Epilepsias de dificil control en la infancia
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Introduccién

I a epilepsia es un grupo heterogéneo
de sindromes que difieren por su ori-

gen, idiopdtico o sintomatico, su expresion
clinica, generalizada o parcial, y su res-
puesta a la terapéutica médica. Algunos de
estos sindromes remiten espontaneamente,
como las epilepsias parciales idiopéticas,
otros sometidos al tratamiento médico me-
joran o se hacen silentes, como las epilep-
sias generalizadas idiopdticas, y otros no
responden o responden parcialmente como
las epilepsias generalizadas secundarias y las
epilepsias parciales sintomaticas.

Varios estudios prospectivos (1, 2) han de-
mostrado que en el 70-80% de los pacien-
tes con la medicacién adecuada se logra un
control completo de las crisis. En el 20-30%
restante hay dificultades, cuando no impo-
sibilidad, para ello. A este grupo se le ha
denominado de diversas maneras para ex-
presar su escasa o nula respuesta terapéu-
tica: epilepsia intratable, refractaria, re-
belde, incurable, fairmaco-resistente o de
dificil control.

El concepto de intratabilidad o de epilep-
sia de dificil control (EDC) en el nifio es fa-
cil de establecer en muchos casos cuando a
pesar de diversos ensayos terapéuticos, apa-
rentemente correctos y prolongados en el
tiempo, persisten las crisis, por ejemplo la
epilepsia mioclénica severa implica una
cierta relatividad en funcién del diagnéstico

sindrémico formulado, la evolucién de la
enfermedad y de los tratamientos reco-
mendados, como en las epilepsias generali-
zadas secundarias; por tltimo en algunos ca-
sos es mas aparente que real en relacién
con diagnésticos erréneos o tratamientos
inadecuados.

En el nifio, la recurrencia de crisis de forma
esporadica, en brotes o periédicas, a pesar
de la medicacién, con remisién meses o anos
mas tarde, es la expresion del genio evolu-
tivo de algunos sindromes epilépticos; por
ejemplo, la epilepsia parcial benigna de
Aicardi presenta crisis, a veces en racimos,
durante dias que recurren con indepen-
dencia del tratamiento, con intervalos li-
bres de semanas o meses, durante tres o
cuatro afos, para una vez silenciada no re-
currir més. Cada sindrome epiléptico tiene
su propia historia natural, que a veces es
plural en relacién con la causa subyacente,
que sé6lo puede ser relativamente modifi-
cada por la medicacién; por ejemplo, el sin-
drome de West asociado a la Neurofibro-
matosis tiene mejor pronéstico que el
asociado a la Esclerosis Tuberosa o a una
malformacién cerebral. No se pueden esta-
blecer los mismos criterios de intratabilidad
en las epilepsias generalizadas secundarias
que en las epilepsias parciales sintomati-
cas; en las primeras, podemos tener esta-
blecido el dificil control a las semanas o me-
ses de iniciarse, en las segundas habra que
esperar afios. Al margen de estas conside-
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raciones, se ha estimado que, habitualmente,
el pronéstico a largo plazo de la epilepsia
estd establecido a los dos anos de trata-
miento, es decir que si en un epiléptico no
se han conseguido controlar las crisis a los
dos o tres afios de tratamiento las posibili-
dades de que aquéllas se muestren en su
evolucién intratables son muy elevadas (3).
En los altimos anos, al valorar una epi-
lepsia como de dificil control, se tiene en
cuenta no sé6lo la frecuencia y severidad de
las crisis, sino también el impacto del tras-
torno epiléptico y de la medicacién em-
pleada sobre el funcionamiento social y ni-
vel de bienestar del paciente (4, 5). El ideal
seria conseguir el control critico sin producir
efectos adversos que comprometan las fun-
ciones cognitivas y la integracién social del
nifio. Los pacientes que responden al tra-
tamiento pero al costo de excesivos efectos
adversos también se pueden considerar
como de dificil control (6). ScumIDT, 1986
(7), ha propuesto una escala de intratabili-
dad en funcién del ntimero y dosis de los far-
macos prescritos, es decir de la «agresivi-
dad» del tratamiento seguido. JANZ, 1989 (8),
ha valorado la severidad de la epilepsia a
tres niveles: subjetivo, o manera de vivir
cada paciente sus crisis, social, en relacién
con la interferencia de las crisis en la vida
diaria, y médico en el que la frecuencia de
crisis es el elemento fundamental en el ma-
nejo del paciente. Tratar con correccién es
obtener el mejor control de las crisis pre-
servando las facultades psiquicas y las ap-
titudes sociales que el paciente tenia antes
de la aparicién de aquéllas. Ahora bien, en
pediatria es dificil proponer, y mas dificil
atn que los padres acepten la propuesta, que
es preferible en ocasiones dejar que el pa-
ciente tenga crisis parciales breves y espo-
radicas a incrementar el tratamiento, en
dosis o farmacos, con el riesgo de obtener
efectos secundarios neurotéxicos.

Teniendo en cuenta lo expuesto se puede
definir la epilepsia de dificil control como
aquella cuyas crisis no responden satisfac-
toriamente en dos anos, a los diversos en-
sayos terapéuticos realizados con la medi-

caci6én antiepiléptica adecuada, en pres-
cripcién y dosis, y/o interfiere con la inte-
gracién socio-escolar-familiar del nino.

Factores de riesgo de epilepsia de dificil
control

Existen una serie de factores que condicio-
nan la respuesta de la epilepsia a la medi-
cacién (4, 9-11). Muchos de ellos se han se-
falado como predictores de dificil control.
(Tabla I). Méds de uno coinciden con fre-
cuencia en el mismo paciente. Cuanto mas
factores estén presentes en un mismo pa-
ciente mas dificil va a ser el control erftico;
por ejemplo, un sindrome de Lennox-Gas-
taut secundario a sindrome de West sinto-
mitico a displasia cortical, que cursa con cri-
sis ténicas y crisis aténicas y en su evolucién
presenta estados de mal con relativa fre-

Tabla I. Factores predictivos de
epilepsia de dificil con-
trol

Comienzo de las crisis en los 3 primeros
anos.

Determinados tipos de crisis (ténicas,
aténicas, mioclénicas, crisis parciales
complejas).

Status epilepticus.
Crisis muy frecuentes.

Dos o mas tipos de crisis en el mismo pa-
ciente.

Sindromes epilépticos concretos (West,
Lennox-Gastaut, EMS, esclerosis me-
sial temporal, Rasmussen).

Mala respuesta inicial al tratamiento
antiepiléptico.

Lesién cerebral objetivable.
Anormalidad neurolégica.
Anormalidad intelectual.

Deterioro actividad fundamental en el

EEG.




cuencia es muy, muy dificil que responda al
tratamiento médico més correcto.
SILLANPAA, 1993 (12), ha prestado especial
atencién a la deteccién de factores que in-
dependientemente predecirian refractarie-
dad encontrando que la resistencia a un
tratamiento antiepiléptico a largo plazo esta
significativamente asociada a etiologia sin-
tomitica antigua definida o probable, es-
tado o desarrollo neurolégico anormal, fre-
cuencia elevada de crisis al principio de la
epilepsia, aparicién de un estado de mal
epiléptico y respuesta insuficiente a corto
plazo al tratamiento antiepiléptico.

Para facilitar su exposicién vamos a rese-
fiar por separado los factores de prediccién
de la EDC, aun siendo conscientes de que
algunos no son mas que diferentes formas
de presentacién del mismo problema; por
ejemplo, los espasmos infantiles son casi en

su totalidad la expresién clinica del sin-
drome de West. De hecho, a una edad dada
se presentan unos tipos concretos de crisis
que se observan preferentemente en deter-
minados sindromes epilépticos. (Tabla II).

Edad de comienzo

Los estudios epidemiolégicos indican que
hay dos épocas en las que las epilepsias in-
tratables se concentran: en los primeros
afos y en la adolescencia y adulto joven. En
el nifo, en los tres primeros anos, el cere-
bro inmaduro es especialmente susceptible
a presentar crisis, debido probablemente,
entre otras cosas, a una combinacién de in-
cremento de la excitacién, disminucién de la
inhibicién, y a diferencias en el desarrollo
de los diferentes circuitos subcorticales, con
inmadurez del sistema de supresién critica
mediado por la sustancia nigra (13). Como

Tabla II. Factores de riesgo de epilepsia de dificil control

Edad de comienzo Crisis epilépticas

Sindromes epilépticos

Etiologia preferente

Aténicas. Mioclono-aténicas

RN-3 meses Mioclonias Parcelares AICARDI/OHTAHARA | Displasias corticales
Ténicas Metabolopatias hereditarias
Sutiles Criptogénicos
3 meses-3-5 afios | Espasmos Infantiles WEST Criptogénico
Esclerosis tuberosa
Malformaciones cerebrales
Otros
Ténico-axiales LENNOX- Criptogénico
Ausencias atipicas GASTAUT Encefalopatias adquiridas

Displasias corticales
Otros

Unilaterales. Generalizadas
Miocl6nicas
Ausencias. Parciales

Epilepsia Mioclénica
Severa

Criptogénico

Temporal

5 aios/Pubertad | Parciales RASMUSSEN Encefalitis crénica progresiva
Generalizadas ténico-clénicas
Parciales KOJEWNIKOW Criptogénico
Hemigeneralizadas Lesiones cerebrales
Generalizadas ténico-clénicas adquiridas
Mioclénicas Epilepsias Mioclénicas | Genética
Ténico-clénicas generalizadas | Progresivas
Parciales Complejas Esclerosis Mesial Incisuritis




expresion clinica de esta susceptibilidad eri-
tica, existen tres sindromes epilépticos de
dificil control, que han sido agrupados bajo
la denominacién de Encefalopatias epilép-
ticas edad-dependientes (14), pero que cada
uno de ellos posee una personalidad clinica
muy definida: la encefalopatia epiléptica in-
fantil precoz con paroxismos supresién o
sindrome de Otahara, encefalopatia mio-
clénica infantil con hipsarritmia o sindrome
de West y la encefalopatia infantil severa de
la infancia con complejo punta-onda lento
o sindrome de Lennox-Gastaut. A partir de
los 3-4 anos de edad la susceptibilidad eri-
tica ha disminuido sensiblemente y las epi-
lepsias que se van a presentar tienen un
buen manejo terapéutico. No obstante, a
cualquier edad, lesiones mis o menos im-
portantes pueden originar trastornos en el
normal proceso madurativo cerebral y con-
dicionar crisis que presentan dificultades al
control critico.

