfimenes de laboratorio previamente tomados, se efectia -

historia clinica completa, exploraci&n fisica y, en base
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a lo anterior, se intencionan exdmenes de laboratorio y -
gabinete, a fin de establecer la causa desencadenante del
estado epiléptico.

10} En el momento de llegar a un diagndstico, se deriva al pa
ciente al servicio correspondiente, para manejo especifi-
co de su problema.

11} Una vez resuelto el evento agudo, el pacjente continuard

su control por parte de Neurologia Pediftrica.
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TRATAMIENTO DE OTRAS_VARIEDADES DE_ESTADOS EPILEPTICOS

Tratamiento de Estades Téplco Clénices, v Mioclénicos.

Este tipo de estados epilépticos, responden al tratamiento con
Diazepam y Clonazepam, (Gastaut et al. 1965). Algunos auteros
recomiendan Fencharbital o Difenilhidantofna. Sin embargo, --
actualmente se propone cl Acido valproico como <roga de elec--

cidén para este tipo de convulsiones.

Tratamiento de los Estades de Ausencia.

El tratamiento de elececidén de los Estados de husencia es el --
Diazepam intrawvenoso, la administracidn de &ste, suprime las -
convulsiones en mds del 90 % de los casos. Sin embargo, el --
centrol puede ser transitorio, por lo que €s necesaric un tra-
tamientp a largo plazo. La droga de mds recomendablo es el ~-—
Acido Valpreico (30-60 mg/kg.).

En pacientes mayores, que sufran Estado de Ausencia, =Ein tener
historia previa de ausencias, probablemente respondan dramati-
camente al Diazepam intravenoso, siendo en ellos la droga de -
eleccidén para manejo a largo plazo, son el Fenobarbital o -w—e

D.F.H.
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Tratamiento de los Estados de Epilepsia Parcial c0nt£nu$.

El manejo de este tipo de estado convulsivo, s de men08 urgen
cia que el del estado tdnico-clénico, dade que ccmpromete mu--
cho menos la homeostasis orgénica.

El manejo a largo plazo de este tipo dc epilepsia cop 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 via adrea permeable y un adecuado aporte -
calorico, ya gue aungue las manifestaciones convulsivas neona-
tales son sutiles, los reguerimientos corgdnicos aumentan de ma
nera sorprendente. €£o debe iniciar un manejo con glucosa ----
{3-5 mg/kg) en forma du solucidn glucosada §l 2% % por via in-
travenosa y poster.oimente mantener un aporte de 0.5-1 gr/hr.
El Fenobarbital :: maneja a dosis de impregnacidén de 15=20 -=--
mg/kg. Postirriormente una dosis de sostén de 3-5 wmg/kg/dia.
La D.F.H. sc usa a dosis de impregnu-idn de 15-20 mg/kKg. a un
ritmo de infusién no mayor de 3 mg/kg/min.

Algunos autores (Gamstorp 1982), recomiendap una infusién de -
Diazepam (0.3-0.4 ﬁg/kg/hr.), para mayorcs de una semana,

Se recomienda apresurar ¢l diagnfistico, para establecer el ma-
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nejo espec{fico, y de esta manera acortar el usoc de anticonvul
sivantes, gue por otro lado se ha demostrado gue sdle un peque
fio pimero de neonatos reguieren por mds de una semana. Otra -
consideracidn ea que, el uso de anticonvulaivantes pud:n:.era in-

terferir con el desarrollo del S.N.C.
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