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INTRODUCCION .

La Epilepaia ha sido uno de los mayores problemas de salud de -
la humanidad.

Conocida.desde la antiguedad, como lo demuestran hallazgos ar--
queoldgicos, recogidos desde Perid, Mesopotamia, Egipto y. poste
riormente a través de numerosos cddices y testimonios de perso-
najes come: Hipbcrates, Galeno y Ambrosio Paré, denotan el ince
sante deseo del ser humano, por esclarecer ¥y resolver el enigma
de una entidad gque ha llegado a considerarse por algunos, como
una enfermedad divina y por otros como una posesifin diabdlica.
Por otra parte, es hasta cierto punto desalentador, encontrar -
que los errores médicos han sido més copiocsos que los profapos
¥, que en los 2000 aflos que nos separan de Hipdcrates, las =---
ideas y tr#tamientos relacionadas a este problema, aiin pueden -
encontrarse en los pueblos primitivos contemporéncos.

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

ciepcia médica.



OBJETIVOS.

Disponer de un apoyo en el abordaje para estudic de lag ---
crisis convulsivas en Pediatrfa, lo mis adecuado posible y
de acuerdo a las caracteristicas de nuestro Hospital.
Mejorar 21 diagndstico etioldgico de las crisis convulaivas
en el paciente pedidtrico.

Utilizar medicamentes contemplados dentro del cCuadro Basico
como primera eleccién, a fin de evitar retrazos en el mane-
jo a consecuencia de falta de drogas.

Disminuir el nimeroc de estudios de laboratoric y gabinete -
para integrar diagndésticos de las diversas variedades de --
crisis convulsivas.

Disminuir hospitalizaciones innecesarias, en pacientes que
puedan ser manejados en el area de urgencias.

Abatir el nimero de dias-cama de pacientes con trastornos -
convulsivos.

Homogeneizay criterios, para ol manecjo de este tipo de en--

fermedadcios.



JUSTIFICACION.

a) Primordialmente establecer upa ruta critica de estudio y ma-
nejo de los numerosos cascs de crisis convulsgivas atendidos
en nuestra Unidad, gque pueda ser seguida en todas las Areas
del Servicio de Pediatria, y se upnifiquen criterios.

b} Que los criterios adoptados por esta propuesta, sean adapta-
dos a otros Hospitales del Instituto y los pacientes puedan
ser manejados en dichas unidades, para de esta manera, no sg
bresaturar nuestro Hospital.

c) Agilizar el diagnostico y tratamiengo de este tipo de pacien
tes, para reducir las estancias hospitalarias, lo cual redun
dard en un bencficio econdmico, para la Institucidén y el --
palis.

d) Tratar de efectuar mejores diagndsticos y tratamientos ade—-
cuados, con 1o que se evitard derroche de recursos materia--
les ¥ humanos.

e} Finalmente, todo lo anterior, traerf como consecuencia una -

mejor calidad de vida y prondstico a nuestros nifios.



CONVULSIONES FEBRILES

INTRODUCCION .

Las crisis febriles son un problema Unico en el nific entre los
tres meses Yy los cinco afics, la razdn por la cual una eleva---
cifén de la temperatura ¢s ¢apaz de producir crisis coOnvulsivas
no Se ¢onoce, las personas que sufren Erisis convulsivas per -
flebre parecen tener una sepsibilidad particular a este esti--
mulo y, esta caracteristica se deriva de una tendencia famiiiar.
{32-43).

Mo siempre una convulgién con fiebre en un nifilo es una convul-
8idén febril, algunos nifios pueden sufrir de Meningitis, deshi-
@ratacién hipernatrémica o encefalopatia téxica y las convul--

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

DEFINICICOH.

La convulsidn febrll es una crisis gue ocurre en la infanéia v
nifez usualmente entre los 3 meses y.5 anos de edad (52,50), -
asociada con fiebre pero, sin evidencia de infeccidn intracra-
neal o una alteracidn neuroldgica aguda, las convulasiones con
fiebre en un nifo que ha sufrido de una convulsidn no febril -

previa son excluidas. (1,30,45).



Lasa erisis febriles son de dos tipos

a) Tipica o simple.

b) Atipica o compleja.

La convulsidn tipica o simple, son mas frecuantes Bl.6 % ====w
(30,42), se caracteriza por una convulsién gue ocurre deptro -
de las primeras 24 horas de instalada la ficbre, son crisis ge
neralizadas, sin datos de focalizacidn ni déficit focales, du-
racidén de menos de 15 minutos ¥y con historia de crisis febri--
les en la familia. (6,30,43,45).

Crisis convulsivas atipicas o complejas. Es menos frecuente -
18.4 % (30,42), se caracteriza por una historia de dafo cere--
bral previo o desarrolle neurolbgico alterado, presencia de --
miltiples crisis en un solo episodio febril, crisis convulsi--
vas focales, duracién mayor-de 15 minutos y con historia fami-

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

FRECUENCIA.

varia de acuerdo a la poblacién estudiada, presentdndose en --
2 a5 % de los nifios (29,50), esta alteracidn se presenta en -
todo el mundo y afecta con mds frecuenciz a los nifos que a --
las nifltas (31,50,51), ocupa un tercio de los nifios con epilep-

sia. (42).



ETIOPATOGENIA.

Las causas mids comuncs de ficbre son : Infecciones del aparato
respiratorio, Otitis media, Pneumonia y Gastroenteritis; sin -
embargo, cualgquier condiecidn que cause aumento de la tempera--
tura puede ocasionar convulsiones como : immunizaciones, factpo
res iatrogénicos como una sobrehidratacidén o medicamentos gue
disminuyen el umbral a la convulsidn {experimentalmente se —--
observS que la Difenhidramina se acompafia de convulsiones con
un grado menor de fiebre en animales jévenes), (13,26,30) y --
factoren Eéxicos asociados come una shigelosis,

La predisposicién genética se ha visto gque juega un papal --—=~-
importante en la aparicién de las crisis convulsivas febriles
(29), la evidencia de la naturaleza hereditaria se manifiesta
en la alta frecuencia de familiares con convulsiones de niflos
gue presentan crisis convulsivas febriles, ésta puede ser tan
alevada como 25 a 40 %, ‘En un estudio importante Wallace en--
contrd una historia pomitiva de criais cénvulaivas en familia-
res de niflos con crisis convulsivas febriles en un 38 X (54},
Lennox-Buchtal concluye que, el rango genético es autosdmico -
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 estd bien conocido.



Entre 8 y 14 % de los parientes de los nifios con crisis convul-
sivas febriles tienen una historia positiva de crisis febriles
(4). LennoXx-Buchtal encontrd una correlacidn de 80 % de crisis
febriles en gemelos monocigotos con desarrollo neureldgico simi

lar en contraste con 13 % en gemeclos dicigotos. (4,49},

FIEBRE ¥ CRISIS FEBRILES.

Las crisis febriles, wusualmente ocurren en el primer dia de ins
talada la fiebre, cuando las gonvulsiones ogurren 24 horas, des
pués de iniciada la f£iebre hay gue considerar seriamente otra -
posibilidad diagnéstica (15), los nifios con fiebre alta son més
propensos a desarrollar convulsiones febriles y, a su vez éstos
son mucho menos susceptibles de desarrellar recurrencias gua --
los nifies que convulsicnan con bajos nivaeles de fiebre en el --
primer ataque., (42).

Esto, sugiere gue los nifios gue presentan convulsiones con ba--
jos niveles de fiebre tienenm un umbral disminuido a convulsio--
nar y por lo tanto, un riesgo mayor a convulsionar espontanca--

mente. . (30,42),

DIAGNOQSTICO DIFERENCIAL.
El nimero de condiciones gue pueden presentarse con fiebre y ~-
convulsiones es grande en nifios jévenes, la mayoria de eatas --

condiciones inveolucran al sistema nervioso central directamente,



sin embargo, éstas pueden no ser diferenciadas por la investi-
gacidén médica usual, el principal problcma que se tiene gue di
ferenciar eca una Meningitis infecciosa, ya gue, puede presen--
tarse como una convulsidn febril vy los $ignos pasar desaperci-
bidos, por lo tanto, algunos autorces recomiendan realizar pun=-
cién lumbar a todos los nifios con una primera convulsidén fe---
bril y otros aconsejan la practica de la puncidn a 165 nifios =
menores de 24 meses de edad (19,40,53), ademis, los autores --
agregan gue se debe realizar puncién lumbar a todos los nifios
que presentan crisis convulsivas complejas (focal, duracidén ma
yor de 15 minutos © recurrencias durante esa enfermedad), (40},
cuando las convulsiones ocurren 12 horas después de instalacda
la fiebre o cuando ésta es menor de 38.5%, (20,52).

Otras causas que hay gque descartar es una deshidratacidén hiper
natrémica, algunas causas menos frecuentes saon condiciones me-
tabélicas como la hipoglicemia cetécica y la deficlencia de -~

ornitin carbamoiltransferasa.

SECUELAS NEUROLOGICAS.

Los cfectos de las crisis convulsivas febriles sobre el desa--
rrollo intelectual y motor ha sido una drea de controversia, =
diversos autores (9,12,44), han reportado alteraciones motoras

significativas, rctraso mental o ambas en pacientes con crisis



febriles. Schittz~-Christensen y Bruhn en un estudio de 14 pa-
rea de gemelos monocigotos encentraron un deteriore intelec—--
tual significativo, en los gemelos que presentaron las crisis
convulsivas (44), ello suglere que las crisis febriles por si
mismas, pueden ccasionar disfuncidn cerebral. Ellemberg y ---
Nelson no encontraron una diferencia significativa en la valo-
racién de pacientes qgue presentaron crisis convulgivas febri--
les con 10 de 93, en comparacién de un grupo testigo normal --
{9), asi mismo, no se encontrd diferencia sigpificativa en ni-
fios con convulsiones simplea y los nifios con convulsiones com-~
plejas (51), reportes similares no encucntran difercncia en el
desarrollo en la escuela, es similar en nifios que prescntaron
s6lo una crisgis febril simple en comparacidén al resto de nifes
que no presaentaron convulsiones. (18).

La mayoria de los autores dan importancia a las crisis febri--
les complejas como el antecedente de secuelas, sin embargo, ~-
una crisis febril prolongada de mds de 30 minutos, no signifi-
cd aumento en el riesgo de retraso psicemotor, ésto fué confir

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

ELECTROENCEFALOGRAMA .
El valor real del EEG, en la evolucién de nifios con crisis fe-

briles no ha sido bien establecidso, (18).



Frantzen y colaboradores, (l13), encontraron en el EEG tomado --
dentro de la primera semana de presentada la criasis febril en -
aproximadamente un tercio de los pacientes, una dismipucidn de

la actividad eléctrica a nivel oceipital, esta lentificacidn de
saparece de 7 a 10 dias, posteriores a la crisis. Thorn {48} -
revied el EEG de 910 pacientes, un med después de la crisis, 13
de los 910 pacientes, presentaron un EEG anormal, la anormalie--
dad mésa comin fué la actividad lenta primariamente en la regién
occipital, 5 % de los pacientes tuvieron actividad lenta tempo-
ro~occipital, 3 % prescentd espigas focales y 1 % mdltiples espi
gas.

Los pacientes con historia familiar de epilepsia tuvieron alta

frecuencia de anormalidades del EEG, pero leos que tenian thisto
ria familiar de crisis febriles no presentaron estas alteracio-
nes.

El EEG no se correlaciona con el ygrado da recurrencia, ni con -~
el desarrello de epilepsia, sin embargeo, otras series s{ demos-
traron que se puede utilizar el EEG para estimar el riesgo de -
epilepsia (B,25), por ejemplo Doose y colaboradores (7), encon-

traron gue un ritmo Theta de 4 a 7 Hz., que sigue a una convul-
sidén febril es indicador en el grado de recurrencia de crisis -

febriles.
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RE&URRENCIA.

Cerca de un tercio de los nifios gue presentan una convulsidn -
febril tendrin recurrencia, el riesgo de desarrollar una futu~
ra convulsidén ocupa 40 a S0 % (30,45,56}, la incidenecia de «--
tres o mds atagues ocupa sélo un 9 ¥%. Alrededor del 50 % de -
"las recurrencias ocurren en los primeros & meses y on las tres
cuartas partes ocurren en los primeros 12 meses posteriores a
la primera convulsgién. {30,35,45).

El grado de fiebre en el primer atague también es un factor --
' pronSsties, ya gue si se presenta la convulsibn con una tempe-
ratura menor de 40° tiane mayor grado de recurrencia., ({42).
El factor mis importante parece ser la edad de instalacidn de
la primera crisis febril, los nifios pequefios parecen ser mias -
spusceptibles a presentar futuras crisis febriles (32,50).
Franzen y colaboradores {l4}, encontraron gue los nifics que -=
presentan la primera convulsién antes de loa trece meses de --—
edad tenian 2;3:1 de oportunidad de degarrcellar futuras crisis
convulsivas, ésto comparado con niilos entre ld4 v 32 meses en -
el que el riesgo es 1:2 ¥ un riesgo de 1:5, si la edad es ma--
yor de 32 meses.

Por lo tanteo, encontramos gue, los factores de buen pronfistico
en la recurrenci; de las crisis febriles son : Desarrcllo neu-

roldégico normal, historia familiar de crisis febriles, todas =~
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laa crieis presentadas gque hayan sido simples, edad mayor de -

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

PRONOSTICO.

Rieago de desarrollar Epilepsia.

El riesgo de deparrollar epilepsia en-crisis febriles simples

ed del 3 % (31), esta incidencia aumenta considerablemente, si
los factores de riesgo se encuentran presentes e incluyen : --
Hi;toria familiar de crisis no febriles, convulsiones prolonga
das de mfs de 15 minutos de duracidn, anermalidades neuroldgi~
cas anteriores a la inatalacién de lam crisis, mlltiples cri--
gis en el mismo dfa, convulsiones focalizadas, la edad de la -
primera convulsién, también ea importante, el riesgo es mayor

gl la primera convulsién ocurre dentro de los primeros & meses
de edad. En el estudio de Rochester Minnesota, la primera con
vulsidn occurrida entre los 2 y los 4 affios no incrementd el ——-—
rieago de epilepsia (1,30,31,34;42,45).

La epilepsia occurre en un 2 % de los nifios gue presentan un --
factor de riesge y en un 10 % de los nifios gue presentan dos- -

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

convulsidén prolongada mayor de 15 minutos aumenta'1.4_% el ——;.
riesgo de epiiepsia en niflos normales y 9 % en nifics anormales

(34), En un estudio retrospectivo de 40 afios de experiencia -
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en Rochester Minnesota reveld una incidencia de AO % de riesgo
de epilepsia después de convulsiones febriles en nifios con re-
traso mental y pardlisis cerebral. (2).

.La posibilidad de desarrollar epilepsia se duplica cuando se -
presénta una segunda convulsidén, pero futuras reecurrencias no

incrementan el riesgo de epilepsia. (45).

Contrario a las ohservaciones de Lennox-Buchtal gue, encontrd

alta incidencia de epilepsia en mujeres Annegers et al. no en-
contrt diferencia entre ambos sexos. (45,53).

El aumento de la incidencia de epllepsia en nifios con crisis -
febriles es universalmente aceptado, perc hay controversia. en

el tipo de crisis gque sigue a la convulsidén. Falconer et al.-
(10); Y Ousted et al. (36) en su estudioc de pacientes con epi
lepsia del 16bulo temporal notaron la presencia de este tipo -
de criaiA en nifies que tuvieron crisis febriles prolongadas, -
aato sugliere gue las crisis febriles causan eaclercsis del 16-
bulo temporal y produce la base para el posterior desarrollo -
de este tipo de epilepsia, (3,23,53). Otros 1nvestigadores,-

sin embargo, no confirmaron esta hipbtesis., (53).

TRATAMIENTO.
Durante el episodié agudo se debe vigilar la permeabllidad de

las vias respiratorias-del nifio para prevenir la aspiracién, -
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esto mediahte la Buccidn de éstas,

El nifio debe ser protegido de posibles traumas fisicos.

Los antipiréticos por via rectal pueden scr utilizados para dis
minuir la fiebre,

Los nifios menores de 1B meses deben ser jingresados al Hospital,
por lo Qificil gque resulta descartar Meningitis en ellos.

El ingreso también debe s5er considerado si la erisis es mayor -
de 15 minutos ¥ si no cede al tratamiento inicial.

Dos terceras partes de las convulsiones febriles son de menos -
de 15 minutos de duracién vy no regquieren tratamiento.

Si la convulsién se prolonga, el tratamiento con Diazepam a do--
gis de 0.3 a 0.5 mg/kg/dosis por via intravenosa o intrarectal
dd buen resultado, la dosis puede repetirse cada 10 minutos.
También puede utilizarse Cionazepam a la dosisg de 0.1 mg/kg., -
en una sola dosis por via rectal, obteniéndose excelentes resul
tados sin los efectos adversos del Diazepam {aedacién y ataxia).
(41,46). )

51 la convulsién persiate puede utilizarse Paraldehido adminis;

trado intrarectal a dosis de 1 ml/afio de edad, 8in exceder de -

5 ml, (30,41,46).