Crisis epilépticas

Es bien sabido que hay algunos tipos con-
cretos de crisis que presentan mds dificul-
tades al control terapéutico que otros. Sin
embargo, en cualquier tipo de crisis nos po-
demos encontrar crisis tratables e intrata-
bles en proporeién variable (15, 16). OLLER
y OLLER, 1985 (15), en una revisién de 3.000
epilépticos, encuentran un no control eri-
tico, consideradas las diferentes crisis ais-
ladamente, en el 9,3% de ausencias tipicas,
el 7,8% de crisis de Gran Mal, el 6,7% de
crisis mioclénicas (mioclonias de la epilep-
sia generalizada primaria), 47,8% de es-
pasmos infantiles, el 55,4% de crisis ténicas
y/o aténicas y/o ausencias atipicas, el 16,4%
de crisis unilaterales, el 25% de crisis par-
ciales elementales o simples, el 26,5% de
crisis parciales complejas y el 2,9% de ecri-
sis parciales con generalizacién secunda-
ria. Vamos a mencionar las crisis epilépti-
cas que presentan mayores dificultades al
tratamiento farmacolégico.

Espasmos infantiles

Es la crisis caracteristica del sindrome de
West. La manifestacion clinica del espasmo

infantil puede variar ampliamente, pudiendo
ser parcial, asimétrico o unilateral, o con
contraccién ténica sostenida que puede con-
fundirse con una crisis ténico-axial. El es-
pasmo infantil tipico se presenta en salvas
y consiste en una contraccién brusca, breve,
de la musculatura axial y proximal de los
miembros. Se puede observar también en la
Encefalopatia Epiléptica infantil precoz de
Otahara, y en el sindrome de Aicardi, que
se considera como una variante del sin-
drome de West. Tipico del primer afo, en
ocasiones persiste durante afos en niiios
con severo dano cerebral.

Crisis unilaterales

De caricter clénico, ténico-clénico, o con
menos frecuencia ténico, suelen ser de larga
duracién repitiéndose con frecuencia va-
riable. Frecuentes como expresién clinica
de los estados de mal hipertérmicos, pueden
dejar como secuela una hemiplejia (sin-
drome HH) e incluso meses o aiios més tarde
crisis epilépticas, con frecuencia parciales
complejas (sindrome HHE). Otras veces se
presentan sin causa desencadenante apa-
rente. Se observan también en el sindrome
de Rasmussen, sindrome de Sturge-Weber
y hemimegalencefalia. Su pronéstico va
unido al de la enfermedad causal.

Crisis tonico-axiales

Se observan casi exclusivamente en el sin-
drome de Lennox-Gastaut, habiéndose con-
siderado su ausencia como un criterio de de-
finicién de las epilepsias mioclénicas (17),
a pesar de haberse encontrado esporéadica
y ocasionalmente en algunas de aquéllas
(18), y en fases tardias de epilepsias con
crisis mioclono-aténicas (19). Son crisis que
no responden a tratamiento antiepiléptico
alguno, salvo contadas excepciones.

Crisis aténicas

Forman parte de la semiologia critica ca-
racteristica del sindrome de Lennox-Gastaut
o pueden también presentarse aisladas o
asociadas a crisis mioclénicas formando



parte de una «epilepsia mioelénica con otros
tipos de crisis breves repetidas» (18).

Status epilépticus

Se ha senalado que la epilepsia que se ini-
cia con un estado de mal tiene pronéstico
peyorativo. También lo tienen aquéllas que
presentan en su evolucién un estado de mal
(11). Por otra parte, la aparicién de una
crisis prolongada o status puede tener ma-
yores consecuencias psico-sociales que la
frecuencia de erisis (5).

Crisis parciales complejas sintomdticas

La expresion clinica consiste habitualmente
en afectacién parcial de la conciencia con
automalismos orales y/o gestuales, con me-
nos frecuencia automatismos verbales o de
deambulacién, y a veces sintomatologia mo-
tora versiva. En los primeros aiios son se-
cundarias a sindrome hipéxico-isquémico
del recién nacido, post-encefalitis, displasias
corticales y, muy caracteristicas, las que
aparecen en la evolucién de una esclerosis
tuberosa que se inicié con espasmos infan-
tiles. Las convulsiones febriles prolongadas
pueden dar lugar a crisis parciales com-
plejas por incisuritis del 16bulo temporal
(asta de Ammon).

Multiples tipos de crisis

Entendiendo como tal la asociacién de dos
o mds tipos de crisis, que pueden ser gene-
ralizadas/generalizadas (crisis ténicas y cri-
sis aténicas o mioclénicas) generaliza-
das/parciales o parciales/parciales. Se
observan en las Encefalopatias Epilépticas
—Neonatal, West y Lennox-Gastaut— en la
Epilepsia Mioclénica Severa, en las Epi-
lepsias Mioclénicas Progresivas y en Epi-
lepsias debidas a lesiones cerebrales im-
portantes (Encefalopatias Connatales,
Malformaciones cerebrales, etc.). Siempre
que un epiléptico presenta mds de un tipo
de crisis las dificultades para el control cri-
tico aumentan aun con crisis de aparente
buen pronéstico (15).

Alta frecuencia de crisis

Si exceptuamos las epilepsias ausencias in-
fantiles, las epilepsias o sindromes epilép-
ticos que cursan con crisis diarias son sin-
dromes epilépticos severos, criptogénicos o
sintométicos. Frecuentes son los espasmos
infantiles, o las crisis aténicas, téonicas o au-
sencias atipicas, o las crisis mioclénicas. Las
crisis parciales complejas pueden también
en algunos casos presentar alta frecuencia
(por ejemplo en los casos de esclerosis tu-
berosa).

Epilepsias y sindromes epilépticos

La Clasificacién Internacional de Epilep-
sias y Sindromes Epilépticos (20) permite
establecer la historia natural de un sin-
drome concreto, si conocemos los criterios
exigidos en aquélla. Un sindrome epilép-
tico se caracteriza por la asociacién de sig-
nos y sintomas que se presentan simulta-
neamente; por ejemplo, la asociacién de
salvas de complejos punta-onda a 3 ¢/s. e in-
terrupcion total de la conciencia que ca-
racteriza a la epilepsia-ausencia infantil.
Los criterios para clasificar un sindrome
incluyen el tipo de crisis, edad de comienzo
de los sintomas, causa, factores precipitan-
tes, hallazgos EEG criticos e intercriticos y
localizacién anatémica del comienzo de la
crisis.

Hay algunos sindromes epilépticos muy se-
veros (ue cursan con crisis epilépticas de
dificil control y retraso mental, debidos en
parte al agente causal; otros sindromes re-
beldes al tratamiento, repercuten sobre las
funciones cognitivas o la conducta de forma
discreta o moderada. Como escribimos con
respecto a las crisis epilépticas, hay sin-
dromes de facil y otros de dificil control
pero en cualquier sindrome hay casos que
obedecen a la medicacién y otros que no en
proporeién variable. OLLER y OLLER, 1985
(15), en sus 3.000 epilépticos, clasificados
por epilepsias o sindromes epilépticos, no
encuentran control critico en el 24,6% de
la epilepsia-ausencia infantil, 8,9% de epi-
lepsia Gran Mal, 18,2% de la epilepsia-au-



sencia mioclénica, 48,5% del sindrome de
West, 52% del sindrome de Lennox-Gas-
taut, 1,8% de la epilepsia parcial benigna con
paroxismos rolandicos, 16,9% de epilepsias
parciales extratemporales y 45,6% de la epi-
lepsia parcial compleja del 16bulo temporal.
Vamos a resenar los sindromes que evolu-
cionan con frecuencia como EDC.

