=

Revista Mexicana de Neurociencia PERMANYER ’ M) Check for updates

ARTICULO DE REVISION

Guia clinica. Definicion y clasificacion de la epilepsia

Juan C. Reséndiz-Aparicio’, Juan C. Pérez-Garcia?, Efrain Olivas-Pefa®, Enrique Garcia-Cuevas?,

Yuridia L. Roque-Villavicencio®, Marisela Hernandez-Hernandez®, Jaime I. Castro-Macias’ y

Jesus D. Rayo-Mares®

TPPE, Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia Dr. Manuel Velasco Sudrez, Hospital Psiquidtrico Infantil Dr. Juan N. Navarro, Ciudad de México;
2Hospital Christus Muguerza, UPAEP, Puebla; SHospital de la Mujer, Yautepec, Morelos; “Hospital General Acapulco, SSA, Guerrero; *Hospital Civil de

Guadalajara, Jalisco; SHospital Central Sur de Alta Especialidad, PEMEX, Ciudad de México; "Hospital Regional de Alta Especialidad del Bajio, SSA,
Ledn, Guanajuato; éHospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS, Ciudad de México, México

Resumen

La definicion actual de epilepsia propone tres posibilidades para considerar este diagndstico, la primera cuando un paciente
tiene dos 0 mds crisis no provocadas o reflejas separadas en 24 horas, la segunda una crisis no provocada o refleja con una
probabilidad de seguir presentando crisis de por lo menos el 60% y la tercera, la presencia de un sindrome epiléptico. La
clasificacion del tipo de crisis las divide segun tres posibilidades de inicio: las de inicio focal, generalizado y desconocido. Las
crisis focales se pueden subclasificar en aquellas que tiene pérdida o no de la consciencia, para posteriormente categorizar si
los sintomas son motores 0 no motores y dar un descriptor del evento, que no es otra cosa sino la descripcion de sintomas y
signos que presenta el paciente en su crisis. La clasificacion del tipo de epilepsia propone tres niveles diagndsticos: el primero
relacionado con el tipo de crisis, el segundo con el tipo de epilepsia y el tercero con el tipo de sindrome epiléptico, sin olvidar
la etiologia y la comorbilidad. Estos conceptos son bdsicos en el abordaje de cualquier paciente que presenta epilepsia.

Palabras clave: Epilepsia. Definicion. Clasificacion.
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Abstract

The current definition of epilepsy proposes three possibilities in which to consider this diagnosis, the first when a patient has
two or more unprovoked or reflex seizures separated in 24 h, the second, an unprovoked or reflected seizure with a proba-
bility of continuing to present seizures of at least 60%, and the third, the presence of an epileptic syndrome. The classification
of the type of seizure divides them into three possibilities depending on how they begin: those of focal, generalized and
unknown initiation. Focal seizures can be subclassified in those that have loss or not consciousness, and then categorized
depending on whether the symptoms are motor or non-motor, and give a descriptor of the event, which is nothing else but
the description of symptoms and signs that presents the patient in the seizure. The classification of the type of epilepsy
proposes three diagnostic levels: the first related to the type of seizure, the second to the type of epilepsy and the third to
the type of epileptic syndrome, without forgetting the etiology and comorbidity. These concepts are basic in the approach of
any patient who presents epilepsy.
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Introduccion

Al ser esta una Guia Clinica, su desarrollo estard
basado en preguntas de investigacion bajo la metodo-
logia PICO; se desarrollaran las respuestas a estas y
se dara una recomendacion al final. En esta Guia Cli-
nica no se mencionan grados de evidencia, ya que la
bibliografia que se toma en cuenta son los articulos
actuales de la Liga Internacional contra la Epilepsia
(ILAE)™-3, que es el érgano oficial mundial de esta en-
fermedad, y no es una revisién de la evidencia dispo-
nible. La ILAE con sus grupos de trabajo planea que
en todo el mundo utilicemos la misma terminologia.

¢ Qué es una crisis epiléptica?

Se denomina crisis epiléptica a la aparicion transito-
ria de signos y/o sintomas provocados por una activi-
dad neuronal anémala excesiva del cerebro®.

¢Qué es una crisis no provocada?

El término no provocado implica la ausencia de un
factor temporal o reversible que reduzca el umbral para
presentar crisis epilépticas y provoque en ese momen-
to, una crisis. Lo opuesto a un fenémeno de esta na-
turaleza es una crisis sintomatica aguda, que se define
como aquella crisis que ocurre en relacion temporal
durante el insulto cerebral, que puede ser metabodlico,
infeccioso, tdxico, estructural o inflamatorio*®.

¢Cual es la definicion actual de
epilepsia?