PROFILAXIS.

Las convulsiones febriles ocurren en 2 a 5 % de los nifies en --
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¢dad pEeESCDIar en la mayorfia es un evento lUnico, pero en otros
pourre recurrencia doe las convulsicnas en este grupo se propone
el tratamiento profilfictico para prevenir las recurrencias y --
avitar el daflo neuroldgico resultante de Ffuturas convulsiones.
Idealmente, s6lo los nifos con alto riesgo de recurrencia debe-
rian ser tratados profilacticamente.

La profilaxis mediante el uso de anticonvulsivantes, reduce el
riesgo de-recurrencia de convulsiones febriles pero, no han de-
mostrado“gue reduzcan la aparicidn de epilepsia en la vida futu
ra. La droga de chogque en la profilaxis por tiempo prolengado
de las crisis febrileg e©s el Fenobarbital, cuando los niveles -
séricos de Fenobarbital scn mantenidos cntre 15 a 40 megr/ml.,
es altamente efectivo en reducir la frecuencia de ecrisis convul
sivas. (16,27).

El Fenobarbital usado soin durante lu crisis febril no tiene va
lor para prevenir la recurrencia., ({(38).

La mayoria de los autsves recomiendan prolongar el tratamiento
por un afio ¥y medic a tres afios o a la cdad de 4 2 5 aflos. -—=---
f{37,55). Cuanlo el Fenobarbital es precscrito por este tiempo,
la frecuconcia de complicaciones son un problema, ademés, en mu-
chos casos el Fenobarbital no es bien tolerado por los nifies.
Los efectos indeseables incluyen : Hiperquinesia, cambios en el
comportamiento, con modismos, irritabilidad y alteraciones en -

el suefic. (3,16,55).



Herrans y colaboradores (l16), encontraron que 77 % de los ni--
fios tratados con Fenobarbital presentan efectos adﬁersos, sin

embargo, s86lo 13 % requirid modificacidn en la dosis.

El Acido valproice a dosis de 20-30 mg/kg/dia, en dos dosis re
duce el grado de recurrencia en un 80 a 85 % (21), sin embargo,
algunos autores no ree;miendan su uso por los efectos secunda-
rios gue presenta, (8).

La Fenitofna (28) y la carbamacepina (51) no han demostrado --
ser efectivos en la prevencidn de crisis febriles.

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

Thorn (47} compard la administracidn de Diazepam intra-rectal
instalado durante la enfermedad febril en comparacién con la -
administracién continua de Fenobarbital demostrando que el ---
piazepam es superior en prevenir las recurrencias.

Knudsen (21,22), también demostré la eficacia del Diazepam ~--
oral a dosis de 0.6 a 0.8 mg/kg/dia en tres dosis durante el -

periodo febril.
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Esto, demuestra qgue el plazepam es altamente significativo en

comparacidén con el Fenobarbital para prevenir las recurrenclas
de las cdonvulsiones. [(38). ‘

Las dr;;as antipiréticas como la Aspirina y el Acetaminofén, -
que son compatibles en su eficacia antipirética pueden ser utj
lizados_para disminuir el grado de fiebre, sin embargo, algu--
s autores h;n demostrada que ggtas drogas, no son efectivas

~
en la prevencién de las recurrencias.
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ACOTACIONES DE CRISIS CONVULSIVAS FEBRILES
DEFINICION : La crisis.convulsiva febril, es aguélla que -
se presenta en nifos entre los 3 meses y 5 aflos de edad,
asoeiéda con fiebre, pero sin evidencia de infeccidn in--
tracraneal o alteracién neuroldgica aguda, convulsiones -
con fiebre en un nifio gue ha presentado una convulsidn no

febril se excluyen.

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

historia de crisis convulaivas febriles en la familia.

CRISIS CONVULSIVAS ATIPICAS O COMPLEJAS : Son menes fre--
cuentes, se caracterizan por una hiateria de dafic neurold
gico © dafo cerebral previo a la instalaeién de las con--
vulsjones, mfiltiples crisis en un sclo episodio febril, -
crisia convulsivas focales, duracidn mayor de 15 minutos

e historia familiar de crisis convulsivas no febriles.



a)

5)

NINGS MENORES DE 24 MESES : Diversos autores recomiendan -

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

resulta diferenciar una infeceidén del sistema nervioso cen

tral, ya gque, ésta puede iniciarse como una convulsién fe-

bril y los signos de meningitis pasan desapercibidos.

TRATAMIENTO DEL EPISODIO AGUDO :

a}

b)

c}

da)

e)

£}

vigilar permeabilidad de vias aéreas para prevenir la -
aspiracién.

El nifio debe ser protegido de un posible trauma f£imico.
Pueden ser utilizados ios antipiréticos por via rectal,
para disminuir la fiebre.

bebe considerarse el ingreso al Hospital de los nifios -
menores de 18 meses, si la convulsidn es mayor de 15 mi
nutos y, 8i no cede al tratamiento inicial.

8i la convulsidn se prolonga, el tratamiento con Diaze-
pam a dosis de 0.3 a 0.5 mg/kg/dosis por via intrave---
noga dd buen resultado, la dosis de Diazepam puede repe
tirge cada 10 minutos.

También puede utilizarse Clonazepam a dosis de 0.1 -«-=
mg/kg. en una sola dosis, por via rectal, obteniéndose
excelentes resultados sin los efectos adversos del Dia--

zepam, (sedacidn y ataxia).
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PUNCION LYMBAR : Se recomienda la realizac¢ién de puncidn -
lumbar en todos los nifies con una primera convulsién fe---
bril, menores de 24 meses de edad y en todos los gue pre--
sentan una crisis compleja, Ademis, cuando la convulsidn
ocgurre 12 horas después de instalada la fiebre y cuando --
égta es menor de 38.5°,

FACTORES DE RIESGO DE RECURRENCIA : Cerca de un tercio de
los nifos que presentan una convulsidn febril presentan re
currencia, el riesgo de desarrcllﬁr futuras recurrepcias -
ccupa un 40 a 50 % la incidencia de 3 6 mds ataques ocupa
s6lo 9 %, alrededor de 50 % de las recurrencias ecnh los pri
meros 6 meses posteriores a la primera ceonvulsién y en las
3/4 partes ccurren en los primercs 12 meses.

El grada de fiebre en el primer atague es un factor pronds
tico, ya que si ae presenta la convulsifn con una tempera-
tura menor de 40 grados, tiene mayor .grado de recurrencia.
El factor mis importante parece ;er la edad de inatalacién.
de la primera crisis, los nifios pequefios parecen ser mis -
susceptibles a desarrellar futuras crisis convulsivas fe--
briles.

Por lo tanto, tenemos que los factores de buen prondstico

son : desarrollo neurdldgico normal, historia familiar de



8)

criasis febriles, todas las crisis presentadas que hayan ~

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

FACTORES DE RIESGO PARA DESARROLLAR EPILEPSIA : El riesgo
de desarrollar cpilepsia en crisis febrilea simples es —-=-
del 3 ¥, esta - -incidencia aumenta considerablemente, zi --—
los factores de riesgo estdn presentes e incluyen t+ Histg
ria familiar de crisis no febriles, convulsiones prolonga
das de mds de 15 minutos, anormalidades necurcldgicas ante
riores a la instalacidn de las crisis, miltiples crisis -
en el mismo dia, convulsiones focalizadas, la edad de la
primera convulsiéq. 2l riesgo es mayor, ai la primera con
vulsidn ocurre daentro dé los primeros 6 meses,

La epililepsia ocurre en un 2 % de leos nifies gue presentan
un factor de riesgo y en 10 %, s5i se encuentran dos facto
res de riesgo, la posibilidad de desarrollar epilepsia sc
duplica, 51 se presenta una segunda convulaién.febril -—-

perp futuras recurrencias no incrementan ¢l riesgo.

OBESERVACION : Se debe continuar en nifios gue presentan uha
sola convulsidn febril simple y en los gue no se encuen--—

tran factores de riesgo presentes, pero en los niflos gue
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presentan una convulsién compleja los factores de recu---
rrencia y de riesgo de epilepsia, son mds frecuentes y gg

neralmente se debe iniciar tratamiento.

TRATAMIENTO PROFILACTICO : Se propone el tratamiento pro-
filActico, en los nifios que preséntan recurrencia de las
convulsiones y en los gque tienen riesgo de desarrollar --
epilepsia. La profilaxis mediante el uso de drogas anti-
convulsivantes, reduce el riesgo de recurrencia de convul
siones febriles pero, no se ha demostrado gque reduzcan la
aparicién de epilepajia en la vida Ffutura.

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

La mayorfa de los autores recomiendan prolongar el trata-
miento por uno y medio a tres aflos © haata que el nifio ~-
cumpla 4 a 5 aflos.

El Acido Valproico a dosis de 20-30 mg/kg/dia, en dos do-
sis, reduce el grado de recurrencia en un 80 a 90 %, sin
embargo, algunos autores no recomiendan su uso por lea --

efectos secundarios gue presenta,



" La administracién de Diazepam rectal durante la enfermedad
febril también es altamente efectivo a la dosis de 0.2 a -
0.5 mg/kg/dosis cada 8 hr., cuandc 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 administracitén contfinua de Fenobarbital, demos
trando que el Diazepam es superior en prevenir las recu---

rrencias.
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PEQUERO MAL IMPULSIVO.
SINDROME DE JANZ
El término peguefo mal impulsivo, denominado asi por Janz en -
1955 (1-2-13), relacionado con un sindrome especifico de Crisis
Epilépticas, gque ocurren en la segunda década de la vida. EIl
mismo sindrome ha sido descrito con el mismo nombre gue inclu-
yen : Epilepsia mioclénica juvenil, epilepsia mioclénica juve-
nil de Janz, contraecciones miocldénicas masivas bilaterales, =--
epilepsia generalizada con micclonias durante la adelescencia.
Su prevalencia ocurre en 4.3 % de los pacientes con epilepsia
{ ), lo que justifica la atencifn que se debe de tener no sdlo
sobre la frecuencia, sino también porgue puede crear confusidn
con convulsiones t&nico-cldénicas (gran mal} condicionande el -

uso de drogas antiepilépticas inefectivas. (5).

Razgos clinicos.

Secudidas impulsivas simétricas y sincrénicas de hombros Yy ex-

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

beza, brugcas, de cortisima duracién (1-2 seg.), descritas como
sobresaltos, estremecimiento, golpe como choque eléctrice e in

voluntario ocurridas aisladas o en salvas, frecuencia diaria y

nimero variable de sacudidas desde una a dos al dia, hasta va-



rias en 30 minutos, no se asocian a compromise de la conciencia,
aura ni fendmenus postictales, suceden especialmente después de
despertar en la mafiana, sc¢ asocia a otras formas de cpilepsia -
generalizada ecspecialmente con gran mal del despertap y ausen--
cias, son frecuentes los antecedentes familiares cn primer gra-
do. (6).

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

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

Diagnéstico diferencial,

Debe diferenciarse de algunas alteraciones neuwrolégicas gque ---
presentan descargas musculares similares como : Epilepsaia mio--
clénica 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 postanéxica, (9,10,11) en éstas, el sintoma cje -
es la descarga mioclénica generalmente asimétrica y asinerdni--
ca, por otra parte, signos neurolégicos progresivos como tem---
blor, ataxia y alteraciones del lenguaje acompafan siempre ;1 -
sintoma mioclénico.

Ademds, se debe hacer diagnéstico diferencial con los espasmas

infantiles o Sindrome de West, (12} y del Sindrome de Lennox ——

Gastaut, (13),



Por {iltimo de las formas de epilepsia combinada focal benigna -
y miocldnicas astfiticas, (14) ausencias complejas con automatis
mos motores, mioclonias palpebrales, retropulsidén de globos ocu

lares y compromiso fugaz de conciencia.

Edad de comienzo.

La edad Jde comienzo del pequeilo mal impulsivo es seglin la mayo-
ria de los autores alrededor de la pubertad y adolescencia, —---
para Tsuboi en 1977 (15) el 86 ¥ de sus enfermos iniciaron él -
cuadro antes de los 20 aflos y mis de dos tercios del total, un
70.2 % lo iniciaron entre los 12 y 19 afios.

Para Janz en 1969 (16), el 85 % de sus 139 pacientes presenta--
ron por primera vez el cuadro entre los 13 y 20 afos.
Asociacidén <on otros tipos de convulsiones; una casufstica re--
vela gue s8lo 2.5 % de los 399 pacientes presentaron pegquefio --
mal impulsivo solo, el resto se acompaid de gran mal en el 95 %,

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

Sexo,
No hay reporte en la literatura acerca de la preponderancia de
un sexo sobre el otro, sin embargo, se ha observado cierto pre-

dominio del Bexo femenino. (5,186).
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Antecedentes de epilepsia en la familia.

Mhlgunos autores (5,16) han comunicado un 36 % y 25 % respecti-
vamente de familiares con epilepsia. Tsoboi 1977, {15), obser
vd una alta incidencia de cpilepsia en los padres de hijos con
pequefio mal impulsivo y que, ésta es significativamente mas --
alta en las madres que entre los pudres..los hermanos presenta
ron epilepsia en un 4.4 %, sin acubargeo, las hijas de padres --
con pequefio mal impulsivo presentaron significativamente mds -

epllepsia gue los hijos.

Electroencefalograma.

Durante la crisis E.E.G. es caracteristico : Un ritmo de base
en general normal es interrumpideo por descargas de complejos -~
de poliespiga cnda lenta de 3 a 5 clclos por segundo, bilate--
rales simétricos y sincrdnicos a veces con acentuacidn centro-

frontal con duraciSn de 4 a 6 segundos. (5,6,17).

El E.E.G., tomado entre las crisis revela en el 10 % alteracip

nes en el ritmo de base y muy frecuentemente algin tipc de ---

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

Prondstico y desarrollo.
En general el prondstico es favorable. En una investigacidén -

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



de 2 a 5 afios de obhservacidn. (6).

Tratamiento.

El recconocimientte de este sindrome es importante como causa de
la huena respuesta al Valproato y a la alta incidencia de re-—.
caidas con otro tipo de drogas antiepilépticas.

El valproato de Sodio suspendid las crisis c;n niveles en san-
gre enptre 40 y 105 mcgr/ml,

El valproato en dosis convencionales suspende las crisis en --
poco tiempa, s8e deben vigilar los niveles séricos terapefiticos.
Ocaaionalmenté sa debe seguiyr upa terapja prolongada por dos -

afics.
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l

ELFCTRENCFFALOGUA CAACTERISTHD.,
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ACOTACIONES DEL SINDROME DE JANZ

CUADRD CLINICO : Sacudidas impulsivas simétricas y sin---
crdnicas de hombros y extremidades superiores e inferio--
res a veces también de la cabera, son bruscas de cortisi-
ma duraecién (1 a 2 segundos} descritas como sobresaltos,

estremecimientes, golpe como chogque eléctrico e involunta
rias, ocurridas aisladas o en salvas, en numero variable

desde 1 a 2 al dia hasta varias en 30 miputos, no se aso-
cia a compromiso de conciencia.aura ni fendmenos posticta
les, 8¢ asocia a otras formas de epilepsia gepneralizada -

especialmente con gran mal del despertar y augencias.

ELECTRCENCEFALOGRAMA : Un ritmo de base en general normal
esg interrumpido por descargas de complejos de poliespiga-
onda lenta de 3 a S ciclos por segundo, bilaterales simé-
tricos y sincrdnicos a veces con acentuacién centro-fron- -
tal con duracién de 4 a 6 segundos, en ocasiones se obser

van stlo poliespigas de 16 a 24 Hz.
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TRATAMIENTO : El reconocimiento de este sindrome es impor-
tante por el alto grado de remisidn gue se logra con el --
Acido Valpreoico a dosis de 20-40 mg/kg/dia. Suspende la -
crisis ripidamente, se deben mantener niveles séricos en--—

tre 40-105 mg/ml,

VIGILANCIA : Se recomicnda continuar el tratamicnto por --
dos aifos consecutivos, ya que la suspensién antes de este

tiempo tiene un alto grade de recurrencia hasta un 90 %

CURACION : El pacionte se considera curado cuando despuéds
de suspender el tratamiento no hay recurrencia de las eri-
8is y el EEG es normal, se deberd continuar la vigilancia

con toma de EEG peor lo menos durante 5 afios.
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A USENCTIAS

La caracteristica de los ataques de ausencia es su inicio géG--
bito, la interrupcién de la actividad, la mirada ausente y po-
siﬁlemente una breve desviacidén de los globos oculares hacia -
arriba, Al término de la crisis el paciente reasume la activi

dad gue estaba realizando como si nada hubiera sucedido,

Las crisis de Ausencia son consideradas como una forma de Epi-
lepsia generalizada, debido a que la crigis epiléptica es geng

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

El EEG ictal muestra usualmente complejes regulares y simétri-
cos Onda-Espiga de 2-4 Hz. o bien miltiples complejos de Eapi-
ga-0Onda lenta de distribueidén bilateral. La actividad electro

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

La Ausencia Simple es caracterizada principal o exclusivamente

por ocbnubilacién o disminucién de la conciencia.