Encefalopatia Epiléptica Neonatal con

Paroxismos-supresién

En esta ribrica encuadramos a dos cua-
dros descritos el mismo ano, 1976, inclui-
dos en el Grupo 3 de la clasificacién inter-
nacional de epilepsias y sindromes
epilépticos propuesta en 1989 por la ILAE,
la Encefalopatia epiléptica infantil precoz
descrita por OTAHARA y cols. (21), y la En-
cefalopatia Mioclénica Neonatal descrita
por Goutieres-Aicardi (22), pero que noso-
tros consideramos como la forma tardia y
precoz del mismo sindrome. Se inicia ge-
neralmente durante el primer mes, con mio-
clonias parcelares (Aicardi) o crisis ténicas
(Otahara) y crisis sutiles y/o mioclonias ma-
sivas (ambos sindromes). Algunos casos son
de origen desconocido y otros reconocen
diversos agentes causales preferentemente
displadsicos (Aicardi) o metabélicos (Ota-
hara). El patréon EEG se caracteriza por
paroxismos-depresion. La evolucién es muy
desfavorable con un alto indice de morta-
lidad. Los ninos que sobreviven cursan ha-
cia los tres meses como un sindrome de West
o una epilepsia multifocal.

Sindrome de West (SW)

Se caracteriza por espasmos infantiles, hip-
sarritmia y retraso mental. Se inicia habi-
tualmente entre los 3 y 12 meses de edad;
un 2-5% con posterioridad al ano. El retraso
mental no siempre esta presente al princi-
pio de las crisis y en un 10% aproximada-
mente nunca lo estara. Es importante dis-
tinguir si el SW es idiopético, eriptogénico
o sintomético. E1 SW idiopatico se presenta
en ninos con desarrollo psicomotor normal,
espasmos infantiles simétricos, EEG con

hipsarritmia recurrente en una salva entre
los espasmos, neuroimagen normal y buen
pronéstico eritico y psiquico (23). En el SW
criptogénico o de causa sospechada pero no
identificada el desarrollo psicomotor y la ex-
ploracién neurolégica es aparentemente
normal hasta la aparicién de los espasmos;
el pronéstico es variable. En el SW sinto-
matico el pronéstico viene dado por la causa
subyacente, y no siempre es malo; por ejem-
plo, el SW asociado a la neurofibromatosis
tipo 1 tiene una evolucién favorable. Re-
cientemente, la vigabatrina ha demostrado
ser eficaz en los SW sintométicos, especial-
mente en los originados por la Esclerosis tu-
berosa. En cualquier caso, si el tratamiento
con antiepilépticos no suprime los espas-
mos infantiles se aconseja instaurar trata-
miento con ACTH.

Sindrome de Lennox-Gastaut (SLG)

Se caracteriza por crisis ténico-axiales, au-
sencias atipicas y crisis de caida brusca que
pueden ser aténicas, ténicas muy breves o
mioclono-aténicas. E1 10% de los pacientes
presentan crisis mioclénicas. El desarrollo
psiquico puede ser normal al comienzo de
las crisis aunque con posterioridad, en la
mayoria de los SLG, se observa retraso men-
tal. Cuanto mas precoz es el comienzo de las
crisis mds se afectan las funciones cogniti-
vas aunque el retraso mental se establece en
afos (26). El EEG intercritico se caracte-
riza por actividad fundamental lentificada
y complejos punta-onda lentos. El EEG eri-
tico muestra un ritmo reclutante de baja
amplitud durante las crisis ténico-axiales
y complejos punta-onda lentos durante las
ausencias.

Las crisis se inician entre los 2 y 8 afios con
edad media de 26 meses, y edad media para
los hallazgos EEG de 44 meses (24). El pro-
néstico varia segin que el SLG sea cripto-
génico o sintomético (25). Aproximadamente
el 20% de los SLG han sido precedidos por
espasmos infantiles. Las crisis del SLG son
muy resistentes a la medicacién. Reciente-
mente se han publicado resultados bastante



favorables con la lamotrigina y el felbamato
(27,28).

Epilepsia Mioclénica Severa del Nino
(EMS)

La epilepsia mioclénica severa (EMS) des-
crita por DRAVET et al. 1981 (29), se ubica
enla ICE, 1989 (20), en el grupo de las epi-
lepsias y sindromes epilépticos sin deter-
minacién focal o generalizada. Aunque en
este grupo no se precisa el cardcter idiopa-
tico, criptogénico o sintomético, se consi-
dera a la EMS como un sindrome epiléptico
criptogénico (30). La EMS se inicia durante
el primer afo, frecuentemente entre los 4
y 8 meses con crisis epilépticas unilatera-
les, alternantes o no, o convulsiones gene-
ralizadas desencadenadas habitualmente
por fiebre alta o moderada. En la evolu-
cién, las crisis descritas recurren cada vez
con mayor frecuencia, con o sin elevacién
térmica, y entre los 2 y 4 anos aparecen cri-
sis mioclénicas y/o crisis parciales y/o au-
sencias atipicas. El desarrollo psicomotor
normal al comienzo se retrasa a partir del
segundo ano. El EEG normal al inicio pre-
senta a partir del segundo afio anomalias fo-
cales y complejos punta-onda o polipuntas
generalizadas, fotosensibles y acentuadas
por el sueno. No se recogen antecedentes
personales patolégicos. Existen antecedentes
familiares de epilepsia en el 25-40% de los
casos (17,31). Se estima su incidencia en 1
por cada 40.000 nifios menores de 7 afnos
(32). Este sindrome no suele responder a los
antiepilépticos cldsicos y nuevos, aunque se
haya notificado que el valproato sédico ha
sido eficaz en algunos casos (33). Venimos
utilizando desde 1.994 inmunoglobulinas
intravenosa habiendo obtenido supresién
o mejoria importante de las crisis en el 33%
de los casos.

Epilepsia Mioclénica en Encefalopatias No

Progresivas (33)

Se inicia en el primer afo de la vida con mio-
clonias breves que pueden ser diagnostica-
das incorrectamente. Los episodios criticos

consisten en movimientos anormales poli-
morfos que combinan movimientos disté-
nicos con sacudidas mioclénicas de cara y
musculos distales, hipotonia y afectacién
del nivel de conciencia. El EEG muestra
una actividad fundamental lentificada con
salvas breves de complejos punta-onda len-
tos, difusos, que son la expresién gréfica de
las mioclonias presentes tanto en vigilia
como en suefio. En la evolucién se observan
periodos de larga duracién de estados de mal
mioclénicos con empeoramiento del tono
remedando una encefalopatia progresiva.
Como agentes causales se han reconocido,
anoxia pre-perinatal, malformaciones ce-
rebrales, cromosomopatias (el sindrome de
Angelman entre ellas).

Epilepsia Parcial Continua

Se distinguen dos tipos:

~Tipo I, corresponde al sindrome de Ko-
jewnikow clésico. Se caracteriza por crisis
parciales motoras localizadas en facies o en
un segmento de miembro, subnitrantes du-
rante dias, semanas o meses, que pueden
extenderse abarcando la totalidad de un
hemicuerpo. Se aprecia hemiparesia per-
sistente. En el EEG se observan anomalias
paroxisticas focales contralaterales. La edad
de comienzo se sitiia en la segunda década
de la vida. Puede estar originado por En-
cefalopatias fijas o evolutivas o sin causa
aparente. La cirugia es efectiva.

~Tipo I, o enfermedad de Rasmussen. Cursa
clinicamente en tres estadios. El primero
se inicia con crisis generalizadas o crisis
parciales, que van a persistir como mani-
festacién critica principal, del tipo de cri-
sis parciales simples o complejas, aisladas
o en la mitad de los casos en forma de epi-
lepsia parcial continua. En el segundo es-
tadio se observa una hemiparesia de ins-
tauracién lenta que afecta mas al miembro
superior y deterioro mental. En el tercer es-
tadio se aprecia una detencién del deterioro
y disminucién de las crisis (34). El EEG
muestra una actividad fundamental lentifi-
cada con anomalias paroxisticas difusas y
focales. Se estima que la Enfermedad de




Rasmussen es una encefalitis crénica pro-
gresiva. Se inicia entre los 1 y 14 aiios, con
edad media de 7 anos. La mitad de los pa-
cientes tiene una historia de un proceso in-
feccioso o inflamatorio previo al inicio de
las crisis. Se han recomendado con resul-
tados desalentadores los farmacos antiepi-
Iépticos, corticosteroides, inmunoglobulina
y farmacos antiviricos (35). El tratamiento
quiriirgico puede ser atil.

Epilepsias Mioclénicas Progresivas

Comprende un grupo de enfermedades poco
frecuentes condicionadas genéticamente que
tienen en comin cursar con crisis mioclé-
nicas y deterioro psico-neurolégico pro-
gresivo. Se incluyen en ellas:

—Enfermedad de Lafora.

Se inicia entre los 6 y 19 anos de edad con
crisis clénicas generalizadas asociadas con
frecuencia con crisis parciales con sinto-
mas visuales y mioclonias segmentarias o
masivas que se acentiian por los movi-
mientos. Con posterioridad, deterioro psi-
coneurolégico con éxitus a los 5-10 aiios de
evolucién. El EEG con actividad funda-
mental normal y anomalias paroxisticas di-
fusas al principio muestra una lentificacién
progresiva con incremento de los comple-
jos punta-onda y polipunta-onda rapidos
que se acentiian con la foto-estimulacion.
—Epilepsia mioclénica progresiva de tipo
baltico o enfermedad de Unverricht-Lund-
borg.