Se establece el diagndstico de epilepsia en cualquie-
ra de las siguientes situaciones*:

- Dos o mas crisis no provocadas o reflejas que ocu-
rren con mas de 24 horas de diferencia.

- Una crisis no provocada o refleja y una probabilidad de
crisis futuras de al menos un 60% (rango similar al
riesgo de recurrencia general, después de dos crisis no
provocadas, que aparecen en los proximos 10 afios).

- El diagndstico de un sindrome epiléptico.

¢A qué se le llama riesgo de recurrencia
de crisis epiléptica?

Los eventos que se ha documentado que aumentan
en riesgo de recurrencia de crisis epilépticas son: la
enfermedad vascular cerebral tanto isquémica como
hemorrdgica, el traumatismo craneoencefdlico,

cuando se encuentra actividad eléctrica anormal en el
electroencefalograma (EEG) compatible con la crisis
epiléptica o cuando un estudio de resonancia de cra-
neo muestra una lesién compatible con la crisis®. Si
un paciente después de una primera crisis no provo-
cada tiene una predisposicion continuada a la gene-
racion de crisis, con un riesgo de al menos un 60%,
deberia considerarse el diagndstico de epilepsia®. De
no ser asi, entonces para establecer este diagndstico
debe considerarse la opcién uno (dos o mas crisis no
provocadas con un intervalo mayor a 24 horas entre
ellas).

La epilepsia se considera resuelta en aquellos pa-
cientes que tiene un sindrome epiléptico dependiente
de la edad, pero que han alcanzado una edad mayor
a la correspondiente para el sindrome especifico, o
bien en los pacientes que han permanecido libres de
crisis durante los ultimos diez afos, sin tomar medica-
mentos antiepilépticos durante los Gltimos cinco afios®.

¢Cual es la clasificacion actual por tipo
de crisis en epilepsia?

La ILAE decidié modificar el sistema clasificaciéon de
las crisis epilépticas de 19816 y actualizar la del 2010.
La clasificacién tiene tres apartados dependiendo de
los sintomas de inicio del paciente: crisis de inicio focal,
crisis de inicio generalizado y crisis de inicio descono-
cido. Las crisis de inicio focal se originan dentro de
redes limitadas a un hemisferio, pueden ser localizadas
0 méas ampliamente distribuidas. Las crisis generaliza-
das son aquellas que se originan en un punto con una
amplia y rapida participacién de redes distribuidas bi-
lateralmente. Y las crisis en las que no se puede decidir
si son de inicio focal o generalizado con un nivel de
confianza del 80%, se deben considerar de inicio des-
conocido (Fig. 1).

¢ Como se subclasifican actualmente las
crisis epilépticas de inicio focal?

El estado de consciencia es un diferenciador del tipo
de crisis en las crisis focales'?. Por consciencia (con
«sc») se entiende la relacién de uno mismo con el
medio externo; establecemos consciencia en epilepsia
como el estado mental, con aspectos tanto objetivos
como subjetivos, que comprende un sentido de uno
mismo como entidad Unica, con capacidad de respues-
ta y memoria. Una crisis focal se clasifica por el grado
de consciencia durante el inicio de la crisis y que pue-
de alterarse en cualquier momento del evento.
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Figura 1. Clasificacion por tipo de crisis. Liga Internacional contra la Epilepsia, 2017.

Las crisis focales con o sin alteracion de la conscien-
cia también pueden subclasificarse segun inicien con
sintoma motores 0 no motores y posteriormente se
recomienda afiadir algo que, en la clasificacion de 2017,
se denominan «Descriptores», los cuales son sintomas
y signos que presenta el paciente durante la crisis’2.
Los descriptores se han dividido en seis grupos: moto-
res, automatismos, sensitivos, emocionales, cognitivos
0 autondémicos. Para recordar de una manera facil estos
descriptores, puede utilizarse la nemotecnia MASECA,
que es la marca de una masa para hacer tortillas, muy
famosa en México®.

¢Como se dividen los sintomas o signos
en las crisis focales?

- Motores. Involucro de la musculatura en cualquier for-
ma, un incremento (positivo) o disminucion (negativo)
en la contraccion muscular para producir un movimien-
to. Los méas frecuentes son: arresto motor, astatico,

clénico, disartria, disténico, empuje pélvico, figura de
4, hipocinético, hipercinético, descoordinacion, jackso-
niano, mioclénico, parélisis, paresia, pedaleo, postura
de esgrimista y versivo.

La confusién clinica mas frecuente es diferenciar
las crisis clonicas de las mioclénicas. Una crisis
clénica es un movimiento, ya sea simétrico o asi-
métrico, que es repetitivo, regular y que involucra
los mismos grupos musculares. Crisis mioclonica es
una contraccién subita, breve (< 100 ms), involun-
taria, unica o mdultiple de los musculos o grupos
musculares de topografia variable (axial, extremi-
dad proximal, distal). El mioclono es menos repeti-
tivo y sostenido.