La Ausencia Compleja es una Ausencia en la cual la disminucién
de la conciencia es acompafiada por otros sintomas ¢ incluye mu

chas manifestaciones clinicas,
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CLASIFICACION. {13,15,18).

a) Crisis de Ausencia con disminucién de la conciencia. sola~-
mente,

b} cCrisis de Ausencia con componentes clbnicos leves.

¢) Crisis de Ausencia con componente atdnico.

d) Crigis de Ausencia con compenente ténico.

e} Crisis de Augencia con Automatismbs.

£) . Crisis de Ausencia con componcntes autondémicos.

INCIDENCIA,

£3 un desorden epiléptico poco comin. Ha sido reportada como -
el 2-5 % de las crisis epilépticas, otros autores reportan in--
cidencias hasta del 6-12 % representando esto diferencias en la
clasificacidén, asi como en las diferentes poblacicnes estudia--
das. La prevalencia de las crisis de Ausencia ea mas alta en -
la primera década de la vida occurriendo desde la edad de 3 ——=-

hasta 15 afos. (1,2,15).

GENETICA.
Los aspectoB genéticos de las crisis de Ausencia han sido exe~-
tensamente revisados debido a que un nimero significative de --

pacientes con crimsis de Ausencia tienen una histo:ia'familiar.—
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de epilepsia. En gemelos monocigoticos hubo B4 % Jde concordan-
cia para las descargas'Onda-Espiga de 3 ciclos por sequndo y --
un 75 % de concordancia para las crisis de Petit Mal. Debido -
a gue esto algunos autores han propuesto una transmisidén por =-
un gen irregular autosémico dominante con expresidn dependien~-

te de la edad. (13,15,186) .

ETICLOGIA.

Algunos autores han encontrado evidencia de dafo cerebral hasta
en un 40 % de los pacientes, aungue s56lo un 14 % tuvieron fac-
tores causales conocidos como trauma heonatal (5.8 % )}, traumas
craneanos {2 % ), encefalitis (2 % }, y anormalidades del desa-
rrollo, tumores cerebrales y endocrinopatfas (4.2 % ). Se pien
sa gque el dafio cerebral no es un factor patogénico importante -
en la causa de este tipo de epilepsia, aungue puede actuar como
mecanismo disparader cuando otreos factores de herencia, edad y

sexs se encuentran presentes. [10,12,23,15,16}.

MANIFESTACIONES CLINICAS.

a) Ausencia Simple : Es caracterizada por cesacidn stbita de
la actividad, interrupcidn del habla, de la marcha o de la
accifn que se estd realizando. El paciente puede permane-

cer estético con un patrén respiratorio normal. La hiper-



b)

ventilacidén puede desaparecer al comienzo de la crisis y -
sobrevenir una respiracidn normal. La mirada es vacia, --
ocagsionalmente los pirpados caen ligeramente, los ojos pue
den rotar hacia arriba, pereo usualmente la mirada permane-
ce fija como en trance. purante el ataque el paciente ---
usualmente ne responde perc la recuperacifin postictal es -
inmediata, El paciente frecuentecmente no es conciente de

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

Ausencias Complejas : Este tipo.de Ausencias tienen otros

sintomas ademfs de agquellps vistos en la Ausencila Simple.
{(2).

1) Ausencias con Componentes Clénicos. Los movimientos --

clénicos implican parpadeos, movimientos de la comisura
bucal, dedos, brazos y hombros, Los ojos pueden girar
hacla arriba con parpadeos., Los movimientos clénicos -
son frecuentemente bilaterales y simétricos sin disminu
cibén del tono postural del paciehte pero si éste ticne

un objeto en sus manos &ste puede caer.

2) Ausencia con Componente TSnico. Durante estos ataques,

pueden ocurrir contracciones musculares y causar un in-
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4}

cremento en el tono postural. Si el paciente estd de -
pie puede estirarse hacia atrds y su tronco puede ar---
quearse. 5i la contraceidn os asimékrica la cabeza o -

el tronco del paciente puede ser empujada hacia un lado

Ausencia con Componente AtSnico. Durante el atague hay

una disminucidn en el tono postural con caida de la ca-
beza, del tronco, caida de los brazos ¥ relajacidn de -
los pufios, las rodillas pueden aflojarse pero raramente

el paciente cae.

Ausencia con_ Automatismos. Movimientos intencionados o

casi-intencionados ocurren sin alteracidn de la conciepn
cia durante los atagues de Auscncia. El paciente puede
lamer sus labios, masticar, deglutir, bostezar, hacer -
muecas, sacar su lengua, frotar su cara, alisarse la --
ropa o realizar actividades mds complejas como poner --
cbjetos de su mano en sus bolsilles. &stos automatis--
mos simples y complejos pucden ser influenciados por --
estimulos amblentales y son indistinguibles de las que

ocurren en la Epilepsia del Lébulo Temporal.
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Estos automatismos son divididos en ictales y posticta-
les. Los autcmatismos ictalea scon divididos a su vez =
en perseverativos y de nove. En los Automatismos perse
verativos el paciente continda una actividad iniciada -
antes de la crisis, Los Automatismos de novo 8on los -

que ocurren dospués del inicio o durante la crisgis.
Existen otroe automatismos rapos, automatismos de esca-
pe o liberacién., en los cuales por cjemplo; el paciente
realiza upa conducta habitualmente prohibida como mano-
sear sus genitales en pdblico durante un atague de --~--
Ausencia. La naturaleza de los automatismos puede, al-
gunas veces ser determinada por una reaccidn a un esti-
mulo ambiental. Los automatismes son frecuentemente --
complejos y pueden consistir de combinaciones de los me
vimientos descritos, estdn relacionados con la duracién

de las crisis. M4as del 50 % de las crisis con una dura

¢ién de 7 segundos © més, tienen automatismos.

Augencia con Fenbdmenos Autondmicos. Dilatacidn pupilax

palidez, rubor, piloereccidn, taquicardia, salivacidn e.

incontinencia urinaria pueden ocurrir en agsociacién con
crisis de Ausencia, Los fenSmenos mds frecuentemente -

obgervados son la palidez cireumoral y la dilatacidn pu

pilar,



6) Formas Mixtas. Estas crisis pueden ser clasificadas -
com® una combinacidén de dos o mids de las categorias --

previas, excepto la Ausencia Simple.

El rango de duracidén de las crisis es de 1-45 seg. (promedic -
10.5 seg.}

Las hAusencias Simples constituyen el 9.4 % y las Ausencias ==~
complejas el 90.6 % y las Formas Mixtas cen maltiples componen
tes en un 39.8 %K.

_Crisia de Ausencia con automatismos en un 63.1 %.

crisia de Auscencia con Componentes Clénicos leves ecn un 45.5 %.
Crigis de Ausencia con Disminucién del Tonc Postural en un ~-=
22.5 %.

Crisis de Ausencia con Aumento del Tono Postural en un 4.5 %.
La ocurrencia de dos componentes en una misma crisis fué de --
34.8 % ¢ de 3 fué Jde 5.1 %,

Laa crigis frecuentes interfieren con el aprovechamiento esco-

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

SEXO.
La relacién hombres : mujeres ha sido reportado como de 36 % a

64 % y por otros autores de 48 % : 52 %. (2,13,15).
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COMIENZO.

El comienzo ocurre entré los 5 ¥ 15 afios en un 68.3 % de los --
pacientes; en 24 % por abajo de los 5 afos de edad y en un -~-=
7.9 % después de los 15 aflos de edad, El comienzo de las cri--
sis ocurre mds comunmente entre los 4 y 8 alos de edad y rara--
monte antes de los 3 & despudés de los 15 afpos de edad, (2.13,-

1s5,1e).

HISTORIA FAMILIAR.

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

15,16} .

HALLMNZGOS NEUROLOGICOS.

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

autores). (15,16},

Coeficiente intelectual.

Algunos autores han descrito que los pacientes con este tipo de

epilepsia tienen una inteligencia promedic o superior. Sin ---

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

leos pacientes. (15,16).



- 53 -

crisis Ténico-Cldnicas Generaljzadas.

Estas ocurren en un 38-59 % de los pacientes con Crisis de ---
Ausencia y pueden segulr o preceder al comienzo de las Crisis
de Ausencia. Las Crisis de Ausencia de comienzo tardio son --
mis frecuentemente complicadas por crisis de tipo Gran Mal.

(15,16}.

Factores Precipitantes.

Estos pueden ser de varios tipos i1 Tactiles, auditivos, olfato
rics y estimulacidn f£6tica. Las influencias ambientales y el

stress emocional pueden disparar el comienzo de las crisis. -
La deprivacién de suciio ha sido notado come un factor dispara-

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

DIAGNOSTICO.

Este puede ser rex:lizado mediante una buena historia clinica -
describiendo el comienzo y la terminacién sGbita de la crisis.
La confirrscidn puede ser obtenida mediante el examen EEG docu
mentando los brotes de descargas generalizadas de Onda-Espiga
de 3 Hz. Otras pruebas como la TAC, exdmenes hematoldgicos, -
quimica sanguinea o urianflisis, no son de ayuda diagnéstica.

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

GaBtaut ha reportado lesiones atr6ficas en 7 % de pacientes con
Rusencia Simple, en 17 % de pacientes con Ausencias Complejas y
an 24 % de pacientes con Ausencias y Convulsiones Ténico-Cloni-
cas generalizadas. Langestein reoporta un 41 % de hallazgos ---

anormales en la tomegrafia (atrofia). (15).

Hallazqos Electroencefalogréficos.

La descarga de las Crisis de Ausencia es generalizada y abarecc
y desaparece subitamente. El1 comienzo de la descarga aparece -
en el drea mediofrontal. En casos eMcePbcionales la descarga =--
aparece primero en las regiones parieto-oceipitales y se dise--
mina rapidamente hasta las regiones frontales. Las descargas -
consisten en brotes Onda-Espiga 3 ciclos por segunde schre una

actividad de fondo normal para la edad del paciente, {2,5.10,-

© 15).

Activacidn.

La hiperventilacidén puede inducir un brote de descargas Onda---
Espiga en casi tpdos los pacientes con Crisis de Ausencia. La
astimulacién f£6tica puede inducir las Crigis de Ausencia en un

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

privacisn del mismo. (13,14,15).



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

Las Crisis de Ausencia (principalmente las Complejas) pueden -
sexr confundidas con las Crisis Parciales Complejas. Es posi=--
ble identificarlas correctamente sobre la base de 3

a) La duracién de la crisgis

b) Presencia o Ausencia de un “aura™

c) Grado de estado de conciencia peostictal.

En aquellas raras instancias en gue la diferenciaciédn clinica,
no sea posible, las caracteristicas EEG pueden ayudar a dife--

renciarlas.

Caracteristicas de las Crisis de Ausencia y de las Crisis Par-

ciales Complejas.

Caracteristicasn crisis de Ausencia Crisis Parcjaleg Com
pleijas.
Edad Infancia Cualquier edad, aun-

que raras veces en -

la nifiez.

Predisposicidn Ninguna Convulsion2s febri--

les,



Aura

comienzo

Automatismos

Duracién

Recuperacidn

Postictal

Hiperventilacién

Estimulacidn

EEG.

Ninguna

Instantineo

En crisis de larga

duracidn.

La mayoria 10 seq.

o 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 mds Com

plejas.

casi slempre mayores
de 10 seg., frecucnte
mente menores de 30

segundos,

Lenta, de segundos a

minutos, con confu--

aidn.

Ocasionalmente preci

pitante.

casi nulo

Espigas focales.
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STATUS DE AUSENCIA.

Durante el Estado de Ausencia el paciente puede estar estupo--
roso y copnfuso y mostrar una lenta o incompleta respuesta a es
‘timulos, moatrar una actividad extraviada con automatismos o -
con un estado catatdnice. La duracién de tal conducta varia -

desde horas hasta algunos diasa.

El registro electroencefalografico muestra actividad continua
Cnda-Espiga con episodios ocasionales de muy corta duracidn de
relativa normalidad. La morfologia de las descargas Onda~Espi
ga puede no ser tan regular como la observada en las Crigis de
Ausencia, Durante el Status de Ausencia el paciente puede es-
tar confuso o estuporesc pero puede obedecer drdenes simples.
Los movimientos son lentos y las verbalizaciones consisten en
respuestas cortas como "Si" o "No". El estado de Ausencia es
congiderado como una causa importante de manifestaciones psicd
ticas en lps nifes, y en adultos puedce estar asociado a depre-
sién, hostilidad e intentos sBuicidas. El Estado de Ausencia =
puede terminar en una Crisis Generalizada Ténico-Cldénica., E1
Estado de Ausencia debe ser diferenciado de el Status de las -
Crisis parciales Complejas, lo cual puede ser dificil clinica-

mente pero un EEG puede diferenciarlas. El Estado de Ausencia
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es frecuentemente mal diagnosticado como una alteracién funcio-
nal o come una cnfermedad psicdtica. Su frecuencia es mayor en
las mujeres que en los hombres y ocurre mis frecuentemente en -

la ¢uarta década de la vida.

Es importante tomar un EEG en todos los casos de alteraciones -
mentales episddicas. El Diazepam es la droga de eleccidén y =---
debe ser administrada intravenosamente. La Ethosuximida, el --
Nitrazepam y el Clonazepam tamﬁién pueden ser efectivas, ﬁero -
su aefecto es mds tardade, a excepcidn del Clonazepam IV.

(8,10,11) .

CURSO ¥ PRONOSTICO.

El pronbstico es bueno en pacientes con Crisis de Ausgencia uni-
camente y, es5 menos favorable en pacientes en log cuales se ——-
agregan crisis tipo Gran Mal. El prondstico se ligeramente me-
jor en los pacientes cuyas crisis empezaron antes de los 10 ---
afos de edad. Con el comienzo mds tempréno de las Crisis, es =
menos probable que el paciente desarrolle Crisis tipo Gran Mal.
Un factor prondstico importante es el inicio inmediate y enér---
gico del tratamiento. Un examen neuroldgico normal y una acti-

vidad electroencefalogridfica de fondo normal favorecen un mejor
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prondestico, asi como una historia familiar negativa para cual-
quier tipo de Crisis, ¥y una inteligencia normal o superior.

(12,15,16).

TRATAMIENTO.

El objetivo del tratamiento es el completo control de las cri-
gis y la integracidn del paciente a su medio ambiente desde el
punto de viata social, psicoldgico y econSmico. Es recomenda-

do el tratamiento adecuado y temprano.

El tratamiento debe empezar con la administracidn de un solo -

medicamento, siende ajustada la dosis hasta lograr concentra--
.

ciones efectivas sanguinecas, si después de esto, no hay mejo--

ria, una segunda droga debe ser agregada,

La Ethosuximida es la droga de primera eleccién para el trata-
miento de las Crisis de Ausencia, ailn cuando el Valproato ha =

sido encontrado tan efectivo como la Ethosuximida.

Ethosuximida : (2-ethyl-2-metilsucecimida; Zarontin}. Componen
te heterociclico con un nitrégeno. La Ethosuximida es bien --

absorbida y alcanza niveles miximos l1-4 horas después da la ~=



administracién oral, Su upién a proteinas no es importante,

La tasa de metabolismo y su vida media varia con la edad del -
paciente, la vida media promedio es de 30 horas cenh nidos y de
60 horas en adultos. La concentracidn sérica efectiva es de -
40-100 megrs. por ml, auvnque dogis miximas raras veces son pe-
cesarias. La dosis usual varia de 20-40 mg/kg/dia. La res-—--
puesta es rapida en las primeras 48 horas. Los efectos secun-
darios relacionados con la dosis ineluyen nalsea, vimito, ano-
rexia, cefalea, fatiga, letargia y mareos. Los efecctos tdxXi--
coa pueden disminuir después de una ligera reduccién de la do-
sis, siendo rara vez necesaria la descontinuacidn de la droga.
Los efectos téxicos no relacionados con la dosis incluyen -—--
raghs cutdneos, discrasias sanguineas, reacciones alérgicas y
luéus eritematoso sistémico. Se recomienda recuentos sangui--

necos celulares frecuentes.

Su mecanismo de accidn es desconocido., Setenta por ciento de
los pacientes con crisis de ausencia, obtienen aproximadamente
un noventa por cientoc de mejor control de sus crisis con el —~

tratamiento con Ethosuximida. (3,13,14,15,16,17).



- 61 -

Acido Valproico : (Scido 2-propilpentanoico:; DEPAKENE) .