Enfermedad autosémica recesiva que ha
sido localizada en el cromosoma 2122 me-
diante anilisis de ligamento genético (36).
La EMP tipo mediterrdaneo es probable-
mente debida a la misma mutacién.

—Ceroidolipofuscinosis neuronales (CLFN).
Existen cuatro CLFN principales: la infan-
til o Enfermedad de Hagberg-Santavuori, la
infantil tardia o Enfermedad de Jansky-
Bielschowsky, la juvenil o Enfermedad de
Batten-Spielmeyer-Vogt, y la del adulto o
Enfermedad de Kuf. Todas ellas se trans-
miten por herencia autosémica recesiva. To-
das, excepto la CLFN1 cursan con mioclo-

nias (37). La CLFN juvenil se ha localizado
en el brazo largo del cromosoma 16 (38) y
la forma infantil se ha localizado en el brazo
corto del cromosoma 1 (38).

—Enfermedad de Gaucher Juvenil o tipo 3.
Originada por déficit de glucocerebrosi-
dasa, se transmite por herencia autosémica
recesiva. Se inicia entre los 4 y 10 afios de
edad con mioclono de intencién y movi-
mientos horizontales sacadicos oculares.
Posteriormente aparecen crisis diversas,
hepatoesplanomegalia y deterioro psico-
neurolégico. El gen para la glucocerebrosi-
dasa ha sido mapeado en la regién q21-q31
del cromosoma 1 (38).

—Sialidosis tipo 1 o sindrome Mioclono-
Mancha rojo cereza.

Producida por déficit de alfa-N-acetilneu-
raminidasa sigue un patrén de herencia au-
tosémica recesiva. Comienzan los sintomas
clinicos entre los 8 y 15 afios de edad con
mancha rojo cereza en el fondo ocular y
clonias masivas, sincronas y simétricas muy
sensibles a los estimulos tactiles y a los mo-
vimientos pasivos y/o activos, y mioclonias
parciales de facies. La enzima deficitaria es
codificada en parte por el cromosoma 10 y
en parte por el cromosoma 20 (38).

—Epilepsia Mioclénica con fibras rojas ras-
gadas (MERRF).

Es una encefalopatia mitocondrial que se
transmite por herencia materna no mende-
liana. Se ha encontrado una mutacién pun-
tual en el gen codificador del RNA de trans-
cripcién, tRNA lys, consistente en un cambio
de adenina por guanina.

Celiaquia, Epilepsia y Calcificaciones

Occipitales

Cursa con crisis parciales con o sin gene-
ralizacién secundaria y ocasionalmente cri-
sis ténicas, que no responden al tratamiento
antiepiléptico. El EEG intereritico mues-
tra complejos punta-onda lentos de pro-
yeceién oceipital uni o bilateral (40).



Sindrome de Esclerosis Mesial
Temporal (41)

La esclerosis mesial temporal suele ser se-
cundaria a convulsiones febriles, habitual-
mente de larga duracién, uni o bilaterales.
Esta esclerosis origina afios més tarde, en la
segunda mitad de la primera década de la
vida, crisis parciales complejas que siguen un
curso bifésico con remisién aparente inicial,
en algunos casos remisién real, y recurren-
cia posterior con marcada resistencia a los
tratamientos antiepilépticos. Las crisis se
inician con sensacién de temor y sintomas au-
tonémicos, y prosiguen con automatismos
con excepcional generalizacién secundaria.
En el EEG se observan, no constantemente,
anomalias paroxisticas, tipo punta u onda
aguda, proyectadas sobre la regién temporal
anterior. En la RMN y en T2 se aprecia atro-
fia e hipersenal en el hipocampo ipsilateral.
El tratamiento quirtirgico es muy eficaz.

Epilepsia Severa Multifocal

Es un hallazgo frecuente en pacientes con
historia previa de sindrome de West. Ko-
TAGRAL y cols. 1989 (43), observan que este
tipo de epilepsia es mas frecuente que el
SLG en la evolucién de SW sintomatico pre-
ferentemente a encefalopatia hipéxico-is-
quémica, trastornos displasicos o esclerosis
tuberosa.

Otros sindromes

Ademas de los sindromes expuestos, que
casi todos retinen unos criterios de defini-
cién universalmente aceptados, existen otras
EDC, generalmente sintométicas, de dificil
ubicacién sindrémica que cursan con varios
tipos de crisis y déficits neurolégicos y psi-
colégicos mds o menos severos.

Agentes causales

Los recientes avances en los estudios bio-
quimicos, los exdmenes de neuroimagen y
la biologia molecular estdn haciendo que
los agentes causales adquieran cada vez ma-
yor importancia en el determinismo del pro-

néstico en epilepsia. Muchas de las EDC
son sintométicas a agresiones cerebrales an-
tiguas —pre, peri y post-natales— o a tras-
tornos progresivos, metabélicos o degene-
rativos, que pueden iniciar su expresién
clinica por crisis epilépticas. La mayoria de
estas causas se acompanan también de de-
tencién o retraso en el desarrollo psicomo-
tor en los primeros afios o trastornos de las
funciones cognitivas con posterioridad y/o
signos neurolégicos permanentes o progre-
sivos de anormalidad. Algunas EDC son
criptogénicas, como la EMS o las formas
criptogénicas de los SW y SLG. Por dltimo,
en algunos casos las crisis estédn entreteni-
das o sostenidas, por los cambios origina-
dos por las crisis iniciales en la sinaptogé-
nesis neuronal que dan lugar al desarrollo
de determinados circuitos que se hacen
posteriormente auténomos (25).

Lesién Cerebral Adquirida

Las epilepsias sintomadticas a lesiones cere-
brales adquiridas, meses o aios antes del ini-
cio de las crisis, presentan con frecuencia
dificultades para ser controladas. El daio
cerebral puede ser prenatal, debido a in-
fecciones u otras causas, perinatal, origi-
nado por un sindrome hipéxico-isquémico
del recién nacido, meningo-encefalitis neo-
natales, etc. o postnatal., tras traumatismo
craneoencefalico, deshidratacién, semiaho-
gamiento, meningo-encefalitis, ete. Las cri-
sis epilépticas se asocian a déficits neuro-
légicos y/o retraso mental. Muchos otros
factores de riesgo de EDC pueden estar
presentes, algunos de ellos inherentes a la
propia lesién —tipo de crisis, frecuencia, du-
racién, trastornos psico-neurolégicos, alte-
raciones EEG— en relacién a su localiza-
cién y extensién, y otros a la edad de
comienzo de las manifestaciones criticas

(1-3, 12, 44, 45).
Enfermedades Metabélicas y Degenerati-

vas Progresivas

Muchas enfermedades originadas por un
error innato del metabolismo de los ami-



nodacidos o de los lipidos, asi como enfer-
medades degenerativas de origen descono-
cido cursan con crisis epilépticas rebeldes.
Algunas, han sido mencionadas entre las
EMP (CLFN, sialidosis, Gaucher, MERRF).
Otras muchas, cursan también con crisis
epilépticas de diversa tipologia, en relacién
con la edad de presentacién, como sinto-
mas iniciales o en el curso evolutivo. En el
periodo neonatal las aminoacidopatias, du-
rante el primer ano las gangliosidosis, la
enfermedad de Pelizaeus-Merzbacher. Con
posterioridad a los dos o tres afos presen-
tan crisis el sindrome de Rett, las poliodis-
trofias, etc.

Cromosomopatias

Las alteraciones cromosémicas pueden cur-
sar con crisis epilépticas que no siempre
obedecen al tratamiento. El sindrome de
Down presenta en ocasiones espasmos in-
fantiles que la mayoria de las veces res-
ponden bien a la medicacién, pero otras no.
El sindrome de Angelman cursa con crisis
aténicas, ausencias atipicas y crisis ténico-
clénicas generalizadas; el EEG muestra una
actividad ritmica, de ondas lentas genera-
lizadas e intercaladas entre ellas puntas,
que ha sido considerada como caracteristica
de este sindrome (46).

Malformaciones Cerebrales

Toda una amplia variedad de malforma-
ciones cerebrales desde la holoprosencefa-
lia hasta una displasia cortical localizada
pueden ser responsables de EDC. Las mas
frecuentes son:

—Malformaciones de la linea media cere-
bral, preferentemente la agenesia del cuerpo
calloso aislada o formando parte de un sin-
drome mds complejo, originan con relativa
frecuencia espasmos infantiles (47).

—Trastornos de la migracién neuronal como
la agiria, paquigiria, polimicrogiria, es-
quizencefalia, hemimegalencefalia y hete-
rotopias, cursan con frecuencia con crisis
durante el primer afo de la vida en forma
de sindrome de West o epilepsia multi-

focal, y con posterioridad como un sin-
drome de Lennox-Gastaut, o crisis par-
ciales complejas con o sin generalizacién
secundaria (48).