Automatismos. Actividad motora mas o menos coor-
dinada que ocurre generalmente cuando la cognicién
estad deteriorada y en el cual el sujeto esta después
generalmente (pero no siempre) amnésico. Habitual-
mente se asemeja a un movimiento voluntario, los
mas frecuentes son: agresion, manuales, orofaciales,
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de perseverancia, sexuales, desvestirse, vocaliza-

cioén, caminar o correr.

— Sensoriales. Relacionados con sensaciones, por lo tanto,
NO SON signos en este caso, sino solo sintomas. Los que
se reportan con mayor frecuencia son: sintomas auditi-
vos, gustativos, olfatorios, somatosensoriales, vestibula-
res, visuales y dolor especificamente.

— Emocionales. Son crisis que se presentan como una
emociéon como un rasgo prominente inicial como
miedo, alegria o euforia espontanea, risa, llanto, que
se dan en rafagas o brotes.

— Cognitivos. Los datos que con mayor frecuencia se
reportan en este grupo son: acalculia, afasia, alteracion
en la atencién, fendmenos de lo ya visto o de lo jamas
visto, disfasia, ilusiones, alteracion de la memoria, pen-
samiento forzado, respuesta alterada o alucinacion.

— Autondmicas. Alteraciéon de la funcién del sistema
nervioso auténomo, que puede implicar aparato car-
diovascular, pupilas, diaforesis, aparato gastrointes-
tinal, vasomotor y funciones de termorregulacion.
En las crisis focales aparecen dos apartados que no

teniamos en clasificaciones anteriores, el espasmo epi-

[éptico (antes solo se clasificaban dentro de las crisis

generalizadas) y el otro es la detencion de la

conducta’?.

Una crisis de inicio focal con deterioro o no de la
consciencia, motora 0 no motora puede progresar a
una actividad ténico-clonica bilateral. El término ante-
rior utilizado para este tipo de crisis era parcial secun-
dariamente generalizada. En la actualidad debemos
clasificarla como crisis de inicio focal que evoluciona
a crisis bilateral ténico-clénica.

Utilizar el término bilateral tonico-clénica para la
crisis focal que se propaga a ambos hemisferios
cerebrales, y el de generalizada para la crisis que
aparentemente se origina simultdneamente en ambos
hemisferios cerebrales.

¢Como se clasifican actualmente las
crisis epilépticas generalizadas?

Se dividen en crisis con sintomas motores 0 no mo-
tores. Con sintomas motores se encuentran las crisis
tonico-clonicas generalizadas, las clonicas, tonicas,
mioclénicas, miocldnico-ténico-cldnicas, mioclono-atd-
nicas, aténicas y el espasmo epiléptico, y de las no
motoras, las ausencias’2. Una crisis miocldnica-toni-
co-clénica es un tipo de crisis generalizada que no
estaba incluida en las clasificaciones previas. Estas
crisis implican una o varias sacudidas (miocldnicas)
bilaterales de extremidades, seguidas de una crisis

tdnico-clonica’?8. La atdnica es una crisis con pérdida
repentina o disminucién del tono muscular que involu-
cra la musculatura de la cabeza, el tronco, la mandibula
0 las extremidades.

El espasmo epiléptico suele ser mas sostenido que
un movimiento miocldnico, pero no tan sostenido como
una crisis tonica, que ocurre frecuentemente en raci-
mos o salvas. Los espasmos infantiles son los mas
frecuentes, pero pueden ocurrir en todas las edades.

Las crisis de ausencias se describen en cuatro po-
sibles formas de presentacion: ausencias tipicas, au-
sencias atipicas, ausencias miocldnicas y ausencias
con mioclonia palpebral.

La ausencia tipica es de inicio repentino, interrum-
piendo la actividad en curso, mirada fija, el paciente no
responde cuando se le habla, con una duracion de se-
gundos a medio minuto y con recuperacion muy rapida.
Es importante recordar que la palabra ausencia no es
sinénimo de fijacion de la mirada, ya que también se pue-
de encontrar este dato en crisis de inicio focal®.

La ausencia atipica es una crisis de ausencia con
cambios en eltono que sonmas pronunciados que enlaau-
sencia tipica, el inicio o el término no es abrupto. En la
ausencia miocldnica se presenta contraccion subita bre-
ve (< 100 ms), involuntaria no repetitiva ni sostenida y
ausencia. En la ausencia con mioclonia palpebral se
observa sacudida de parpados a una frecuencia de
menos de 3 por segundo, cominmente con ojos des-
viados hacia arriba, de duracién generalmente de me-
nos de 10 segundos, precipitados con frecuencia por el
cierre ocular, con alta posibilidad de fotosensibilidad.