Es rapidamente absorbido alcanzando niveles séricos miximos en
meneos de 4 horas. Se une extensamente a proteinas e inter----
actia con otros agentes, la vida media del Acido Valproico, 1la
cual puede ser més variable en nifios gue en adultes, varia de

las 8 a las 15 horas. Puede incrementar los niveles de ——-----
Fenobarbital y puede reducir la dosis sdrica tetal de Fenitoim
mientras gue incromenta la Fenitofina libre. La Fenitoina, el

Fepobarbital y la Primidina pueden disminuir la vida media del
Acido Valproico. La dosis inicial es por debajo de 15 mg/kg/-
dia con incrementos scmanales de § mg/kg/dia. Una dosis dia--
ria de mantenimiento de 20-60 mg/kg., pueden ser necesarios --
para lograr un Sptime control de las crisis. Los niveles séri
cog terapeiiticos varian en el rango de 50-100 mcgrs/ml. El --
Acido Valproico dehe ser administrﬁdo usualmente tres veces al
dia, debido a su vida media relativamente corta, sin.embargo,

horarios de administracidn menos frecuentes han resultado efec
tives. Los efectos secundarios mAs frecuentes del Acido ~-—---
Valproico son la nalisea Yy los calambres abdominales gque, pue--
den aparecer al inicio del tratamiento y desaparecen a la re--

duccién de la dosis o a la administracidn algin alimento.



La sedacifbn y la ataxia son raramente notados con la adminisg;g
cibn de Acido Valproico solo, aungue la interaccidn con ~-----—-
Fenobarbital puede ser respensable. ELl incrementa de peso vy la
caida transitoria de pelo pueden ocurrir. La iphibicidn de la

agregacidn plaguetaria ha sido reportada pero ne se han reporta

do alteracienes sapngulneas {sangrades) .

Han sido reportadeos casos de hepatotoxicidad Fatal después Jel
uso del Aeido Valproico. Cuando existen alteraciones de las -~-
pruebas de funcionamiento hepdtico como elevacidn de la TGO y -
de la TGP el Acido Valproico debe ser reducido o suspendido, -
El mecanismo de aceidén ha sido postulade como la inhibicidn de
la diseminacidn de la descarga, incremento de la acéividad del
fcido gamma amino buﬁirico a través de upa reduccidn de la enzi

ma degradadora del GABA, disminuecibn del GMP ciclico en el cere

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

16,17).

Clonazepam : {Derivado Clorinado del Nitrazepam).

Se ha encontrado gue es tan efectivo como la Ethosuximida., E1
Clonazepam parece ser bien abasorbido y sus niveles séricos méxi

mog ocurren de l-4 horas después de la admipiatracibn por via -
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aoral, El Clonazepam Se une en un 47 % a proteipas y tiene upa
vida media entre 22 y 23 horas. Una alta tasa de efectos se--
cundarios limita su uso extenso. Los efectos secundarios més

comunes son sompnolencia, ataxia, cambios de la conducta y de -
la personalidad, tales como hiperactividad, inquietud, incapa-
cidad para fijar la atencién, irritabilidad y agresividad. --
Nistagmuws, marcos, disartria e hipotonia son menos comunes. -
Una frecuencia incrementada de varios tipos de crisis epilépti
cas ha sido reportada, La hipersecrecidn puede ser muy proble
mitica en los niflos pequedos. Complicacicnes hematolégicas vy

dermatolégicas han sido ocasionalmente reportadas. El mecanis

mo de accibn es desconccido. (4,6,14,15}).

Carbamazepina.

Intreducido en 1962, derivado de la iminostilbina.

Dosis : 20-30 mg/kg/dfa; se inicia a una dosis de 10 mg/kg/dia,
incrementéndose paulatinamente hasta alcanzar las dosis de man
tenimiento de 20-30 mg/kg/dia.'

Nivel Sérico Terapefitico :r 6-12 mcgr/ml.

Reacciones secundarias : mareos, somnolencia, ataxia.y nafisea,
disfuncibn hepdtica y deplecidn de la médula bsea, por lo que
se recomienda monitorizacidénm mediante estudios de laboratorio

para sd deteccidn temprana. (15,16).
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Fenobarbital.

Introducido en 1912, actualmente es uno de los anticonvulsivan
tes mids usados, Induce las enzimas microsomales hepdticas res
pensables del metabolismo de la bilirrubina los esteroides, --
asi coho de la Fenitoina.

Dosis : 4-6 mg/kg/dla por via oral ecada 12 horas.

Nivel Sérico Terapeltico : 10-30 mcgr/ml.

Reacciones secundarias : rashs cutdneos, fiebre por medicamen-
tos y somnolencia; ocasionalmente puede causar hiperactividad,

irritabilidad ¢ insomnio paraddjicos. (15,16).

Acetazolamida.

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

bosis : 8-30 mé/kg/dia, via oral; dosis méxima 1 gr. al dia.
Reacciones secundarias : parestesias, poliuria, mareos, irrita

cién géstrica e hipckalemia transitoria. ,(15,186).

No hay una regla para decidir cuando suspender el tratamiento.
Algunos investigadores han recomendade up periodo minimo de 2

afios sin crisis epilépticas antes de descontinuar el tratamien



to. Otros autores recomiendan un periodo minimo de 3 aflos li-
bre de crisis con un afo posterior para descontinuar el medica

mento anticonvulasivante.
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PROTOCOLO DE MANEJQ DE PACIENTES COM CRISIS DE AUSENCIA.

pDiagndatico : E)l atague de Ausencia Simple, ss caracteri-
zado por inicic y terminacién abruptos, con interrupcidn

de la astividad que se estd realizando, mirada £ija o des
viacidn de la mirada conjugada bhacia arriba. Al término

de la crisis, el paciente reasume la actividad gue estaba
realizando al inicio del ataque.como si nada hubiera suce
dido. Electroencefalogrdficamente se caracteriza por deg
cargas generalizadas sincrdénicas y simétricas de complejo

Punta ¥y Unda lenta 3 H=z.

Pueden haber Crisis de Ausencia que se acompafien de oktros

componentes, por 1o que se clasifican ¢

a) Crisis de Ausencia con disminuclién de la conciencia -~
golamente.

b) Criais de Ausencia con compénences clénicos leves.

c) Criﬁis de Ausencia con comﬁonente aténice.

d} Criaisn de.Ausencia con cemponente tdénice.

e} Crisis de Ausencia con awtomatismos.

£f) crigis de Ausencia con componente autondmico.
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Tratamiento : Debe iniciarse con la administracién de un -

solo medicamento, siendo ajustada la dosis hasta lograr =--

concentraciones séricas efectivas, §i después de esto no

hay mejoria, upa segunda droga debe scr agregada.

a) Ethgosuximida : (Zarontin, medicamento de primera elec--

b}

cién, no disponible comercialmente).

Dosis : 20-40 mg/kg/dia; por via oral (bien absorbi--
da) cada 12 horas,

Niveles terapeidticos : 40-100 megrs/ml.

Efectos mecundarios relacionados con la dosis : nali--
sea, vdmito, anorexia, cefalea, fatiga, letargia y --
mareos.

Efectos secundarios no relacionades con la dosis @
rashs cutineos, discrasias sanguineas, reacciones —--

alérgicas y lupus eritematoso sistémico.

‘Acide Valproico : Encontrade por alguhos autores tan =--
efectivo como la Ethosuximida.

- Dosig : 20-60 mg/kg/dfa en 3 dosis al dfa. Se deéhe -

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

mg/kg. por semana hasta lograr dosis atiles.
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- Reacciones secundarias : Nalsea y calambres abdomina
les gque desgaparecen al reducir la desis o al adminis
trarlo con algiin alimento.

Se ha reportado hepatotoxicidad e inhibicidn de la -
agregacidn plaguetaria por lo gue se debe monitori--
zar las pruebas de funcidn hepdtica y datos de san--

grado.

c) Clonazepam : Tan efectivo come ol Valproato, sin embacr
i

go, sus efectos secundarios limitan su uso. Asi mismo 2

se ha reportado tolerancia al medicamento.

~ Dosgis : 0.03 mg/kg/dia, en 3 dosis por via oral.

- Reacciones secundarias : Somnolencia, ataxia, cambicos
en la conducta y de la personalidad, nistagmus, ma-- ;
reos, disartria e hipotonia. Aumento de secreciones,
alteraciones hematolégicas y dermatoldgicas han aido
reportadas. No hay una regla para decidir cuando -- i
terminar el tratamiento. .Algunos autores recomien-- .
dan un periodo minimo de 2 anos ain crisis epilépti-

cas antes de descontinuar el tratamiento. Otros —--

autores aconsejan un periodo minime de 3 aflos libres
de c¢risis, con un aho posterior para descontinuar el :

medicamento anticonvulsivante. ;
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d) Nitrazepam 1
- bosis s 0.5-1 mg/kg/di{a, en 3 dosis por via oral.
- Reaccicones secundarias y precauciuﬁes igual que el -

Clonazepam.

e} Acetazolamida

- Dosis ; 8-30 mg/kg/dia por via oral; dosis diaria ma
xima de 1 gr. al dia.

- Reacciones sccundarxias : parcstesias, poliuria, ma--
reos, irritabilidad gidstrica e hipokalemia transito-

ria. (15,16).

f} Fenobarbital : Introducido en 1912, actualmente es uno
de los anticonvulsivantes mas usados. Induce las enzi
mas microsomales hepliticas responsables del metabolis-
mo de la bilirrubina, los esteroides asi como de la --
Fenitoina.

- Dosis : 4-6 mg/kg/dia por via oral cada 12 horas.

- Nivel Sérico Terapeitico : 10-30 mcgr/ml.

- Reacciones sccundarias @ rashs cutineos, fiebre por
medicamentos y somnolencia; ocasionalmente puede cau
sar hiperactividad, irritabilidad e insomnic paradé-

jices. {15,16).
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ACOTACIONES AL PROTOCOLO DE DIAGNOSTICO Y MANEJD DE AUSENCIAS

TIPICAS.

1)

2)

3)

q)

El diagndstico de Ausencia Tipica se presenta en un pa--
ciente con suspensidn brusca de la actividad, lo cual —--
dura habitualmente 10 segundes, on promedio y reanuda---
cidén también sidbita. El pucienée al hiperventilar repro
duce la crisis y al obtener un electroencefalograma, ---

éste se presenta con espiga-onda de 3 ¢ps.

El medicamento de primera cleccibdn es la Ethosuximida a

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

Habitualmente, con este medicamento se controlan las cri

.8i8 en la gran mayoria de los casos indicdndose conti---

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

cual se retira paulatinamente.

En caso de nco disponerse de este medicamento, se inicia

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

de 0.03 mg/kg/dia y 0.5-1 mgs/kg/dia.

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

tuyen por Acectazolamida a dosis de B-230 mg/kg/dia.

—




ACOTACIONES AL PROTOCOLO DE DIAG&OSTICO Y MANEJO DE AUSENCIAS

ATIPICAS.

1}

2)

3)

4)

Paciente con interrupcidn de la actividad, habitualmente
con duracién de mds de 10 segundos, con EEG caracteris--
tico ¥ alteraciones asceiadas como son componentes cldni
co, ténicos, aténicos, automatismos o componentes autond

micos hacen el diagnéstico de Ausencia Atipica.

El medicamento usado inicialmente es la Carbamazepina =--
inicialmente a 10 mg/kg/dia, hasta alecanzar la deosis de

20-30 mg/kg/dia.

Si con este medicamento se logra el control de las cri--
sis, el pagiente prosigue el tratamiento por 2-3 afios, -
con vigilancia per parte de la Consulta Externa de Neu--

rologfa.

En caso de gue no se logre el control de las crisis o —-
bien, de que aparezcan éfectos indeseables que obliguen
a la suspensidédn del medicamento, se iniecia el fenobarbi-

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

S5i se logra el control de las crisis se continda su manejo

como en el apartado 3.

En caso de no controlarse o presentarse efectos colatera—-
les severos, se inicia el manejo con Benzodiacepinas, habi
tualmente Clonazepam a dosis de 0.03 mg/kg/dia por via ---
oral en 3 dosis. 0 bien, Nitrazepam 0.5-1 mg/kg/dia.

En c¢aso de control se maneja como en el apartado 3.
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4)

5}

6)

7)

8)
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SINDROME DE WEST.
Es conocido también como Crisis de Salam, Espasmos Infantiles,
Espasmos masives, Encefalopatia con hipsarritmia y Petit Mal -
propulsivo. Es upa forma de epilepsia de la temprana infancia
caracterizada por contracciones musculares ildnicas (espasmo in-

fantil) o en salva, en flexidn o cn extensidn. (1,9).

Es un Sindrome caracterizado por :
a) Espasmos miocldnicos generalizados,
b) Retraso psicomotor,

¢) Electroencefalograma con hipsarritmias.

Las c¢ontracciones clénicas pueden durar una fraccién de segun-
do a algunos segundos © pueden ocurrir centracciones miocléni-
cas. Se pueden presentar con flexidn (caida) de la cabeza o -
ser mads complejas con flexién de la cabeza, tronco, cuello y -
brazos con abduccidn de los hombros (movimientos gue recuerdan

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

La otra forma es de espasmo extensor, © bien con extensidn de
‘cuello, tronco y extremidades o ahduccidn de hombreoa y exten-—

sidn de extremidades inferiores. No se ha aclarado si hay o -
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no alteracidn de la conciencia durante los atagues., Algunos -

atagques ogurren en salvas de hasta 30-40 espasmos o ser aisla-

dos, Son mis frecuentes al despertar o al ser estimulado el -

paciente {incluso al ser alimentado). Las manifestaciones —-«

autondmicas como palidez, rubor, diaforesis, dilatacién pupi--

lar, lacrimacién y cambios en el patrdn respiratorioc, incluyen
do parec, también se pueden presentar. (1.9,13,14).

Suele haber formas mixtas de flexidn-extensidn o acompafiarse -

de desviacidn conjugada de globos oculares generalmente asocin

da con espasmos en ecxtensidn.

Existen casos incompletos con ausencia de algune de los elemen

tos de la triada lo cual no coxcluye el diagndstice. {13,14) .

ETIOLOGIA .
Se han dividido en dos grandes grupos : la forma sintomdtica y

la idiopdtica.

Forma Idioggtica t+ Ocurren en pacientes sin antecedentes prena
tales, perinatales o postnatales positivos. Sin causa detecta

ble, generalmente éacientes con desarrollo normal previo a la

Agr
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presentacidn de los espasmos, los cuales aparecen mads tarde —-

que en la forma sintomética, se resuelven espontaneamente y no

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

Forma Sintomitica s Tiene una diversidad de patologias asocia-

das que pueden ser secparadas en 3

a)

b)

c)

Factores prenatales i1 toxemia del émbarazu. ambarazo de —_——
edad avanzada, historia de abortos brevios, complicaciones

del embarazo como infecciones del primer trimestre {enferme
dad por inclusidn citomegilical), hemorragias, enfermedades

congénitas (facomatosis - Esclerosis Tubercsal, Sindrome de
Aicardie, Sindrome de Down, aminoacidurias {fenilcetonuria)
{13,14).

Factores perinatales ¢ parto traumfitico, anoxia al pacimien
to, ictericia neonatal y bajo peso al nacimiento.

Factores postnatales 1 meningitis, lesiones traumfiticas ce-
rebrales con hemorragia, trombesis © hematoma subdural, in-
munizaciones (componentes Pertussis de 1a DPT) . La hipogli

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

En muchos casos la ectioclogia es multifactorial. En 50 % de -«

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

podemos encontrar tres grupos s
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a) Causas mids frecuentemente asociadas : Esclerosis Tuberosa,
Enfermedad de Tay Sachs y fenilcetonuriaT

h) Causas asociadas ¢ Enfermedad de jarabe de maple, Sindrome
de Aicardie, ausencia de cuerpo callose, holoprosencefalia,
hipoglicemia, higromas subdurales y colecciones liquidas, -
hidrocefalia, hipocalcemia, hipergliccmia np cetbaica ¢ in-
feccidn por virus de inclusidn citomegilica,

e) Causas menos frecuentemente asociadag : dopendencia a la ==
doxina, ccero-lipofuscinosis neuronal, lisencefalia, Sindro-
me de nevo sebacec lineul, 3-metil-crotonil-glicinuria, his
tinemia, inmunizacidn pertussis, hiperornitinemia con hiper
amonemia, incontinencia pigmentaria y Sindrome de Crigler--

Najjar. (13,14)}.

EXAMEN NEUROLOGICO.

Grupo Idiopitico ¢ Usualmente c¢] coxamen es normal y ol desa--
rrolleo neurolégico es normal hasta la aparicidn de la epilep--
sia.