Enfermedades Neurocutdneas

Son varias las enfermedades neurocutaneas
que cursan con crisis epilépticas, algunas de
ellas con EDC. La Esclerosis Tuberosa pre-
senta diversos tipos de crisis, predominando
los espasmos infantiles en el primer afo, y
crisis parciales complejas a partir del se-
gundo-tercer aio. El sindrome de Sturge-
Weber puede cursar con crisis parciales,
con o sin generalizacién secundaria, seve-
ras y de dificil control (49). El nevus seba-
ceo de Jadahson es causa también de es-
pasmos infantiles. Crisis que obedecen mejor
al tratamiento se observan en la Inconti-
nentia Pigmenti, Nevus Acrémico y neuro-
fibromatosis tipo 1.

Tumor Cerebral

La existencia de un tumor cerebral debe
ser tenida en cuenta en pacientes con EDC
y lesiones «dudosas» en la RMN sin otros
sintomas o signos asociados. Una larga his-
toria de crisis recurrentes sin empeora-
miento, con examen neurolégico normal y
sin cambios en las lesiones, a veces discre-
tas, encontradas en neuroimagen no excluye
un tumor. El tratamiento quirtrgico facilita
el control critico y reduce la posibilidad de
malignizacién (50).

Alteraciones Vasculares

La patologia vascular més frecuente en la
infancia es el infarto isquémico, habitual-
mente en el territorio de una arteria cere-
bral media que puede originar déficit mo-
tor y con frecuencia crisis epilépticas no
siempre de dificil control. Las malforma-
ciones arteriovenosas pueden originar cri-
sis asi como los cavernomas que cursan
con EDC y responden al tratamiento qui-
rargico.



Otros factores de riesgo

Ademas de los factores de riesgo expuestos,
se han estimado como signos predictivos de
mala respuesta terapéutica otros, que en
gran parte derivan de los anteriores, rela-
cionados con los hallazgos en la explora-
cién clinica, EEG y tiempo de evolucién de
la epilepsia sin tratamiento adecuado.

Déficit Neuroldgico y/o déficit Intelectual

En pacientes con déficit neurolégico y/o dé-
ficit mental severo asociado a crisis epilép-
ticas, el control de la epilepsia es sensible-
mente més bajo que en los que no tienen
déficit alguno. La coexistencia de varios dé-
ficits psico-neurolégicos severos parece te-
ner un efecto multiplicador sobre el déficit
global psico-social que vamos a observar
en el paciente (51). Esto es légico si tene-
mos en cuenta que tanto el déficit motor
como el déficit mental severo son debidos
a lesiones cerebrales importantes.

Anomalias Electroencefalogrificas

La lentificacién progresiva de la actividad
fundamental condiciona mal pronéstico.
Puede ocurrir que el deterioro de la acti-
vidad de base esté originado por pautas te-
rapéuticas inadecuadas en farmaco(s) y do-
sis. Se ha considerado también como
hallazgos con valor predictivo de dificil con-
trol la persistencia de anomalias generali-
zadas en el EEG del tipo de complejos
punta-onda irregulares.

«Tiempo Perdido»

Se ha llamado asi el tiempo que transcurre
desde el inicio de las crisis hasta que se ins-
taura un tratamiento correcto. Se ha esti-
mado que un largo tiempo de evolucién de
la enfermedad y/o alto ntimero de crisis an-
tes de instaurar tratamiento eran criterios
pronésticos desfavorables (15, 44).

Aunque esta observacién no ha sido ratifi-
cada en otros estudios (3, 45), en algunos sin-
dromes epilépticos del nifio no deja de ser
una realidad clinica evidente; en otros mu-
chos sindromes epilépticos, la respuesta

viene dada por el origen; la mayoria de las
epilepsias idiopaticas responden bien al tra-
tamiento aunque haya habido demora en
su instauracién (por ejemplo la epilepsia-
ausencia infantil o la epilepsia mioclénica
juvenil) mientras que hay epilepsias erip-
togénicas como la EMS o sintomaticas que
se resisten a cualquier tipo de terapéutica
por muy precoz que sea su administracién.

Bajas concentraciones intraparenquima-

tosas de farmacos antiepilépticos

Se ha encontrado en muestras de cerebro
obtenidas de resecciones corticales quirir-
gicas en 11 de 19 pacientes, 3 de ellos ni-
fios, con epilepsia intratable niveles de
MDRI1 (mdltiple drug resistance gene) 10 ve-
ces mds altos que en cerebros normales. El
MDRI1 codifica P-glicoproteina que expulsa
de las células moléculas hidrofébicas, entre
ellas los FAEs. Esto sugiere que la falta de
respuesta de estos pacientes a la medica-
cién puede ser debida a una inadecuada
concentracién intraparenquimatosa de los

FAEs (52).

Seudo-epilepsias de dificil control

En ocasiones se formula el diagnéstico de
EDC en presencia de crisis cerebrales diag-
nosticadas erréneamente de epilépticas sin
serlo o ante crisis epilépticas no bien iden-
tificadas y/o inadecuadamente tratadas (Ta-
bla III). Se estima que del 15 al 25% de los
pacientes admitidos en centros antiepilép-
ticos no tienen epilepsia. JEAVONS, 1983 (53),
senala que el 25% de los pacientes que le son
remitidos como epilépticos no son tales; de
ellos, el 44% tienen sincopes, el 20% tras-
tornos psiquicos, el 11% espasmos del so-
llozo, el 6% terrores nocturnos, el 6% mi-
grana y el resto otros procesos. METRICK y
cols. 1991 (54), encuentran que 27 (12%) de
222 ninos menores de 16 anos, referidos a
un centro de Epilepsia en Minnesota para
la evaluacién y tratamiento de crisis re-
fractarias al tratamiento médico, presenta-
ban crisis no epilépticas comprobadas por
monitorizacién video-EEG: 5 tienen crisis

-



Tabla III. Causas de seudo-epi-
lepsia de dificil control

Errores de diagnéstico

Crisis Cerebrales no Epilépticas

1. Error de diagnéstico.

1.1. Crisis cerebrales no epilépticas:
Crisis psicégenas.

Sincopes.

Espasmos del sollozo.
Fenémenos paroxisticos motores.
Trastornos del suefio.

1.2. Diagnéstico incorrecto del tipo de
crisis y/o epilepsia.

1.3. No deteccién del agente causal:
—Crisis epilépticas iniciales asocia-
das a deterioro psico-neurolégico.
~Crisis epilépticas como tGnico sin-
toma durante anos.

1.4. No deteccion agentes desencade-
nantes.

2. Errores en el tratamiento.

2.1. Incumplimiento total o parcial.

2.2. Antiepiléptico inadecuado.

2.3. Dosis inadecuadas.

2.4. Ritmo inadecuado de tomas diarias.

2.5. Forma galénica.

2.6. No empleo de todos los farmacos.

2.7. Politerapia inadecuada.

2.8. Interaccién con otros farmacos.

2.9. Enfermedades intercurrentes.

2.10. Estilo anarquico de vida.

psicogenas puras, 3 crisis psicégenas mas cri-
sis epilépticas, 5 crisis «fisiolégicas» (en-
simismamiento, estereotopias, movimientos
anormales) y 14 crisis «fisiolégicas» mas
crisis epilépticas.

Por otra parte, estudios realizados en cen-
tros antiepilépticos han mostrado que un
importante niimero de pacientes, con epi-
lepsia considerada como intratable, se be-
nefician significativamente, de un programa
de reevaluacién diagnéstica y terapéutica
(55, 56).

Vamos a tratar someramente las causas que
con mayor frecuencia aparentan u originan

una EDC. (Tabla III).

Son episodios de aparicién brusca, de breve
duracién, originados por una disfuncién
cerebral de origen diverso que tienen en
comun el cardcter excluyente de no ser epi-
lépticos (57). La frecuencia de estos proce-
sos es superior a la del conjunto de las cri-
sis epilépticas ocasionales y recurrentes,
estimdndose su prevalencia en un 10% de
la poblacién infantil. Las causas que origi-
nan estas crisis son muchas y variadas. Las
crisis psicogenas y los sincopes son los tras-
tornos que con mayor frecuencia se con-
funden con crisis epilépticas (53,54). Acci-
dentalmente, los espasmos del sollozo, los
trastornos paroxisticos del movimiento y
los trastornos del suefio, pueden también
confundirse.

—Crisis psiquicas.

Son raras en los primeros afios, aumen-
tando su frecuencia a partir de la pubertad.
En los ninos pueden exteriorizarse como:
Rabietas, o llantos airados con gritos, pa-
taleo tirandose al suelo o revoledandose con
movimientos desordenados, no respondiendo
a las solicitaciones del medio y terminando
a veces en un estado de somnolencia. Ha-
bitualmente desencadenadas por una frus-
tracién.

Crisis de panico, ante una rina, discusién
violenta, ete., el nino siente miedo con sen-
sacién de opresién en pecho y fenémenos ve-
getativos, palidez, sudoracién, nduseas, y
puede llegar a la pérdida de conciencia con
emision de orina.

Crisis de hiperventilacién, se observan en
ninos con trastornos de la personalidad y
se caracterizan por respiraciones rapidas,
irregulares, como «tragando aire» con dis-
nea, parestesias en segmentos distales, ce-
faleas, palpitaciones, y a veces aparente es-
tado de ausencia.