¢Cuando clasificamos una crisis
epiléptica en apartado de inicio
desconocido o no clasificable?

Cuando no tenemos la evidencia del inicio de la cri-
sis, focal o generalizada, se puede clasificar en el
apartado crisis de inicio desconocido y en este caso
se puede hacer una clasificacién limitada con los ha-
llazgos observados.

El apartado «No Clasificada» se aplica al tipo de crisis
en el que no se obtienen los datos descritos en la Clasi-
ficacion de la ILAE de 2017, ya sea porque la informacién
es inadecuada o por las caracteristicas inusuales'?.

¢Como se clasifican la epilepsia y los
sindromes epilépticos?

A partir de abril de 2017 la Clasificacion de la Epilep-
sia de la ILAE establece tres niveles de diagnéstico: el
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Figura 2. Clasificacion de Epilepsia. Liga Internacional contra la Epilepsia, 2017.

primer nivel es el tipo de crisis, que incorpora todos los
conceptos de lo revisado con anterioridad, focal, gene-
ralizada o de inicio desconocido; y agregamos dos con-
ceptos importantes en todos los niveles diagndsticos,
la comorbilidad (entidades patoldgicas asociadas) con
que cursa el paciente y la etiologia. Algunos pacientes
solo pueden quedarse en este nivel de diagndstico
porque no se tiene posibilidad de estudiarse mas y esto
puede ser valido o bien el primer paso en su evaluacion.
El segundo nivel diagndstico se aplica cuando tenemos
por lo menos un EEG y un estudio de imagen cerebral.
En este nivel se tendrd que establecer el tipo de epi-
lepsia, que puede ser focal, generalizada, combinada
(esto es tanto crisis focales, como generalizadas, lo que
ocurre con frecuencia en varios sindromes epilépticos)
o bien desconocido. El diagndstico etioldgico puede ser
en cualquiera de los siguientes campos: estructural,
genético, infeccioso, metabdlico, inmunitario o desco-
nocido. En ocasiones se puede tener mas de una etio-
logia en un mismo paciente; por ejemplo, un paciente
con esclerosis tuberosa que tiene tuberosidades corti-
cales, por lo que nos daria una etiologia estructural,
pero también genética por su enfermedad de base. El
tercer nivel de diagndstico lo constituye el sindrome
epiléptico. Un conjunto de caracteristicas comunes que
incorporan tipos de crisis, hallazgos especificos del
EEG, caracteristicas en estudios de imagen, con fre-
cuencia dependientes de edad, edad de inicio y

remisién cuando aplica, factores desencadenantes es-
pecificos, variaciones durante el dia, en ocasiones pro-
nostico, comorbilidades distintivas tanto intelectuales
como psiquiatricas y pueden tener implicaciones etio-
l6gicas y de tratamiento. Esta clasificacion elimina el
término benigno, que se ha sustituido por los términos
autolimitado o respondedor a farmaco (Fig. 2).

Los sindromes epilépticos pueden ser clasificados
por grupos de edad, como se estableci6 en la clasifi-
cacion de la ILAE del 20107, pero es tema de otra Guia.

¢Como se clasifican las crisis y la
epilepsia en el recién nacido?

Existen varias clasificaciones de las crisis neonatales.
La clasificacion de Volpe® considera los hallazgos clini-
cos (es mas utilizada por pediatras y neonatélogos) y la
clasificacién de Mizrahi'® considera el origen fisiopatol6-
gico, sea epiléptico o no epiléptico. En 2018 la ILAE dio
a conocer una nueva propuesta para clasificar las crisis
del recién nacido que abarca cuatro apartados, a saber:
presentacion que se establece en el recién nacido criti-
camente enfermo a quien se debe vigilar ante la posibi-
lidad de crisis; diagndstico mediante la realizaciéon de
video-EEG; manifestacion que podra ser mediante sig-
nos clinicos o bien unicamente con datos electroencefa-
lograficos; y el cuarto, el tipo de crisis que podra ser con
sintoma motor agregado, el término secuencial se

1
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constituye cuando los sintomas en el recién nacido van
en secuencia motora y las crisis de tipo no motor (Fig. 3).

Recomendacion Grado de recomendacion

Es deseable que los profesionales ~ R-PPE
de salud conozcan la definicion

actual de epilepsia para poderla

aplicar

Es deseable que los profesionales R- PPE

de salud conozcan y apliquen la
clasificacion actual del tipo de
crisis epilépticas y de las epilepsias
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