Grupo Sintomdtico 3 Puede haber estigmas de enfermedad prena--—

tal come espasticidad, flacidez, micro o macrocefalia, corio--~
rretinitis, Sindrome de Down, esclerosis tuberosa, etcetera.
La TAC puede mostrar hidrocéfalo comunicante © ausencia de =---

cuerpo calleoso.
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CURS0 Y PRONOSTICO.

La edad de presentacidn ea desde el mes de vida hasta los 2 ---
afios (habitualmente a los 6 meses). En el grupo sintomdtico --
la edad de presentacidn es frecuentemente mds temprana. En el
grupo idiopdtico la edad de aparicidn es caracteristicamente --
entre 3 y 6 meses de edad. En los nifios con dafio cerebral seve
ro pueden estar sobrepuestas otrc tipo de crisis por ejemplo, -

ténico-cldnicas gencralizadas, {(10,13,14}.

Una vez gue los espasmos aparecen cieﬁden a incrementarse en --
frecuencia e intensidad con detencién del desarrollo neurolégi-
co, meseta e incluso regresidn, ésto puede ser reversible con =
la apropiada intervencidén terape(tica con cese de los ataques y
normalizacidn del EEG particularmente en la forma idiopética.

(10,13,14).

Segdn el cursc natural de las crisia, éstas pueden remitir es--
pontaneamente entre los 3-4 ajios de edad; sin embargo, pueden -
progresar a otrxo tipo de ¢risis (Sindrome de Lennox-Gastaut), -

Crisis de Ausencia o ténico-clénicas. {1,8,9).



- B3 -

Antes del tratamiento actual la mortalidad excedia el 30 % y -
la causa m&s comiin de muerte era la neumenia por aspiracidn.

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

(14),

Los pacientes del grupo sintomdtico presentan retraso mental -
habitualmente al tiempo de comienzo de las creisis a diferescia
del grupo idiopdtico en el cual el desarrollo neurcldgice al -
tiempo de inicio de las crisis es normal. En el grupo idiopd-

tico el prondSstico eon la esfera intelectuwal es mds favorable.

tl4a).

MORMALIDADES ELECTROENCEFALOGRAFICAS.

El EEG caracteristice os descrito como hipsarritmia (Hipsa =
Montafia, pica o elevacidén) con cndas lentas de alto voltaje y
peolipuntas generalizadas y constantes. Las puntas o espigas -
varian en duraci®n o amplitud, puedern ser favorables, mulvifo-

gales o generalizadas pero casi siempre constantes.

Aparte de este patrén tipiceo., no patognomdnico pusden exiastir
otras variaciones, siendo la hipsarritmia un fendmeno relativa

mente transitorio-'y ailin ocasionalmente puede ser visto en otro
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tipo de crisis, lo gue indica gque la hipﬁh:ritmia_no5ea:patog-
nomdnica o sindnima de Sindrome de West o Espasmos Infantiles..

{(12,14).

TRATAMIENTO.

$i es descubierta alguna de las condiciones asociadas 2 esta -
patologia, ésta debe ser tratada mediante las medidas apropia-
das. Después de tratar las patologias asociadas el paciente -
debe ser tratado con ACTH. Existe gran controversia entre los
esguemas usados por diverscs autores, asi mismo ao hay un con-
senso acercd de s3i la terapia con Prednisona es aguivalente a

la terapia con ACTH, aunque parece ser gue la terapia con ACTH
es mis efectiva y la razdn de esto parece ser debido a gue la

ACTH neo ejerce su efecto totalmente a través de la moviliza—-—
cibn de leos corticostercides. La ACTH puede conteney un neuro
transmisor péptido gue ejerce su efecto independientemente del

componente esteroiden (cortisel). {5,7,11,12,13,14}.

El gel de ACTH es administrade intramuscular upa vez al Jdia --
por la mafana imitando el gciclo diurno normal. La dosis es de
100 U/Mz/dia. La desis varia de 30 a 40 U diarias. La dosis

es administrada diariamente durante 3 semanas, s5i los episo--~

divs del paciente han cesado o disminuido en niimerc la terapla



es continuada en dias alternos por 3 semanas mas después de --
lo cual la medicacidn es retirada disminuyendo un 20 % Jde la -

dosis por semana.

Si después de 3 secmanas no ha ocurride mejoria se administra -
una semana més de tratamiento en dias alternos después de lo -
cual se retira la dosis en dias alternos disminuyendo un 20 %

cada gemanpa.

Durante el periodo de hospitalizacidén se debe instruir a los -
padres acerca de las técnicas de inyeccidn y la rotacidn de --

los sitieos de inyeccidn.

bta Prednisona como segunda eleccidn se adminiatra a dosis de -

75 mg/m2 8i no es posible adiministrar la ACTH.

La Prednisonaz se administra durante 3 scmanas, si hay bucna --
respuesta sc¢ sdninietra durante 3 semanas mis en dias alternos
y se descontinida posteriormente con disminucidn del 20 % de -
la dosis cada semana. Si después de 3 semanas no hay respues-—
ta a la Prednisocona, ésta se admipistra upa semana mis en dfas

alternos y posteriormente se retira disminuyendo la dosis en -
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un 20 % cada semapa., 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 terapefiticos de 50-100 mcgr/-
ml). Algunos autores asocian Acido Valproice (30-60 mg/kg/dia)

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

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

Benzodiazepinasg :

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

Nitrazepam : A dosis de 0.5-1 mg/kg/dia con respuesta satisfag
toria en un 50 % de los pacientea. También existe tolerancia,
aproximadamente los dos meses de tratamiento, con efecto secun

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

Con ACTH o Prednisona la respuesta cuando ocurre es usualmentsa
rééida con resolucidn de las crisis a las dos semanas de trata
miento con normalizacidn electroencefalogrdfica. El porcenta-
je de éxito wvaria del 20-80 % con mejores resultados en el gru
po idiopdtico:; sin embargo, las recaidas pueden ocurrir en =---

ambos grupos después de descontinuvar la terapia. (13).
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Las reacciones secundarias a la terapeitica estercidea son ---
hiperglicemia, hipertensidn, retencién de sodio, deplecidn de
potasio, flilceras gfatricas y ducdenales, acidosis diabética e
infecciones con septicemia inclusive. La hipertensidén puede -~
ser tan severa que obligue a descontinuar el tratamiento. EL
tratamiento con ACTH puede causar camhios cerebrales (reversi-
bles) en el TAC como dilatacidn del sistema ventricular con --

atrofia cerebral. (2,13,14).

DIETA CETOGENICA.

Esta es ocasionalmente eficaz, ain embargo, es dificil de lle-
var a cabo en nifios pequefios, dificil de preparar y puede oca-
sionar deficiencias nutricionales como desnutricidn orotéica.

Se emplea primero un plan, administrando una proporcidén de ca-
lorfas de grasas/culorias de carbohidratos de 3:l asegurando -
prime{b las necesidades protéicas. Se debe mopitorizar la pre
gencia de cucrpps cetdnicos en 1a gripa mafiana y tarde. &i no
se logra la cetosis con eoste plan se inigia una dieta con una

proporeién de 4:1. Entre los problemas mds frecuentemente cn-
contradoa estdn la hipoglicemia, los vomitos y la deshidrata--

cidén. (13,14}.
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PROTOCOLO DE MANEJO DE PACTIENTES CON_ SINDROME DE WEST.

T}

ir}

Diagndstico de Sindrome de West :
a) Espasmos nmiocldnicos generalizados.
b) Retraso psicomotor,

c} Electroencefalograma c¢on hipsarritmia.

Tratamiento :

En caso de existir alguna patologia asociada, &sta dche -
ser tratada, asi mismo cualquief proceao séptico es eli--
minado.

a} ACTH {primera aleccifin).

bosis : 100 U/m2 de SC/dfa durante 3 semanas.

via : Inyewcién intramuscular.

~ S5} hay buena respuesta del paciente con cese o dismi
nucidn de los episodios mioeclénicos, la terapia es -
continuada en dias alterncs durante 3 semanas més, -
deapués de lo cual la terépia es degcontinuada dismi
nuyendo un 20 % de la dosis cada semana.

- 5i después de las primeras 3 semanas de tratamiento,
ne ha habido buena respuesta, se administra uha sa--

mana mAs de tratamiento en dias alternos después de



b}

lo cual se retira el medicamento en dias alternos ---
disminuyendo un 20 % de la dosis cada semana.
Reacciones secundarias : Hiperglicemia, hipertensidn,
retencifn de sodio, deplecidn de potasio, dleeras gis
tricas o duodenales, acidosis diabética e infecciones
con septicemia ineclusive.

Porcentaje de éxita =.20—80 % con mejores resultados,

en el grupo idiopidtice. Las recaidas pueden ocurrir

después de descontinuar la terapedtica.

Prednisona_(segunda_eleccidn) :

Dosis ¢t 75 mg/m2 de sC/d{a durante 3 semanas.

5i hay buena respuesta, se administra la misma dosis
durante 3 semanas m&s en dias alternos y se desconti
niia posteriormente con disminucién del 20 ¥ de la do
sis cada semana.

Si despuéa de las primeras ) semanas de tratamiento,
no hay buena respuesta, se administra la Prednisona

a 1a misma dosis una semana més en dias alternos y -
posteriormente se retira disminuyéndola un 20 % cada
semana.

Reaccioneés secundarias : Igual, sin diferencias sig-

nificativas con Prednisbna y con ACTH.



e)

d)

Acido valproico s

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

Dosis ¢ 30-60 mg/kg/dia, iniciando a 15 mg/kg y s8€ =-~—=

aumenta 5 mg/kg cada semana hasta obtener respuesta.

Niveles Séricos Terapelticos : 50-100 megrs/ml,

La via oral alcanza niveles séricos maximos en menos de

4 horas.

~ Reaccicones secundarias s Nadsea y calambres abdomina--
les, incremento de peso, caida de pelo e inhibieién de
la agregacidén plaquetaria genéralmente sin manifesta~-
ciones clinicas.

Algunos autores asccial el Valproato a la ACTH.

Benzodiacepinas 1@

Clonazepam 3

Dosis : 0.03 mg/kg/dia en 3 dosis, buena respuesta en —-

20 % de los pacientes,

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

livacién.



e)

Nitrazepam 1

Dosis « 0.5 a 1 mg/kg/dia en 3 dosis. Respuesta satis
factoria ep un 50 % de los pacientes.
- Reaccicnes secundarias : similares a las del Clopaze-

pam .

Dieta cetogénica 3

Ocasgionalmente eficaz, dificil de llevar a cabo en ni-
fios pegqueiios y de preparar. Puede ocasionar deficien-
cias nutricionales principalmente protéicas.

Se emplea una proporcidn de calorias de grasa/calorias
de carbohidratos de 3:1 asegurando primero las necesj-
dades protéicas,

Se monitoriza los cuerpos cetdnicos en orina, mafiana y
tarde, 8i no se logra la cetosis con este plan se ini-
cia upa dieta con unpa proporcidén calorias grasa/calo--
rias carbohidratos de 411,

Entre los efectos indescables de esta dieta se encuen-

tran la hipoglicemia, los vdmitogs y la deshidratacidn,
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ACOTACIONES AL PROTOCOLO DE DIAGHOSTICO ¥ MANEJO DEL SINDROME

DE WEST .

1)

2)

3)

4)

La triada diagndstica del Sindrome de West no siempre se
encuentra completa, porgue el retardo mental puede o neo -
presentarse dependiendec del tiempo de evolucién del pade-
cimiente. Habitualmente lo primerg gue enconktramos €5 un

paciente lactante menor con espasmos infantiles.

Se realiza electroencefalograma el cual puede resultar --
anpormal con hipsarritmia con lo gue se hace cl diagndsti-

co de Sindrome de West,

De habher electroencefalograma ancrmal sin hipsarritmia se
recomienda internar al paciente a fin de vigilar las cri-
sis convulsivas © reconsiderar el diagndstico, con lg ===
cual se pucde descartar otras crisis parecidas o bien co-

rroborar los espasmos infantiles.

En caso de hacerse el diagndstico de Sindrome de West o -
bien espasmos infantiles se inicia mwanejo con esteroidea,
ACTH o en caso de no encontrarse disponible éstn, con —---—

Prednisona.



5)

6)

7)

8}

9)
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Si existe buena respuesta con el tratamiento estercideo y
el desarrollo neuroldgico es normal se establece vigilan-—
cia a través de la Consulta Externa. De existir desarro-
llo neurolégico anormal se indica la rehabilitacidn tem--

prana del paciente.

8i hay mala respuesta al manejo esteroideo se inicia tra-

tamiento con Acido Valproico.

De existir mala respuesta al Acido Valproico se afiade, ya
sea Clonazepam o Nitrazepam.

De no haber control se suspende el Acido Valproico y se =~
usan Benzodiacepinas, Nitrazepam o Clonazepam, asociadas

.a la dieta cetogénica,

En caso de no existir buena respuesata estariamos frente -
a un caso de crisis de dificil contrel cuyo manejo no es

el motive del presente trabajo. e



1}

2)

3)

4)

5)

6)

7}
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SINDRCME DE LENNOX-GASTAUT.

Considerado como un sindrome relacionado a la edad y condicidn
dal desarrollo, con edad de presentacidn variable (promedio de
2 a B afles}. E) Sindrome de Lenno¥-Gastaut puede ser la expre
sién clinica en la siguiente edad del Sindrome de West. El1 «-
diagnéstico del sindrome de Lennox-Gastaut se hace por la pre-
sencia de : {9,11) .

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

{Petit Mal variant}.
b) Retraso mental.
e) Electroencefalograma con descarga de complejos Pupta-Onda -

lenta de 2 H=z.

Las crisis se pueden manifestar como ausencias ¥ crisis moto--
ras (Ausencias Atipicas), alteracién de la conciencia y calda
de la cabeza hacia adelante {espasmo nutans) o bien flexifin --
brusca de las rodillas y caida (crisis agtéticas), crisis de -
desviacidén de la ecabeza y globos ocﬁlares {crisias adversiwvas),
contracciones bruscas de uno o varios midaculos {mioclonias) o
pérdida de la conciencia con convulsiones tdSnico-clénicas ge--
neralizadas, Pueden presentarse una o dos formas en un mismo

paciente © bien en sucesidén conforme a la edad. {2,4,9,11,12).



Otros términcs que han sido usados son crisis astdticas, epi--
lepsia akinética, epilepsia motora menor, petit mal propulsivo,
petit mal akinético y epilepsia miokinética severa de la tem--
prana infancia con onda-espiga lenta. ({9}.

LennoX la describe como “La triada Petit Mal", la cual incluia,
a) Petit Mal, b) Crisis mioclénicas y ¢) Crisis astdticas: pos
teriormente, otros autores agregaron un cuarto componente s --
d) Sacudidas miocldnicas masivas "Cuartete Petit Mal®, (2,4,

9,11,12) .

Manifestaciones c¢linicas.

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

frecuente gue, consistan en parpadeos, caida de la cabeza y --
ocasionalmente crisis de risa o rubor. Después de los 2 afies

de edad son frecuentes los parpadeos, calda de la cabeza y cri
sis astAticas. Antes de los 4 afios de edad, las ausencias cli
sicas son poco frecuentes y cuando ccurren frecuentemente anun
cian o anteceden a la aparicidn del Sindrome de Lennox-Gastaut.
Las crisis akinéticas (drop attacks} pucden ser de diversas va
riedades como la caida de la cabeza (epililepsia nutans) o exis-

tir pérdida del tonb muscular ¢on caida del paciento, usual---



mente con alteracidén de la conciencia durante la caida. Oca--
sionalmente hay pérdida del tono durante una seric de crisis -
de augencia con desviacidn de la mirada conjugada, parpadeos y
leves componentes clénicos con evidente alteracidn del estado

de conciencia. A veces se asocia una sacudida mioelédnica con

el comienzo de la caida fatague astdtico-miocldnico). Existen
ausenclas prolengadas con leves companentes clénicos, Las ==-
ausencias pueden ser muy proleongadas, existiende casos con du=-
racién de dfas a semanas {(Status de Ausencia}. (1,4,5,9,11,12)
Durante las ausencias prolongadas el paciente puede obedecer -
&rdenes y alimentarse, pero permanece obnubilado e incapaz de

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

dos y falta de sentido de autoconservacidn. {4,9,10,11,12}.

Las crisis t&nico-eldnicas generalizadas, crisis ténicas y ---
erisis clbnicas ocurren en m&s del 60 % de los pacientes con -
Sindrome de Lennox-Gastaut. Las cfl:is.ténico-clénicaa genera
lizadas son frecuentemente nocturnas, ocurriendo 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 ténico-clénica generalizada. (4,9,11),.
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En todos los pacientes es frecuente una periodicidad en la fre
cuencia de las crisis eon episodios prolongadoes de crisis mez-
clados con periodes relativamente libres de atagues. Durante

lag crisis los pacientes pueden caer sufriendc dafics severos -
en cabéza, cara, dientes y fracturas generalmente de extremida
des superiores, por lo gue, se recomienda el uso de cascos pro

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

ETIOLOGIA,

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

a) Primario o idicopdticos.

b} Secundario o sintométicos.