Crisis histéricas de tipologia muy variable,
desde aparente pérdida de conciencia con
inmovilidad hasta crisis con movimientos
desordenados de tronco y miembros. En
ocasiones, ninos que sufren crisis epilépti-



cas pueden presentar también crisis psi-
quicas que remedan aquéllas. A veces las cri-
sis psiquicas se repiten con tanta frecuen-
cia que constituyen un verdadero estado de
mal, que puede tener graves consecuencias
para el paciente por el empleo para inten-
tar controlarlo de dosis excesivamente al-
tas de diacepan.

Todas estas crisis pueden ser mal diagnos-
ticadas de crisis epilépticas y tratadas como
tales con nulos resultados.

—Sincopes.

La mayoria de los observados en los nifios
son de origen vasovagal reflejo en relacién
con una hipervagotonia constitucional y
factores desencadenantes muy diversos, fi-
sicos o psiquicos. Cursan con sensacién de
malestar, ansiedad, nduseas, trastornos vi-
suales o zumbidos de oidos, parestesias, fla-
cidez, palidez y pérdida de conciencia. En
ocasiones la fase premonitoria es muy breve
o la isquemia es muy brusca y se asocia a
una contraccién ténica generalizada, se-
guida o no de sacudidas clénicas (sincope
convulsivo) y puede ser confundido con una
crisis epiléptica. Los sincopes cardiogénicos
son raros en la infancia aunque hay que te-
nerlos presentes.

—Los espasmos del sollozo no suelen pre-
sentar dificultades diagnésticas a no ser que
presenten un componente convulsivo y el
médico poco advertido lo confunda con cri-
sis epilépticas.

—Los terrores nocturnos y las pesadillas
pueden ser considerados como erisis par-
ciales complejas, pero la secuencia de hechos
clinicos difiere en una y otra condicién.
—Algunos fenémenos paroxisticos motores
como la distonia paroxistica nocturna se
pueden mal diagnosticar de crisis epilép-
ticas. El EEG intercritico y critico es
normal.

Diagnéstico incorrecto del tipo de crisis

y/o epilepsia

Las crisis epilépticas pueden ser mal clasi-
ficadas o identificadas. El ejemplo habitual,

y con mayor repercusién terapéutica, es la
afectacién del nivel de conciencia con o sin
automatismos, que puede ser una ausencia
atipica o una crisis parcial compleja. Es re-
lativamente frecuente también considerar al-
gunas crisis parciales con generalizacién
secundaria inmediata como crisis generali-
zadas, con repercusién a veces sobre la in-
vestigacién etiolégica.

En pacientes con varios tipos de crisis, a ve-
ces uno de ellos pasa desapercibido o es in-
fravalorado al instaurar un farmaco que es
efectivo sobre algunas de las erisis pero
puede incrementar la frecuencia de otras;
por ejemplo en epilepsias generalizadas que
cursan con crisis mioclénicas la carbama-
cepina puede ser efectiva sobre las crisis
ténico-clénicas pero no sobre las miocléni-
cas, que pueden incrementarse.

No Deteccién del Agente Causal

Hay enfermedades cuyos primeros sinto-
mas son crisis epilépticas a las que se aso-
cian posteriormente otros sintomas de de-
terioro psico-neurolégico, como suele
ocurrir en las Encefalopatias evolutivas,
enfermedades degenerativas e incluso into-
xicaciones crénicas. Otros procesos pre-
sentan crisis inicialmente y con frecuencia
durante afos sin otra sintomatologia acom-
panante, como en algunos tumores de cre-
cimiento lento. En ambos casos la causa
puede no ser sospechada y la persistencia
de crisis considerada como una EDC.

No Deteccién de Factores Desencadenantes

La presencia de factores que precipitan
las crisis puede pasar desapercibida y por
consiguiente se mantienen éstas. Ejemplo
raro pero demostrativo son las crisis auto-
inducidas por desplazamiento répido, ale-
teando una mano ante los ojos (11). Ejem-
plos relativamente frecuentes son la
privacioén de suefio, la ingesta de alcohol,
o la exposicién a la fotoestimulacién pro-
ducida por la reverberacién del sol en el
mar o en la nieve, etc.




Errores en el tratamiento

Incumplimiento Total o Parcial

La correcta toma de la medicacién es fun-
damental para un buen tratamiento de cual-
quier tipo de epilepsia. Se estima, sin em-
bargo, que un tercio de los epilépticos no
realizan un buen cumplimiento (11). Algu-
nos pacientes pueden conscientemente dis-
minuir la dosis diaria del firmaco; otros
estdn lo bastante confusos para no saber si
toman la medicacién con regularidad; otros
alternan periodos de incumplimiento con
otros de toma regular de la medicacién so-
bre todo cuando se aproxima la visita al
médico; por tltimo, los hay que intentan
terapias alternativas por su propia cuenta,
introduciendo medicamentos que le han re-
comendado amigos o «enemigos», o aso-
ciando, alternando, cambiando los farma-
cos recomendados por dos o mas médicos.
Hay que sefalar también que no todos los
pacientes con mal cumplimiento muestran
una EDC, sino que algunos pueden incluso
mejorar durante algiin tiempo (11).

Antiepiléptico inadecuado

El uso de un fairmaco antiepiléptico (FAE)
inadecuado esté con frecuencia en relacién
con un diagnéstico incorrecto del tipo de cri-
sis o de epilepsia o de sindrome epiléptico;
por ejemplo, aconsejar carbamacepina en
el tratamiento de ausencias, con el consi-
guiente incremento de éstas, al ser erréne-
amente diagnosticadas de crisis parciales
complejas.

Dosis inadecuadas

La prescripcién de dosis diarias demasiado
bajas o la persistencia en la parte inferior
del rango terapéutico sin intentar alcanzar
niveles medios o altos e incluso, si se observa
mejoria y no se aprecian efectos adversos,
incrementar atin mas la dosis, impide que
obtengamos el maximo provecho terapéutico
del fadrmaco y permite la persistencia de las
crisis. Con menos frecuencia, dosis excesi-

vas o demasiado altas pueden aumentar la
frecuencia de las crisis (benzodiacepinas).

Ritmo inadecuado de tomas diarias y for-

mas galénicas

La mala distribucién de las tomas durante
el dia pueden dificultar el control critico.
Menos importancia tiene la forma galénica
del FAE, que no obstante hay que tener en
cuenta en ocasiones; hay ninos que toleran
mal las soluciones, vomitdndolas inmedia-
tamente o minutos después de su adminis-
tracién quedando siempre la duda de lo que
ha podido retener. Por otra parte, nifios
con varias deposiciones en el dia pueden
eliminar con facilidad parte de la medica-
cién dada.

No empleo de todos los farmacos

En ocasiones se considera una epilepsia como
de dificil control cuando sélo se han ensa-
yado dos o tres de los fairmacos existentes.

Politerapia inadecuada

La asociacién de dos o més farmacos con in-
teracciones farmacolégicas entre ellos, pro-
duce modificaciones en los niveles que fa-
cilitan la persistencia de crisis. No es raro
observar que adicién de un tercer firmaco
en lugar de mejorar el proceso epiléptico
puede agravarlo.

Interacciones con otros farmacos

Los FAEs presentan interacciones con otros
farmacos que puede estar tomando el pa-
ciente para un proceso intercurrente, agudo
o crénico (isoniacida, dicumarinicos, ete.)
y que pueden disminuir sus niveles o in-
crementar sus efectos secundarios, reper-
cutiendo en el control critico.

Enfermedades intercurrentes

El padecimiento por el epiléptico de deter-
minados procesos intercurrentes puede afec-
tar la eficacia del FAE o los FAEs que esta
tomando. Los trastornos gastrointestinales
crénicos pueden dificultar la absorcién de



la medicacién. Las enfermedades hepéticas
o renales pueden alterar la farmacocinética
de los FAEs con modificacién de los nive-
les plasmaticos que conlleva pérdida del
efecto terapéutico y/o la aparicién de efec-
tos adversos.

Estilo andrquico de vida

Asi como una vida ordenada facilita el con-
trol critico, una vida desordenada lo difi-
culta, sobre todo si se acompana de tras-
tornos del suefio con disminucién del
namero de horas o con ritmo nictameral
irregular. Un estilo anarquico de vida se
asocia con frecuencia al incumplimiento te-
rapéutico y a no evitar los factores desen-
cadenantes.

Conducta a seguir

Ante un nifio con «crisis cerebrales» que no
obedecen aparentemente a la medicacién,
presente o no trastornos de adaptacién
psico-social, habra que considerar si se trata
de una EDC real o aparente (pseudo) me-
diante: 1.° Revisién o reevaluacién del tipo
de crisis. 2.° Revisién del tratamiento.

Revisién de las crisis y/o epilepsia

Hay que comprobar: 1.° Si las crisis son
epilépticas o no epilépticas. 2.° Si el diag-
néstico del tipo de crisis o epilepsia es o no
correcto. 3.° Si no ha pasado desapercibido
un agente causal «remediable».

Naturaleza epiléptica o no de las crisis

Se basa en la anamnesis con el apoyo de los
diferentes métodos EEG y en ocasiones, se-
gtin la sospecha diagnéstica, la realizacién
de alguna maniobra clinica o analitica no ru-
tinaria. El diagnéstico diferencial se plan-
tea fundamentalmente con las crisis psi-
quicas y sincopes.