En el grupo secundarioc existen antecedentes patoldgicos positi

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

Lennox-Gastaut.,

En el grupo secundarioc existen factores prenatales como malfor
maciones cerebrales, facomatosis, infecciones'congénitas como
toxoplasmosis Yy otras anormalidades fetales. Existen factores

perinatales como parto distdcico con Apgar bajo (aproximada--~
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mente en un 10 %) y factores postnatales como hipoglicemia neo

natal, meningitis y sindrome hemiconvulsivo hemipléjico.

QOtras causas son esclerosis tuberosa, lipidesis, encefalopa---

tian subagudas e hiperglicvemia no cetégica.

Con el desarrollo de mejores técnicas diagnésticas probablemen
te mis casos "primarics" sean integrados al grupo secundaxio o

sintomitico.

En ambos grupos {(idiopdtice o sintomdtico} hay una alta fre~--
cuencia de anormalidades demostrables por TAC principalmente,

atrofia cerebral predominantemente subcortiecal. {1,9,11),.

EXAMEN NEURCLOGICO.

Este revela anormalidades en la mitad dg¢ los casos. Puede ---
haber un perimetro cefdlico pequeflio (no microcefalia), esotro-
pias y.oexotropias, hiperreflexia teédinasa profunda simétrica
o asimétrica, clonus del tobillo y respueesta extensora plantar
loa cuales ecn vistos en un 30 % ~ 50 % de los pacientes cop -
Sindrome de Leanox-Gastaut. Muchos niflos tienen retardo psico

motor manifestado de diferentes formas. {1,9,11).
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ELECTROENCEFALOGRAEIA.

Las caracteristicas electroencefalogrdficas fueron descritas -
inicialmente como "“variant petit mal" © complejos espiga-onda

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

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

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

Frecuentementa, los complejos son asimétricos y pueden ser sin

crbnicos y asincrénicos entre los dos hemisferies.

La hiperventilacibfn no produce cambios en el patrén electroen-
cefalogrifico en el Sindrome de Lennox-Gastaut con la regulari
dad que los produce en las crisjis de ausencia. Es relativa---
mente infrecuente gue la fotoestimulacidn induzca la aparicién

de complejos onda-espiga. (2,4,5,7,9,10,11).

PRONOSTICO.

varia de acuerdo a la causa subyacente siendo menos faveorable

por lo tanto en el grupo secundario.
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En general la mas alta incidencia de retardo severo ocurre en pa
cientes en los cuales el Sindrome de Lennox-Gastaut siguid al --

Sindrome de Espasmos Infantiles, (Sx de West).

La segunda mas alta incidencia de retardo severo ocurre en el --
grupeo de pacientes con Sindrome de Lennox-Gastaut secundario o -

sintomdtico.

La medicacidn anticonvulsiva influye también particularmente en
pacientes con drogas sedantes ¢omo Fencbarbital o Benzodiazepi--
nas, La Fenitofna puede causar encefalopatia progresiva. (2,3,
7.8,9,11),

TRATAMIENTO.

Frecuentemente intratables este tipo de crisis obliga a veces al
uso de varias drogas, sin embargo, el fin de la farmacoterapia -
debe ser orientado hacia el usc del menor nimere de drogas simul
té&neas posible. El tratamientc dehe ser dé acuerdo al tipo de -

crisis predominante,

Cuando las crisis se caracterizan por caida de la cabeza (espas-
mo nutans), parpadess y episodios de risa o rubor el Valproato -

de Sodio es el medicamento de cleceidn.
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Lennox-Gastaut con componente Je episodios de ausencia : Etosu
ximida o Trimatadiona (segunda elececidn). Se ha usado también

Acetazolamida sola o en combinacién con Valpreoato.

Crisis parciales o tbnico-cldénicas generalizadas : Carbamaze--
pina + Fenitoina. En esta situacidn puede usarse la dieta ce-

togénica sola o en combinacidén con valproato,

Lennox-Gastaut con crisis ast&ticas, mioclénicas o de ausencia:
Benzodiacepinas aungue pueden producir tolerancia rapidamente

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

tar crisis tonicas.

En estos paclentes se recomienda programas de estimulacidn tem

prana, terapia del lenguaje y rehabilitacidén temprana.

Algunos autores recomiendan el uso de ACTH, Prednisona o bien
dieta cetogénica con resultados variables., (3.,4.6,8,9.,11,13,

14).
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PROTOCOLC DE MANEJO DE _PACIENTES CON SINDRCME DE LENNOX~GASTAUT

Sindrome relacionadoc a la edad y condicién del desarrolleo gque,
puede ser la expresidn clinica en la siguiente edad del Sindrp

me de West.

1) Diagnfstico : Se hace por la preéencia de :
a) Crisis epilépticas variadag de inicio a temprana edad.
b) Retrasoc mental.
¢) Electroencefalograma con deacargas de complejos Punta-

Onda lenta de 2 cps.

2} Tratamiento : Frecuentemente intratables cste tipo de cri
sis, obliga a veces al uso de varias drogas, sin embargo,
el fin de la farmacoterapia debe ser orientado hacia el -
uso del menor nimere de drogas simultdneas posible. El =
tratamiento debe ser de acuerdo al tipo de crisis predomi

nante.

a) Crisis caracterizadas por espasmo nutans, parpadecs --
(blefarcespasmo), risa o rubor :
- Valproato de Sedic : 30-60 mg/kg/dfa por via oral en

3 dosis,



b)
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Niveles Séricos Terapeiiticos : 50-100 megrs/ml.

Reacciones secundartas : nallsea, vSmitos, cefalea, =
ataxia, nistagmus y diplopia; puede haber hepatotoxi
cidad e inhibieidn de la agregacidén plaquetaria sin

significado clinico.

Crisis con componente de episodios de ausencia 1

Ethosuximida : 20-40 mg/kg/dia por via oral cada 12
horas. (primera eleeccién).

Niveles Séricos Terapeliticos r 40-100 mcgrs/ml.
Efectos secundarios relacionados con la dosia 1 nati-
sea, vémito, anorexia, cefalea, fatiga, letargia y -
mareos.

Efectos secundarios no relacionados con la dosis 1 -
rashs cutd&neos, discrasias sanguineas, reacciones --
alérgicas y lupus eritematosc sistémico,

Acido Valproico : 20-60 mg/kg/dia dividido en 3 do--
ais 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 3 igual
que el Valproato de Sodioc. Puede ser usado en combi

nacién con Acetazolamida a 10-30 mg/kg/dia.
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Crisis parciales o tdnico-clénicas generalizadas 3 Car

bamazepina + DFH.

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

- Niveles Séricos Terapelticos : 6-12 mcgr/ml.

- Efectos secundarios : mareos, somnolencia, ataxia y
naiisea. A largo plaze puede producir lesidn heplti-
ca y deplecidn de médula ésea.

- Difenilhidantoina : 4-7 mg/kg/dia por via oral cada
24 horas.

- Niveles Béricos Terapeiticos : 10-20 mcgr/ml.

- Reacciones secundarias no relaciconadas con la deais @
rashs cutfneos, fiebre, linfadenopatias.

- Reacciones secundarias relacionadas con la dosis : -
disfuncibén cerebelar y de tallo cerebral con vértigo,
ataxia, diplopia y depresifn del estado de concien—-
cia. .

- Dieta cetogénica sola o en combinacién con el Acido
Valproico (ya comentados).

= En esate tipo de pacientes se ha usado con é&xXito va--
riable el tratamiento con ACTH o Prednisona. Estos

se-usan como en el Sindrome de West.
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Crisis astdticas, miccldénicas © de ausencia 3

Flonazepaﬁ 1 0,03-0.3 mg/kg/dia en 3 dosis por.via -
aral.

Hitrazepam ;3 0.5-1 mg/kg/dia en 3 dosis.

Reacciones secundarias i1 Tolerancia rdpida al medica
mento, somnolencia, pérdida de pelo, aumento de las
secreciones, principalmente salivacidn,

Al reducir la dosis pueden ocurrir copvulsiones téni-

co-¢lénicas o precipitar crisis ténicas.
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ACOTACIONES AL PROTOCOLO DE MANEJO 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=-
cas, espasmo nutans, crisis adversivas, mioclonias o tdnico-
cldénicas generalizadas con pérdida de la conciencia). El ==
tratamiento debe ser de acuerdo alltipo de crisis predominan

te.

Lepnox-Gaataut con ¢spasmo nutans, parpadeos, risa o rubor -
se maneja con Valproato de Sodio 30-60 mg/kg/dia por vi{a -~--

cral en tres dosis.

Lannox-Gastaut con ausenpcias se maneja con Ethosuximida ----

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

Lennox-Gaataut con crisis parciales o ténico-clénicas gene--
ralizadas, se maneja con Carbamazepina 10-15 mg/kg/dia por -
via oral en dos dosis méa Difenllhidanteoina 4-7 mg/kg/dia --

por via oral cada 24 horas.

}
!
i
!
{
H
1
j
!
!
i
b
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8) Lennox-Gastaut con crisis astlticas, miocldnicas o ausen-
cias ge maneja con Clopazepam 0.03-0.,3 mg/kg/dia en 3 do-
6is por via oral o bien con Nitrazepam 0.5-1 mg/kg/dia --

por via oral ep 3 dosis.

Frecuentemente intratables este tipe de crisis obliga a la po-
lifarmacia al manejar combinaciones de estos fdrmacos en un in
tenso por contrelarlas, sin cmbarge, como en todo tipo de cri-
&is convulsivas el objetive debe ger el tratar de controlarlas

con el menor nimerc de anticonvulseivantes.
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NOTA ACLARATORIA.

En relacidén al estudio de los problemas epilépticos, existe -
una gran diversidad de criterios, probablemente a consecuencia
de gue, en muchas ocasiones los eventos cenvulsivos, no son --
apreciados pOE_E} Clifitcn, s5ing relatados por fémil;ares O —--
equipo paramédico y gue, al ser una entidad emincntemente obije
tiva, es comprensible gque, existan miltiples puntos de vista,
A pesar de las convenciones y congresos mundiales, atn ahora,
la bibliografia demuestra gran dispariyad de opiniones.

La epilepsia postraumitica, no es la excepcidn, y probablemen-
te sea la mis polémica, en cuanto a su identificacién, clasi--
ficacidn y manejo.

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

las opinicones més actuales,
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EPILEPSIA. POSTRAUMATICA.

DEFINICION : Convulsiones posteriores a un traumatismoc --
craneans, (10). 5in que existan anteceden--
tes de epilepsia previa, trauma craneal ante

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

FRECUENCIA : Se considera gue es un problema de la edad -
adulta y mds comin entre ¢l sexo masculino,
aungue nuestra sociedad estd sufriendo evolu
cidn y se vé cada vez miésc en mujeres y nifios
{(7.10). La proevalencia general de epilepsia

. poatroumdtica es de 5 %. (1,4,9,10,11), -
Tal porcentaje, aumenta on estudios donde se
incluyen pacientes neuroquir&rgicés y trau--

mas graves. (4,10).

CLASIFICACION : En este apartade, se encucntra el lector -~--—
ante miltiples discrepancias, tomando en con
sideracibn, los diversos métodos de selec—--
cién de pacientes, periodos de cbservacién y
hasta mecanismos fisiopatoldgicos. Ante —--
éstq hemos de condensar los conceptos de los

autores mas reconocidos en este campo.
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NOTA : Laa crisis convulsivas Gnicas e inmg
diatas (sequndos), después del trauma (CON-
VULSIONES DE IMPACTO), no deben considerar-
se como epilepsia, no incrementan el riesgo
de epilepsia posterior y, se cohsideran be-

nignas., (7,10).

A} EPILEPSIA POSTRAUMATICA TEMPRANA,

Crisis convulsivas, que sc presentan dentro de la primera.se-
mana de ocurrido el traumatismo craneal. (l,4,9,10,11).
Estas convulsiones, se prosentan aproximadamente en un 5 9% de
los nifios hospitalizados después de un traumatismo. {4,10).

Y casi se duplica ege porcentaje en menores de 5 ailos. Por -
lo tanto, la epilepsia postraumétic§ tomprana, es més frecuen
te en nifios, incluso después de traumatismos menores. (1,4,-
10}, -

En este tipo de epilepsia, un tercio de los nifios presentara
crisis convulsivas durante la primera héra, un tercio més, --
dentro de las primeras 24 horas y, finalmente otro tercio, en
la primera semana. (4,10).

En caso de fractura deprimida de crdneo, la epilepsia postrau
miatica, se presenta en las primeras 24 horas, contrario a las’

convulsiones que sobrevienen después de pérdida de la concien
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cia, amnesia mayores de 24 horas y hematomas intracraneanos, -
gue aparecen luego de 24 horas.
Sc observan caracteristicas focales, en mis del 50 % de los pa

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

(4,10} .

B} EPILEPSIA POSTRAUMATICA TARDIA.

Crisis convulsivas, que sc presentan después de la primera se-
mana luego del traumatismo; &éstas occurren en un 5 % de los ni-
fios hospitalizados. Este riesgo aumenta en cago de fractura -
deprimida, inceoneiencia o amnesia mayor de un dia, hemorragia

aguda, laceracién de la duramadre, y copilepsia postraumdtica -
temprana, (4,10).

Exisﬁe desacuerdo entre autores, en cuanto al riesgo de presen
tacidén, secgiin el tiempo transcurride entre el trauma y la apa-
ricién de la cpilepsia. Al parecer en niflos, este periodo es

més prolongade. {1,4,7,10).

El riesgo de presentar epilepsia postraunitico tardia, es me--
nor en nifios gue en adultos. {1,4,10).

Ho existe incidencia significativa de c¢pilepsia postraumbtica

tarxdia, en pacientes que presentaron epilepsia postraumitica -
temprana., k1,4,10f. No existe acuerdo entre los investigado--

res en cufn importante es el n(merc de convulsiones tempranas
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como factor prondstice, en el desarrolio de epilepsia postrau-
miAtica tardia. Ademds se menciona, gue una historia de epilep
sia en la familia, asociada a cpilepsia postraumdtica temprana,
hacen m&s alta la preobabilidad de epilepsia tardfa,

Por otra parte, los nifios con Epilepsia postraumatica tempra--
na, con convulaiones focalizadas, son menos propensos a presen

tar epilepsia tardia. (1.4,10).

FISIOPATOLOGIA : La Fisiopatologia de la Epilepsia postraumi--
tica no estd aclarada, a pesar de maltiples estudios encamina-
dos a ello. Se ha suéerido que existen mecanismos patogénicos
digcretos gue sustentan las convulsiones; Inmediatas, Tempra--
nas y Tardias.

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

La Epilepsia postraumética temprana se h; ligado con lesién -~
focal del cerebro {(contusién o laceracién). Casi sicmpre hay
daflo a vasos sangufineos, pequefios y grandes en traumas cranea-
les moderados y severos.

En lesiones agudas, la sangre extravasada, actfia como irritan—

-

te de las neuronas, y puede causar descargas anormales y exce-
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givas. El edema reacti;ﬁ asociado, y la isquemia, pueden de=---
teriorar la circulacién lo suficiente, para causar hipoxia y --
disminucidn de la glucosa, y desencadenar metabolismo anaerobio,
acidosis ldctica y aclmulo de toxinas.

También el efecto protector de la barrecra hematocencefdlica, ---
estd deteriorado en las zonas afectadas, propiciando una altera
cidén en el transporte de iones, y conduciendo a un estado de --
despolarizacién recurrente., (3.10).

En lo gue respecta a la fisicopatologla de la epilepsia posérau-
mética crdénica, ha sido largamento asumide, que la isquemia crg
nica, puede ser un factor importante en la fisiopatologia de --
las lesiones postraumdticas epileptogénicas; aungue no existen
pruchas directas, de gue exista diferencia de flujo sanguineoc -
entre lesiones epileptogénicas ¥y no epileptogénicas.

Un dafic local mds severo, particularmente, en heridas penetran~
tes del cerebro, o severa contusién local en el extremo del 16-
bhlo temporal y aguellas drcas situadas sobre el ala inferior -~
del esfenpides, producen cambios permanentes en las estructuras
vasculares y gliales, alrededor de las neuronas, las cuales posg
teriormente puedeﬁ transformarse en focos convulsivos crénicos.
La isguemia crdnica y la gliosis, pueden encontrarse en cual---

quier &rea de la corteza.
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La isquemia del complejo Hipocampo-amigdalino, durante el edema
reactivo con esclerosis incisural, consecutivo a trauma, fre---
cuentemente resulta en tendencia epileptdgenas crénicas, en és-
tas estructuras altamente Sensitivas.

uUn mecanismo adicional, gque involucra la disminuecidn de los -~—-
controles inhibitorios, los cuales pueden acentuarse,

También parece de importancia el defecto de la barrera hcmato;—
encefdlica, y las altcraciones de la accidn amortiguadera de --—
las células gliales, en el mantenimiento del balance electroli-
tico extracelular.

otra teorfa postula, que la distorsidn mecanica de las dendri--
tas atrapadas en la cicatriz glial, las somete a fuerzas mecdni
cas de naturaleza inusual, gue pudicran actuar como disparado--
res de actividad cenvulsiva.