El diagnéstico de crisis cerebral es funda-
mentalmente clinico, basado en las modifi-
caciones de caracter brusco y transitorio
de cualquier tipo de conducta del paciente.
Se debe obtener la descripcién de la crisis
del mismo paciente, si tiene edad y capaci-

dad para ello, o de los observadores cerca-
nos, habitualmente familiares, teniendo en
cuenta las circunstancias en que tuvo lugar
el episodio critico, los primeros signos o
sintomas observados, el nivel de conciencia,
desarrollo de los sintomas, terminacién y
existencia o no de estado post-critico. El
diagnéstico de crisis epiléptica o no epilép-
tica en la mayoria de los casos puede ser for-
mulado con una anamnesis minuciosa, y ra-
tificado con frecuencia por el EEG. El
comienzo de la crisis histérica suele ser me-
nos brusco que el de la crisis epiléptica,
ocurre en vigilia cuando el sujeto estd acom-
paiiado, se precede de sensacién de males-
tar, mareo o parestesias con frecuencia, el
curso clinico es menos estereotipado, de
mayor duracién y final feliz sin confusién
post-critica y excepcionalmente emisién de
orina. Estas crisis se desencadenan con fa-
cilidad por sugestién. El EEG intercritico
o critico no muestra anomalias. La deter-
minacién de prolactina en sangre en el pe-
riodo post-critico estd aumentada en las cri-
sis ténico-clénicas generalizadas, menos en
las crisis parciales complejas y muestra va-
lores normales en las psiquicas (58).

En el sincope existen factores desencade-
nantes, a veces los mismos que en una cri-
sis epiléptica, y cursan habitualmente con
sintomas vegetativos importantes. La com-
presién ocular enlentece el ritmo de fondo
en el EEG intercritico. E1 EEG critico mues-
tra ondas lentas generalizadas y en el EKG
una bradicardia.

A pesar de las caracteristicas diferenciales
sefaladas entre crisis epilépticas, crisis psi-
quicas y sincopes, el diagnéstico seguro del
tipo de crisis es, en ocasiones, dificil de es-
tablecer y hay que recurrir a la monitori-
zacién EEG que cumple varios objetivos
(5): 1.° Correlacionar la descripcién de la cri-
sis con los cambios simultdneos en el EEG
para confirmar el diagnéstico de epilepsia.
2.° Localizar el comienzo de la crisis y es-
tudiar su difusién. 3.° Localizar y cuantifi-
car las descargas interictales. La monitori-
zacién EEG permite al clinico determinar si
los sintomas del paciente son ictales, pos-



tictales o sin relacién con las anomalias EEG.
En la tabla IV se recogen los resultados de
las pruebas a realizar para diferenciar las
crisis epilépticas de las que no lo son.

Revisién del Diagnéstico de Crisis Epilép-
tica y de Epilepsia o sindrome Epiléptico

Una vez identificadas las crisis como epi-
lépticas hay que clasificarlas con arreglo a
la ICES, 1981 (59) y si es posible hay que
integrarlas dentro de un sindrome epilép-
tico, ICE 1989 (20). Los errores que se co-
meten en este paso suelen ser escasos pero
cuando los hay conducen a una terapéutica
inadecuada. Identificado el sindrome epi-
léptico o la epilepsia se evalia si es idiopa-
tica, criptogénica o sintomética en funcién
de los antecedentes personales, familiares,
desarrollo psicomotor, exploracién clinica
minuciosa, probables anomalias generali-
zadas o focales en el EEG, estudios de neuo-
roimagen, etc. A veces hay que repetir los
exdmenes y valorar de nuevo discretas al-
teraciones a las que en un principio no se
les concedié valor especial.

Revisiéon del tratamiento

La revisién del tratamiento o de los trata-
mientos seguidos desde el inicio de las cri-

sis es esencial antes de considerar a una
epilepsia como de dificil control. Para com-
probar la eficacia de un farmaco antiepi-
léptico se tendrd en cuenta que la pres-
cripcién haya sido correcta, la dosis
recomendada 6ptima y la duracién del tra-
tamiento suficiente. La prescripeién debe
ajustarse al tipo de epilepsia. Como hemos
visto anteriormente, es infrecuente que un
diagnéstico erréneo motive un tratamiento
inadecuado.

La dosis recomendada debe estar en funcién
de la respuesta. No debe nunca retirarse
un FAE sin agotar sus posibilidades, es de-
cir, sin administrar las dosis mas altas que
el paciente pueda tolerar sin sufrir efectos
adversos que disminuyan su calidad de vida,
con independencia de los teéricos niveles
plasméticos terapéuticos o téxicos (60, 61);
el margen terapéutico de los niveles plas-
maticos debe considerarse tinicamente como
una gufa algo grosera de la tolerancia del pa-
ciente (62); el nivel plasmitico 6ptimo para
un paciente concreto es el que controla las
crisis sin producir efectos adversos. hay
sindromes epilépticos como el sindrome de
West, el sindrome de Lennox-Gastaut y la
Epilepsia Mioclénica Severa de la Infancia,
en los que por su especial severidad hay
que emplear los farmacos a las dosis maxi-

Tabla IV. Circunstancias y estudios complementarios en crisis epilépti-

cas y no epilépticas

Maniobras y examen Crisis epilépticas Seudo-crisis Sincopes
Factores Desencadenantes | Raros Constantes Constantes
Sugestién Negativa Positiva Negativa
Prolactina/suero Posterisis: Elevada | Normal Normal

Estudio poligrafico

* EEG intercritico

* EEG eritico

* Compr. Globos oculares
* EKG

Anomalias paroxisticas
Anomalias paroxisticas
Negativa

Habitualmente normal

No anomalias paroxisticas
No anomalias paroxisticas
Negativa

Habitualmente normal

No anomalias paroxisticas
Lentificacién
Lentificacién
Hab. trastornos del ritmo

Hab. anomalias
paroxisticas

Monitorizacién EEG

Normal

Normal

Estudio Poco significativo

Psicopatolégico

Trastornos personalidad

Poco significativo




mas toleradas que, con frecuencia, alcanzan
niveles «supraterapéuticos».

El tiempo que se mantiene el tratamiento
debe ser suficiente para comprobar su efi-
cacia. La duracién de este tiempo varia, de
caso a caso, en funcién de la frecuencia de
las crisis o de la vida media del farmaco. Se
ha estimado un intervalo de 5-10 veces el
tiempo intercrisis como el tiempo minimo de
observacién para determinar la eficacia de
un FAE (63). Esto es valido para las crisis
semanales (de 1 a 5) o mensuales (de 1 a 3)
pero no cuando son varias en el dia; en este
caso preferimos esperar hasta 15 dias des-
pués de haber conseguido el nivel estable de
la dosis médxima tolerada.

Si a pesar de lo expuesto no se consigue el
control critico se procede a sustituir el FAE
administrado por otro. Deben ensayarse
dos o tres farmacos en monoterapia, si-
guiendo las normas senaladas, antes de pro-
ceder a asociar dos de ellos.

Como hemos visto en la introduccién, se ha
propuesto una escala de intratabilidad desde
las epilepsias que no responden a niveles te-
rapéuticos de un solo FAE, hasta las que per-
manecen incontrolables a pesar de niveles
méximos tolerados de dos o tres FAEs ma-
yores (7). Estas altimas serian las verda-
deras epilepsias intratables o de dificil con-
trol. Esto quiere decir: 1.%, que no se puede
haber de intratabilidad hasta que no se ha
realizado una escalada razonable con varios
farmacos en monoterapia y politerapia, 2.°,
que todas las epilepsias de dificil control
han estado o estan en politerapia. El valor
de la politerapia ha sido muy discutido al
estimarse que los efectos toxicos de varios
farmacos son tanto o més aditivos que los
efectos terapéuticos. Se ha comprobado, no
obstante, que el 20-25% de los pacientes
que no se controlan con monoterapia lo ha-
cen con bi o, excepcionalmente, triterapia
(64). SCHMIDT (65) observa al anadir un se-
gundo FAE una reduccién superior al 75%
en el 13%, e inferior al 75% en el 37% de
los pacientes. MATTSON (66) obtiene con bi-
terapia en crisis parciales complejas y cri-
sis parciales secundariamente generaliza-

das supresién o disminucién de las crisis
en el 11% y 40% de los pacientes respecti-
vamente. Siempre que se utilice politera-
pia, para conseguir el mdximo efecto de los
farmacos que se asocian es necesario con-
trolar los niveles plasmaticos, por las fre-
cuentes interacciones que existen entre ellos.
En los altimos anos han aparecido nuevos
farmacos que se han utilizado inicialmente
como medicacién afiadida en epilepsias de
dificil control, habitualmente crisis parcia-
les y, en la actualidad se estdn recomen-
dando en mono o politerapia, con mayor o
menor fortuna, en sindromes epilépticos es-
pecialmente severos. Como medicacién ana-
dida en pacientes con epilepsia intratable so-
metidos a ensayos clinicos controlados, a
pesar de la euforia inicial, solamente del 5
al 10% se han visto libres de crisis (4).