Finalmente se ha propuesto, gue las delicadas colaterales gue -
se bifurcan en angulo recto, desde los axcnes de las ¢élulas pi
ramidales, pueden ser particularmente susceptibles a las lesio-
nes por mecanismo de cizallamiento de los traumas crancales.

Su ruptura pudiera resultar en una marcada reduccién de los c¢on
troles inhibitorios, permitiendo el recrudecimiento de descar--
gas sincrbénicas y excesivas, en grandes confluenclas 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 inespecificos en la Epilepsia postraumitica, Es usual
que después de la primera convulsidn, pasen varies mese antes -
de otro evento, para posteriormente incrementarse en frecuen---
cia, al grado de hacerse semanales. Eventualmente tienden a --
hacaerse espaciadas, en relacifén al manejo de anticonvulsivantes
y ¢l paso del ticmpo. (7).
Se han viato de los tipos més variados, un 40 %, son generaliza
dag al inicio, pero los atagues pnocturncs Son raros.
No se han descrito casos de Ausencias, Mioclonfias aisladas, co-
rroborande la opinifn de otros autores (2,7}, de gque estas for-
mag no pertenecen al cuadro élinico de trauma craneal.,
Un 60 % de los casos, las convulsiones fueron parciales (Ata---
gques motores localizados). Son raros los atagues Jackscnianos;
atagues hemilaterales y adversivos, ¢ ataques sensorio-motores.
(2,7} .
La mitad de los atagues motores, gue inicialmente fueron loca--
lizados, se convirtieron en generalizados, y es muy probable --
que de hacersz una observacién cuidadosa de los ataques conside
rados generalizados al instalarse, éstos mismos pudieron haber

revelado una instalacidn parcial. (2,4,7,10).
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Atagues afésicos, atagues sensoriales, auditivos g visuales, =~
asi como parciales complejos, con automatismos de la regifn —-
oral, son frecuentes. .

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

cularmente marcados. (2,7).

DIAGNOSTICO : Es éste quizé, cl més controvertide de los tépi-

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

res, principalmente los humanos, para tornar extremadamenée -
dificil una unificacién de criterios.

Siendo el diagnéstico puramente clinico, intervienen :

El periodo entre el traumatismo y la convulgibn, capacidad del

observador para identificarla y clasificarla, ademéis de descri

" minar, otras cauaas adicionales o diferentes al trauma.

La -electroencefalografia se ha descartado definitivamente como

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

razones :

a) En los primercs dias subseccuentes al £raumatismo. prictica-
mente, todos los pacientes tiene electroencefalogramas anox
males, sin gque &sto traduzca el riesgo real de padecer epi-
lepsia posteriormente. (2).

b) La desaparicién de las anormalidades electroencefalografi-—

cag iniciales, parece corresponder al periodo de incubacién,
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en 40 % de los pacientes que posteriormente desarrollan epi-
lepsia. (2}.

e) En un 10 ¥ de pacientes gue desarrollan epllepsia postrauma-
tica, nunca se demuestran anormalidades electroencefalografi

cas, (7).

PRONOSTICO : Aproximadamente la mitad de los pacientes que de--
sarrollan epilepsia pogtraumd&tica, curarén, independientemente
del cardcter del traumatismo o de la terapia empleada, y entre
una tercera o cuarta parte, de los gue sufren esta entidad, con
tinuarin presentando entre 10 a 15 convulsiones, anuales, que -~

tienden a ser intratables.

PATOLOGIA : En la epilepsia postrdumética, se encuentran prinq;
palmente cuatro lesiones en el tejido nervioso :

a) FIBROSIS LEPTOMENINGEA.

b) HEMOSIDEROSIS.

) CAMBIOS NEURCNALES.

d)} GLIOSIS ASTROCITICA.

Estas constituyen los diferentes patrones patoldgices, de acuer
do al tipo de trauma :

~ CICATRICES MENINGOCORTICALES Y FIBROGLIALES, O CICATRICES ---

GLIALES PURAS : En insultos cerebrales.
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- CICATRICES GLIALES : En traumas cerrados de crdnetc, menos --
- prominentes, cuando hubo fractura de craneco.

Estos diferentes patrenes patolégicos, fueron distintos, en --
relacién a sus caracterfisticas morfolégicas y topogr&ficas.

La cicatriz una vez establecida, se mantiene patente durante -
muche tiempo.

La formacidn de cicatriz, afecta todes los tejides, incluyendo
la red nerviosa, la glfa, y los vasos; los trastornos circula-

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

nes y sus consecuencias fisiopatolégicas.

TRATAMIENTO : La terapia de las convulsiones postraumdticas en
nifilos es basicamente, la aplicacidén de medidas tendientes a --
mantener el estado general y contrelar las convulsiones, pero

ademfis, deberf prestarse atencidn a otra serie de lesiones ---
tordcicas, de columna o abdominales, gque pudieran requerir ---
atencidén guirlrgica. La DIFENILHIDANTOINA, cs el medicamento

de eleccifn, debido a su rdpida entrada al cerebro ¥ principal
mente a su falta de efecto de sedacidn, que es vital, en la va
loracién posterior del paciente con trauma craneano.

Se debe administrar por medio de infusidn intravencsa lenta a

dosis de 10 & 17 my/kg. a una frecuencia de infusién de ——---—

25/50 mg. por minuto, mientras se monitoriza; el pulseo y fre—-
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cuencia cardiica. 5i las convulsiones no han cesado luego de -
30 minutos, se debe utilizar otro anticonvuls;vante + Diazepam
a dosis de 0.2-0.5 mg/kg. a unpa fre&uencia de infusién de 1 -;—
‘mg/min. hasta una dosis total de 2 a 4 mg. en lactantes & %-10
mg. en el nifilc mayor. Esta dosis puede repetirse cada 30 min.
sl es necesario. El Fenobarbital es otro medicamento gue se -—
puede utilizar para el cratamiento de las convulsiones secunda-
rias al traumatismo eraneal, tiene la desventaja de tener un --
considerable ecfecto de sedacibn, asi como su efecto depresor --
respiratorio, cuando se asocia a Diazepam. En gaso de ser usa-~
do, la dosis es de 5-10 mg/kg, durante 10 a 15 minutos.

En casos de epllepsia postraumdtica tardia, esti indicado el --
mantenimiento de la terapia anticonvulsivante,

Loa medicamentos mds ltiles, para el manejo a lardo plazo son
Fenobarbital (2-5 mg/kgs/dia), carbamazepina {(10-30 mg/kg/dia},
y bifenilhidantoina (5-7 mg/kg/dia). (10).

Bl tratamiento quirdrgico, es recomendado, cuando una lesidén -
es localizada radioldgica, eléctrica y clinicamente, y cuando -
las convulsiones no son controladas con medicamentes,

En estos cascs la cirugia resuelve wis del 50 % de los mismos.

7.
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PROFILAYXIS 1 Debido al gran nlmero de pacientes gue desarrollan
-epilepsia después de sufrir un traumatismo ¢raneano, ses ha des-
pertado un gran interés, en la terapia gue pucda evitar esta -~

complicacidn,

Varios autores han mencionado en sus publicaciones, la utilidad
del tratamiento profil&ctico en la epilepsia postraumitica ----
{10,11), ya sea con drogas comd Fenobarbital, D.F.H. o la combi
nacién de ambas, Pero ecs definitivo que, hasta el momento, no

se ha efectuade un eatudio serio, como base para confirmar ta--
les aseveraciones. (9,10}.

Por otra parte, los pardmetros para elegir, que paciente debe -
o no, recibir profilaxis, es ailn controvertida. Probablemente

los lineamientos méa difundidos y aceptados hasta la fecha son

los correspondientes a Jennet, guién establece que, todo pacien
te (on un 20 % de riesgo, basmado ésto en informacidn clinica, -
debe recibir profilaxis con anticonvulsivante durante un perfo-

do de 2 apoa. (l0).
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A continuacidn resumiremos la informacidn clinica., con sus por

centajes aproximades de riesgo s

TRAUMA CRANEAL.

Con fractura cerrada 9 %
Con fractura expuesta 15 %
Duramadre intacta T %
Duramadre lacerada 24 %
Sin EPT temprana 13 %
Con EPT temprana 6 %
Fractura deprimida + Amnesia - 24 horas. 9 %
Fractura deprimida + Amnesia + 24 horas. 30 %

(ic,11).
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ACOTACIONES DE ALGORITMO DE MANEJC 'DE EPILEPSIA POSTRAUMATICA.

1)

2)
3)

4)

5)

6)

Crisis convulsivas consecutivas a traumatismo erancoence-
fdlico, en un paciente sin antocedentes epilépticos u --—
otra causa adicional al propio traumatismo.

Crisis convulsivas, gue se presentan dentro de la primera
semana o de ocurrida la lesian.

Crisie convulsivas, gue se presentan, despuds de la prime
ra semana de ocurrida la lesidn.

Durante esta fase ¢s prioritario, establecer una via aérea
permeable, evaluar los signes vitales, asi como efectuar
una exploracibén fisica ecncaminada a determinar si el pa--
ciente es portador de lesiones : cervicales, torficicas, -
o abdominales, tributarias de procedimientos de urgencia.
{quirdrgicos). Para posteriormente proceder al control -
de las copvulsiones.

Iniciar infusidn con Difenilhidantoina a razdn de 15-20 -
mg/kg I.V. a una velocidad no mayor de 50 mg/min. monito-
rizande frecuencia cardifca y aparicién de arritmias.
Luego de 30 min., de infusidn von L.F.H., sin control de
convulsiones : Paraldehido al 4 % & 10 %, 1.0-1.% ml/ajo
de edad (maximo 7 ml.), diluido 1:;1 con aceite mineral, y

administrado por via rectal.
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8)

9}
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Si continlan convulsiones : Diazepam 0.3-0.5 mg/kg. I.V.,
a una velocidad no mayor de 2 mg/min., dosis mixima 2-4
mg. en lactantea, y de 5-10 mg. en niflos mayores.

NOTA : Debe desalentarse el uso dn Fenobarbital, ya gque -
produce sedacién considerable, impidiendo una valoracién
neurcldgica posterior. Ademds, de gue usado simultapea--
mente con Dlazepam, puede causar'deprosién respiratoria,
Una vez controladas las convulsiones y, atendidas las le-
siones agudas, se procede a una determinacién del riesgo
de Epilepsia Postraumdtica Tardfa, baséndose en log --w~--
hallazgos clinicos y evolucidn.

El emplec de medicamentos a largo plazo estd indicade en

pacientes con un rieago superior al 20 %, en pacientes --

" eon Epilepsia pPostraumidtica Temprana y todos los pacien--

tes con Epilepsia Postraumitica Tardfa, independientemen-
te del riesgo calculado.

Los firmacos .de eleccibn para este £in son :

Fenobarbital : 2-5 mg/kg/dia.

Carbamazepina : 10-30 mg/kg/dia.

Difenilhidantoina : 4-7 mg/kg/dia.

Todos estps pacientes deben ser seguidos por Neuropedia--
tria, para decidir; tipo de anticonvulsivante, cambic de’
éste, ajuste de dosis y finalmente duracidn del trata----

miento y suspensién del mismo.



- 131 -

[N

BIBLIOGRAFIA EPILEPSIA POSTRAUMATICA.

1)

2}

3)

4)

5}

6)

7}

8)

Annegers JF, Gravow JD, Groover RV, Laws ER, Elwveback LR,
Kurlan LT. Seizures after head trauma : A population ----
study. Neurology 1980, 30: 6B3-9.

Courjon J. A longitudinal electro-clinical study of BO --
cages of post-traumatic epilepsy ohserved from the time -
of the original_ﬁ;a&ma.'-Epilepsia 1970, 11: 29-36
Jasper HH. Phyaicpathological mechanisms of post-trauma--
tic epilepay. Epilepsia, 1970, 1ll: 73-80,.

Jenhett B. Trauma as a cause of epilepsy in childhood. --
Develop. Med. Child Neurol. 1973, 15: 56-62,

Penry JK, White BG, Brackett CE. A controlled prospectiwe
study of the pharmacologic prophylaxis of postraumatic --
epllepay. Neurelogy 1979, 29: 600-1. .

Mises J. Lerique-Koechiln A, Rimbot B. Posatraumatic epi-
lepsy in children. Epilepsia, 1970, 1l1l: 37-39,

?aillas JE, Paillas N, Bureau M. Pogtraumatic epilepsy
Introduction and clinical observations. Epilepsia, 1970,
1t: s5-15.

Payan H, Toga M, Berard-Badier M. The pathology of -—--~

postraumatic epilepsies. Epilepsia, 1970, 1ll: 81-S54.



- 132 -

N Rapport RL, Penry JK. Pharmacologic prophylaxis of ——-~--
postraumatic epilepsy. Epilepsia, 1972, 13: 295-304.

10) Rosman WP, Oppenheimer EY. Epilepsia postraumdtica. =-=--
Pediatr. Rev. 1985, 270-75,

11) wWohns RN, Wyler AR. Prophylactic phenytoin in severe head

injuries. J. Neurosurdg. 1979, 51: 507-9.



- 133 -
ESTADRQ EPILEPTICO.

DEFINICION: Condicibn caracterizada por una convulsidén epilép--
tica, Que es tan frecuentemente repetida o pralon--
gada, para crear una condicidén ecpiléptica fija y du
radera. £{2,95,6,7).

Conferencia de Marsella 1962.
Diccionario de Epilepsia 1973,

Este término se ha aplicado a una convulsidn continua, qQue dure

més de 30 minutos, incluso aungue la gonciencia ne se deteriore.

t2:34 5|6) .

Actualmente se ha clasificado al estado epiléptico:
a)} ESTADO EPILEPTICO CONVULSIVO.
En el cual, el paciente no recobra el estado normal de con--
ciencia, entre los atagues tdnico/clénicos repetitivos.
b)] ESTADRO EPILEPTICO NO CORVULSIVO.
{Entados de ausencia, estado parcial complejo).
La presentacién elfpnica es un estado corpuscular prolongado.
c} CONVULSIONES PARCIALES CONTINUAS.
Estados en los cuales, se preserva el estado de conciencia,

(5.7,8).
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CLASIFICACION DEL ESTADO EPILEPTICO,

I ESTADO CONVULSIVO PRIMARIAMEMTE GENERALIZADO.
- Estade TéHnico/Clénico,
- Estado Mioclénico.
- Estado Clénico/THnico/Clénico.
II ESTADO CCHVULSIVO SECUNDARIAMENTE GENERALIZADO.
- Estado T6nico.
- Estade Ténico/Clénico con instalacidn parcial.
III ESTADO PARCIAL SIMPLE.
- Estado Parcial Motor (incluyendo epilepsia parcial con--
tinva} .
- Estado Parcial con sintomas sensoriales especiales o so-
matosensoriales (Kozhevnikoff).
~ Estado Parcial con sintomas vegetativos © autondmicos.
- Estado Parcial con sintomas cognoscitivos o afectivos.
v ESTADO PARCIﬂL COMPLEJO .

v ESTADO DE AUSENCIA O PETIT MAL. (5.6.8,11).
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FRECUENCIA,

Cualquier tipo de convulsidn puede desarrollar un estado epl--
léptico; perc el mis frecuentemente encontrado correspende al
Estado epiléptico tdnico-cldnico o también llamado estado con-
vulsivo. (1,2,5).

En la poblacidn pedidtrica, es poco frecuente el tipo ténico -
y. preferentemente en aguellos gue son portadores de Sindrome
de Lennox Gastaut., El tipo clénico es casi exclusivo de lac--
tantes y nifios pequefios. El estado epiléptico generalizado no

convulsivo, es més frecuente en nifos y adoelescentes. (5,6).

CAUSAS.

En nifics no existe una etioclogia demostrable hasta on un 50 %
de los casos. Aicardi y Chevrie, encuentran que 50 % de los -
episcdios de estado son secundarics. Mas de la mitad de éatos,
son debidos a Neuroinfecciones, Infartos cerebrales, Traumatis
mos craneales, Tumores cerebrales y alteraciones metabdlicas.
El resto ocurribé en pacientes con dafio cerebral previo.

Entre loe ustados idiopitices, la mitad se asocié con fichre,
y en nifios entre 6 mese y 3 afios. Probablemente una causa fre
cuente es la suspensidn de tratamiento con anticonvulsjivantes.

{1,2).
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RIESGOS DEL ESTADQ EPILEPTICO.

El eastado epiléptico ténico/clénico., es una emergencia neurold
gica, gue debe ser detenida lo antes posible. HNo debe permi--
tirse que dure mas de 60 minutes. (2,4,5,6),

La duracidn media de un estado epiléptico en pacientes gue no
desarrellan secueclas neuroldgicas, es de no mids de 90 minutos.
Los gue degarrollan secuelas tienen come promedio, 10 horas y
aguellos gque fallecen; 13 horas. (5}.

Experimentos han demostrado gue, existe un dafio neuronal perma
nente a nivel de Hipocampo, Amigdala, Cercbelo, Tdlamo y Cor--
teza cerebral media, luego de 60 minutos de estado. Tal dafio
neuronal selectivo se presenta, ipncluso cp animales de experi-
mentacidn, con ventilacién artificial, excepto en Amigdala y -
cerebelo. (2,5,6),

Se cree gue la muerte cerebral, es resultado de un incremente
excesivo de las demandas metabdlicas, consecuentes a una con-
tinua estimulacidn neuronal. Los eventos moleculares gue con-
dicionan dafio ncuronal selectivo, pueden presentarse v&, en --
las primeras 2 & 3 convulsicnes.

Luego de 60 minutos de estado convulsivo, se presentan las com.
plicaciones metabbSlicas secundarias : Acidosis lactica, Hiper-
glicemia, seguida de Hipoglicemia. XLa disfuncidn autondmica »

provoca hipertevmia, diaforesis, deshidratacién, hipertensidn
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seguida de hipotensién y ocasionalmente choque.
La excesiva actividad muscular, provoca miolisis, mioglebinuria
y puede conducir a nefrosis, resultando en falla renal y cardip

vascular, (2,5.,6). .

VARIEDADES DE ESTADO EPILEPTICO.

La identificacidn del tipo de estado convulsivo, depende de las

manifestaciones clinicas y ademas del apoyo de medics come : Vi

deograbacidn del tipo de crisis y electroencefalografia, (1,5,

7.8,11} .,

La correcta identificacibén de la variedad de estado es imprescin

dible, dado que., de esto depende la clase de manejo a seguir:

a) El estado Tdnico-Cl6nico, reguiere de un manejo agresivo.

b) Las diferentes variedadgs de estado epiléptico. responden de

manera distinta a los diversos anticonvulsivantes, ejemplo:

- El estado tdnico-clbnico generalizade, es extremadamente sen-
sible al Diazepam o D.F.H. (95 %, facilmente controlados).

- El estado tdnico-cldnico con instalacidn parcial, no siempre

responde al tratamlento y, debe sospecharse una lesidn estructu

ral aguda.

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

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

5,6).
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Aproximadamente 70-80 % del estado aepiléptico ténico-clénico,
tiene una instalacién parecial (parcial motor o movimientos ---
adversivos de ojos y cabeza). Signos clinicos de compromiso -
parcial de estructuras cerchrales, puede evolucionar a convul-
siones tdnico-clbnicas generalizadas.

Las convulsiones clénico-tdnico-cldnicas generalizadas, casi -
siempre implican una base primariamenté genética. Estas pue-—
den no tener una instalacidén parcial. (5).

El estado Tdnico generalizado, por otra parte, siempre ocurre
como resultado de un dafio orgdnico difuso, gue causa el Sindro
me de Lennox-Gastaut., El estado epiléptico tdénico generaliza-
do, es mucho menos comdn, que el tdnico-cldnico y, ocurre séle
en pacientes con historia de epilepsia, habitualmente en pa-=--
cientes con Sindrome de Lennox-Gastaut. (Convulsiones ténicas
ausencias atipicas y retardo mental), (1,6).

El estado epiléptico unilateral es mds comin en nifioz peguefios
y se presenta como un estadec hemiclénico. ({(1,5,10).

El estado epiléptice micclénico generalizado, consiste en con-
tracclones musculares breves, repetitivas y generalizadas, sin
alteracidn de la conciencia.

Estas convulsiones pueden evolucionar a convuleiones clénico--
t6nico~c16niqaa o convulsiones clénicas generalizadas, y son -

vistas comunmente en la Epilepsia astftica mioclénica, prima--
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riamente generalizada de Doose, Epilepsia mioclénica juvenil -
de Janz, Las encefalopatias mioclénicas heredofamiliares pro-
gresivas de Lafora y Kuf, en encefalopatias renales, demencia

en didlisis y en anoxXia cerebral scvera. (5}).
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MANEJO RACIONAL DEL ESTADO EPILEPTICO.

En la actualidad, exXisten varios autores que han elaborado dis
tintos protocolos de mancjo especificos para el estado epilép-
tico, pero siempre hacen hincapié, en ¢l aspecto gque 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, debe ser
apropiadamente identificada y abordada.

8i Be presenta un eatado ténico-c¢ldénico, debe invesnigarse'una
lesién aguda del S.N.C. (infarto, infeccidn, traumatismo seve-
ro) . Masa cercbral rapidamente progresiva [(absceso, neoplasial.
Menos frecuentcmente, el estado convulsivo, se debe a trastor-
nos metabdlicos, suspensidn de anticonvulsivantes, nefropatia,
anoxia. ({1,2,5,6).

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

No deke permitirse gue el estado progrese mds de 20 min., (perio
do transicional)., $i el estado se prolonga mids de 60 min., a
pesar del uso adecuado de los anticonvulsivantes, el paciente
debe recibir anestesia general, asegurindose de proporcionar -
una adecuada funcidn cardiorespiratoria, a f£in de evitar dafo
neuronal selective y complicaciones metabSlicas smecundarias.

{2,5.6,10).
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El Diazepam intravenose, detiene las convulsiones dentro de --
3 minutos en el 33 % de los pacientes con estado, y 80 % en --
los primeros 5 minutos; 10 a 20 minutas después de cegar la in
fusibn de Diazepam intravenoso, las convulsiones sc pueden pre
sentar puevamente, a consecuencia de la ripida y amplia distri
bucidén del Diazepam en 6rganos y tejideos. (2,3,5,6,7,.8).

A fin de evitar la recurrencia de las convulsiones, se aplica
D.F.H. simultaneamente por otra via intravenosa La lenta ---
administracidn de D.F.H. intravencsa se traduce también en re-
sultados retardados, su efecto anticonvulsivante no es eviden-
te, hasta 10 a 20 minutos despuds del inicio de su aplicacidn.
(2,5,86),

La D.F.H. detien: el estado epiléptico en cl 30 % de los pa=---
cientes, degpués de haber administrado aproximadamente 400 mgs,
(10 minutos despuds de iniciada la infusidn). Su miximo cfecto
anticonvulsivante sc obtiene, sélo después de haber administra
do 1la désis total, (20 a 30 minhutos después de iniciada la in-
fusidén). ‘5,6,10).

Por lo anterior, para un répido y efectivo control de las con-
vuleiones es neccesario administrar D.F.H. ¥y Diazepam simulta--

neamente.
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El manejn gimultineo de Diazepam y D.F.H. intravencsos, detie-
nen las convulsiones en casi todos los pacientes con estado --
ténico-clénico primariamente genceralizado, mioclonias y esta--
dos elénico-ténico-clénicos., Ademas, detienen los estados epi
lépticos por alcohel, supresidn de anticonvulsivantes; asi —--
como también controla las convulsiones en mds de la mitad de -
los pacientes con cstados tdnico-cldnicos con instalacién par-
cial. (3,5,6,10).

Cuando los medicamentos antes mencionados fallan en el econtreol
del estado, debe usarse una tercera droga, la mas comunmente -
usada es el Fenobarbital intravencoso. Sin embargo, no existen
estudios proaspectivos gue avalen su efectividad en el control
del estado epiléptico. (2,5,6,10).

hAdemds, el uso simultdneo de Fenobarbital y biazepam intraveno
so, debe ser desalentado, ya que, Be corre el riesgo de una de
presidn del centro respiratorio. Una opcidén mis aceptable, es
‘el uso de la infusién intravenosa de Diazepam. En cualguiera
de los casos antefinres, debe siempge intubarse al paciente en
previsidn de un paro respirateric. (2,5,6,10).

Existen estudios que sugieren, gue el uso adicional de infu---
gidén de Diazepam intravenoso, puede controlar otro 22 % de pa-
cientes con estado epiléptico y ademds disminuye efectivamante
el porcentajé de pacientes con estado intratable, de 35 X a -~

12 %.
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Niveles séricos continuos de Diazepam de 0.2 a 0.8 megrs/ml. -
mantenidos mediante infusidn intravenosa y combinados con ---=
D.F.H., a niveles séricos de 15-20 mcgrs/ml, controlan el esta
do epiléptico en 88 % de los pacientes, a pesar de gue presen-
tan lesiones destructivas del s5,N.C. ({5}.

En tasc de haber fallado las drogas antes mencionadas, luego -
de 60 minutos, &}l paciente debe ser anestesiado con halotano -
¥, recibir blogueo neurcmuscular. (2,5,10).

Mientras se dispone del anestesidloge, se han considerado medi
camentos de tercera linea : Paraldehido y Lidoecaina. (2,5,6.
lo}. )

cComo se mencioﬁé al principio de esta seccidn, 21l manejo doel -
protocole para estado epiléptico, debe ser individualizado ---
para cada paciente scgiln el caso.

Por ejemplo, la Fepitoina estd indicada como la dreoga de prime
ra eleccidén en el manejo del estado epliléptico secundario a --
traumatismo craneal o de otras entidades neurogquirirgicas, don
de es prioritario usar drogas que permitan la valoracidn conti
nuada del estado de conciencia. La Fenitoina intravenosa, tam
bién es usada para controlar estados motores parciales o con--
vulsiones ténico-~clbnicas seriadas. Si las convulsiones no ce
san, después de una dosis de impregnacién de 15 a 18 mgs/kg, —-

debhe iniciarse manejo con Fenobarbital. (3,5,6,10).
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El estado epiléptico parcial compleijo, debe ser manejado vigo-
rosamente con apoye de un protocolo de manejo y, puecde ser ne-
cesario moniterizar con EEG, antes de iniciar el manejo, si el
diagndstico no es de certeza. Este tipo de estado puede condu
cir a serias secuclas, entre las que se bueden mehcionar : pér
dida crénica de la memoria reciente y sintomas compatibles con
Sindrome de Kluver - Bucy. (5). Hasta la fecha, sbélo existe
un caso confirmado, fué manejade con diazepam y & largo plaze
con D.F.H.

Los egtados de ausehcia o Petit mal, son manejados con Diaze--
pam intravencso, para posteriormente continuar con Ethoguximi-
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 S veces mis potente y
efectiva, para control de eztado epiléptico en apimales de eX-
perimentacidn. Su distribucién por Srganos y tejidos, es me--
nos extensa y rdpida que el Diazepam, adem&s de tener menos -~-
efectos colaterales a nivel cardiovascular y respiratoric. -
Pero su efectividad, se ha visto gue es m&s apreciable, en es-

tados epilépticos gue no cursan con lesiones estructurales agu

das. {2,4,5,9).
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ACOTACIONES DE ALGORITMO DE MANEJO DE ESTADO EPILEPTICO.

Convulsiones repetitivas, sin restablecimiento de estado de
coneciencia entre cada una de ellas, o episodie convulsivo -
con duracién mayor de 30 minutos.

Esta fase idenlmente tiecne upa duracidn de 10 minutos ¥y com

prende : .

a} Asegurar la via aérea, determinacién de signos vitales,
02 nasal, intubar en caso hecesario.

b) Capalizar vena, tomar sangre para dJdeterminacidn de : ~--~
B.H., BUN., Na, K, Ca, Mg, niveles de anticonvulsivantes,
tamiz toxicoldgice, Dextrostix.

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

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

e) Monitorizas) Sidnos vitales y electrocardiegrama.

piazepam 0,3-0.5 mg/kg. {(maximo 10 mg/dosis. a velocidad no

mayor de 2 mg/min.), puede repetirse cada 10 min., mixime 3

dosis. Iniciar Difenilhidantoina, después de la primera do

gis de Diazepam, a razén de 15-20 mg/kg. a velocidad no ma-

yor de 50 mg/min., en caso de bradicardia o hipotensidn, re
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ducir velocidad de infusidn. (tiempe ideal : 15 min.},.
Intubar, ¥y continuar infusién de Difenilhidantoina, hasta
que cedan las convulsiones © se alcance una dosis maxima
de 25 mg/kg. (tiempo ideal : 15 min.).

Iniciar infusidén de Fencbarbital, a dosis de impregnacién
de 15 mg/kg. a velecidad no mayer de 30 mg/min. vigilar
signog witales. (tiempo ideal : 20 min.).

Iniciar infusidn de Paraldehido al 4 % 6 10 %, dilufdo en
3o;uc16n salina, a una velocidad lo suficientemente rdpi-
da, para controlar las convulsiones. (tiempo ideal : 30
min.).

Solicitar al Servicio de Anestesia, para ancstesia gene--
ral y blogueo neuromuscular, monitorizar electroencefalo-
grama, manteniendo el rogistro cerca del aplanamiento, du
rante 2 horas y, posteriormente retirar lentamente la ane

tesia. Ho debe permitirse que las convulsiones se pro--

lonquen mds de 90 minutos.

En.caso de gue el estado convulsive se prolongara mis de

90 minutos, se deben investigar complicaciones durante la
evaluacién diagndstica.

En este momento y adn dentro de la U.T.I.P., se analizan;
examenes de laboratorio previamente tomados, se efectiia -,

historia clinica completa, exploracién fisica y, en base
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a lo anterior, se intencionan exdmenes de labofatorio_y -
gabinete, a £Iin de establecer la causa desencadenante del
estado epiléptico.

10) En el momento de llegar a un diagnfstico, se deriva al pa
ciente al servicio correspondiente, para manejo espeecifi-
co de su problema.

1l) Una vez resuelto el evento agudo., el paciente continuaré

su control por parte de Neurologia Pedidtrica.
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TRATAMIENTO DE OFRAS VARIEDADES DE ESTADOS EPILEPTICOS

Tratamiento de Estados Tdnico Cldnices, v Miocldnicos.

Este tipo de estados epiléptices, responden al tratamicnto con
Diazepam y Clonazepam, (Gastaut ot al. 1965}. Algunos autores
recomiendan Fencbarbital o Difenilhidantoina. 8in cmbargo, --
actualmente se propone el Acide Valpreico como droga de elec--

cidén para este tips de convulsiones.

Tratamiento de los Egtados de Augencia.

El tratamjiente de eleccibn de los Es;ados de Ausencia vs el --
Diazepam intravenoso, la administracidn de éste, suprime las -
convulsiones cn mAs del 90 % de los casos. Sih embargo, el --
control puede scer transitorio, por lo que es necesario un tra-
tamiento a largo plazo. La droga de mds recomendahle es el --
Acido valproico (30-60 mg/kg.).

En pacientes mayorcs, que sufran Estado de Ausencia, sin tener
historia previa de ausencias, probablemente respondan dramati-
camente al Diazepam intravenoso, signdo'en ellos la droga de -
eleccidén para manejo a largo plazo, son el Fengbarbital o «---

G.F.H.



- 150 -

Tratamiento de los Estados de Epilepsia Parcial Continua.

El manejo de este tipo de estado convulsivo, es de menos urgen
cia gue el del estado tdnico-clénico, dado que compromete mu--
cho menos la homeostasis organiea.

El manejo a largo plazo de este tipo de cpilepsia con diversos
anticonvulsivantes ha sido insatisfactorio, se ha ensayado con
D.F.H. y Carbamazepina.

El manejo de las crisis responde al Diazepam intravenoso.

Tratamiento del Estado Epiléptico_en el Neconato,

Son necesarios, una via adérea permeable ¥ un adecuade aporte -
calorice, ya que aungue las manifestacicnes convulsivas necna-
tales son sutiles, los requerimientos orgdnicos aumentan de ma
nera sorprendente. 5S¢ debe inicjar un mansjo con glucosa ----
{3-5 mg/kg) en forma de s0lucidn glucesada ?1 25 % por via in-
travenosa y posteriormente mantener un aporte de 0.5-1 gr/hr.
El Fenobarbital se maneja & dosis de impregnaciédn de 15-20 ---
mg/kg. Posteriormente una dosis de sostén de 3-5 mg/kg/dia.
La D.,F.H. se usa a dosis de impregnacidn de 15-20 mg/kg. a un
ritmo de infusidn no mayor de 3 mg/kg/min.

Algunos autores {Gamstorp 1982), recomiendan una infusidén de -
Diazepam (0.3-0.4 ﬁg/kg/hr.). para mayorcs de una sSemana.

Se recomienda apresurar el diagnfistico, para establecer el ma-
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nejo especifico, y de esta manera acortar el uso de anticonyul
sivantes, que por otro lado se ha demostrado que s6lo pn pegue
fo nimero de neonatos requieren por mids de una semana, Otra -
consideracidn es que, el uso de anticonvulsivantes pudiera in-

terferir con el desarrollo del 5.8,C.
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