La vigabatrina (VGB) ha sido empleada
como farmaco anadido en crisis parciales
con o sin generalizacién secundaria, con re-
duccién de al menos el 50% de la frecuen-
cia de crisis en el 50-60% de los casos (67,
68, 69). En el sindrome de West, como me-
dicacién anadida, fue eficaz con supresién
de los espasmos en el 80% de los casos de es-
clerosis tuberosa, en el 33% del resto de los
sintométicos y el 33% de los eriptogénicos
(70); en monoterapia, cesaron los espasmos
en 4 de 11 casos, con recaida en 1 (71).

La lamotrigina (LTG) administrada como
medicacién anadida en 100 nifios con epi-
lepsia resistente, induce una reduccién en
la frecuencia de crisis superior al 50% en
40 ninos (72). Con posterioridad se ha de-
mostrado su eficacia sin notables efectos
adversos en politerapia y en algunos casos
en monoterapia, en las crisis de ausencias
tipicas o atipicas y crisis ténico-clénicas ge-
neralizadas primarias o secundariamente
generalizadas. Si nos atenemos a los sin-
dromes los que mejor responden son las
Epilepsia-ausencias, el sindrome de Len-
nox-Gastaut y otras epilepsias generalizadas
sintométicas y epilepsias parciales cripto-
génicas (72). En el SLG un tercio de los pa-
cientes estan libres de crisis y un 50% con
una disminucién en su frecuencia de al me-




nos el 50% (27,73). Se ha estimado que un
30% de los nifios con EDC mejoran con
LTG (74).

El felbamato (FBM), tras la cuarentena su-
frida por los efectos adversos de hepatoxi-
cidad y anemia aplasica, ha sido autorizada
su introduccién para la indicacién exclusiva
del SLG en el que ha demostrado ser eficaz
con una reduccién de la frecuencia de cri-
sis del 50% o mas en el 50% de los pacien-
tes tratados. Los mejores resultados se ob-
tuvieron en las ausencias atipicas y las crisis
aténicas con supresién en el 22% y 15%
respectivamente. Las crisis ténico-clénicas
generalizadas que aparecen en la evolucién
del SLG remiten totalmente en el 40% (28).
La gabapentina (GBP) ha sido empleada
como farmaco anadido en epilepsia parcial
refractaria en adultos con una reduccién
del namero de crisis superior al 50%, del
18% al 26% de los casos en relacién con la
dosis administrada (75).

La flunarizina, como todos los antagonistas
del caleio, es un inhibidor de la P-glico-
proteina que puede ser ttil en el tratamiento
de la epilepsia rebelde (52). Sin embargo los
resultados obtenidos, como medicacién ana-
dida, en crisis parciales complejas no han
sido muy concluyentes (76).

Los nuevos farmacos han mostrado una efi-
cacia notable en dos de los sindromes severos
de la infancia, SW y SLG, y una eficacia
moderada o discreta en las epilepsias par-
ciales sintomdticas. Tanto en los casos de
estas epilepsias o sindromes epilépticos que
no responden a los nuevos farmacos, como
en el resto de las EDC se han intentado
otras opciones terapéuticas generalmente
como apoyo de los FAEs.

Otras opciones terapéuticas

En EDC se han aconsejado varios medios
o métodos, dietas, farmacos, intervenciones
diversas, etc., con objeto de disminuir el
nimero de crisis y/o mejorar la calidad de
vida. En la tabla V se recogen las opciones
que se pueden anadir al tratamiento con
farmacos antiepilépticos, excepto en aque-

llos casos en los que se estime la indicacién
quirdrgica como la mejor solucién.

Dieta cetégena

LIVINGSTON y cols. 1959, diseiian las pautas
de la dieta cetégena, que debe iniciarse siem-
pre en medio hospitalario, y que consiste en
una fase previa de ayuno, en la que el niiio
sélo ingiere una cantidad limitada de agua
hasta que ha perdido peso y el anélisis de
orina revela una marcada cetosis. Conse-
guida ésta se administra entonces la dieta
cetogénica en proporcién 4:1; es decir, la
cantidad —peso— de grasas en ella contenida
es cuatro veces superior al peso de la aso-
ciacién de hidratos de carbono y proteinas.
Una vez instaurada y comprobada su tole-
rancia, se prosigue en medio extrahospita-
lario.

Su efectividad esta condicionada por una se-
rie de factores: la edad éptima esde 2a 5
afnos, ya que con anterioridad o posteriori-
dad es menos efectiva; el tipo de crisis,
siendo las que mds se benefician las que se
acompaian de complejos punta-onda len-
tos; la cooperacion de los padres para lle-
var a cabo un control rigido de la dieta, pe-
sando los alimentos cuidadosamente y
administrandola con regularidad, cosa no
siempre féacil, dado que, por lo desagrada-
ble de su sabor, es rechazada con frecuen-
cia. Cuando los resultados son favorables,
se observa una supresién o reduccién del na-
mero de crisis, asi como una mejoria del
comportamiento global del nino.

ACTH y corticoides

El ACTH ha sido el tratamiento de eleccion
en el SW desde 1957 (78). Las dosis reco-
mendadas y la duracién del tratamiento va-
rian sensiblemente de uno a otro autor. Do-
sis media de 30-60 Ul/dia, son las mas
empleadas (57, 79). La duracién del trata-
miento ha variado entre 3 semanas y 6-10
meses; nosotros lo mantenemos durante 4
meses (57).

Los corticoides han demostrado también su
efectividad sobre los espasmos infantiles.
Los mas recomendados han sido la Predni-



Tabla V. Otras opciones terapéuticas

Epilepsia o sindrome Antiepiléptico de base Opeién terapéutica
West Vigabatrina ACTH
Valproato Inmunoglobulinas i.v.
Lennox-Gastaut Lamotrigina Dieta cetégena
Felbamato Inmunoglobulinas i.v.
Topiramato ACTH/corticoides
EMS Valproato Inmunoglobulinas i.v.
Rasmussen Vigabatrina Inmunoglobulinas i.v.
Cirugia
Parcial Sintomaética Carbamacepina Estimulacion vagal
Vigabatrina Cirugia
Topiramato

sona (2-5 mg/kg/dia), la Prednisolona (2-10
mg/kg/dia), la Hidrocortisona (5-20
mg/kg/dia) y la Dexametasona (0°3-0’5
mg/kg/dia). Atin se desconocen, si los tie-
nen, los efectos de estas hormonas sobre el
desarrollo cerebral. Presentan con fre-
cuencia efectos adversos mas o menos se-
veros pero si se tiene experiencia y se saben
manejar no plantean grandes problemas.
El ACTH, biolégico o sintético, y los corti-
coides se han empleado también con resul-
tados menos brillantes que en SW, en el
SLG, la encefalitis de Rasmussen, y el sin-
drome de Landau-Kleffner.

Inmunoglobulinas (Ig)

Los primeros resultados favorables en el
tratamiento de epilepsias severas fueron
obtenidos con Ig por via intramuscular.
AR1uzuMl1 y cols., en 1983 (80), emplean la
Ig por via intravenosa en 16 nifios con epi-
lepsia intratable obteniendo la remisién
completa de crisis en 4 (25%) y una dismi-
nucién del niimero de crisis superior al 50%
en otros 4 (25%); la respuesta estd apa-
rentemente relacionada con una duracién
de la enfermedad inferior a 2 afnos y a ni-
veles de IgA por debajo de 60 mg/dl. Desde
entonces la Ig i.v. se ha utilizado en varios
sindromes epilépticos con resultados pro-
metedores. En el SW y en el SLG se ha ob-
servado supresién o disminucién impor-
tante de crisis entre el 45% y 75% de los

casos (81, 82). En la EMS se ha obtenido
buenos resultados en el 60% de casos (83).
En el sindrome de Rasmussen se ha logrado
disminucién en la frecuencia de las crisis en
8 de 9 pacientes tratados (84). Excepto dos
estudios, uno simple ciego (85) y otro do-
ble ciego (86), todos los demas han sido
abiertos. No obstante, y con raras excep-
ciones, los resultados aportados son muy
similares.

El mecanismo de accién de la Ig i.v. en las
epilepsias se desconoce aunque se ha suge-
rido que puede actuar como modulador de
la respuesta biolégica, como terapéutica
sustitutiva o como fuente de anticuerpos
antivirales, hipétesis que no son excluyen-
tes entre si (87).

Estimulacién del nervio vago

La estimulacién repetida del nervio vago
izquierdo en adultos con crisis parciales in-
tratables produce una mejoria del control
de las crisis que se incrementa con el tiempo.
En 12 ninos con EDC, con uno o varios ti-
pos de crisis habitualmente parciales con o
sin generalizacién secundaria o crisis t6-
nico-clénicas generalizadas, se obtuvo una
reduccion en el niimero de crisis superior
al 90% en 3 (25%) y superior al 50% en 5
(40%), en el primer mes de activacién (88).
Su eficacia se ha comparado a la de la vi-
gabatrina (89) e inferior al obtenido con ci-
rugia. La mejoria puede objetivarse trans-
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curridos varios meses sin que se observe
tolerancia posterior. Algunos pacientes se
quejan de ligeros espasmos laringeos o de
ronquera pero estos efectos secundarios de-
saparecen con el tiempo. Los efectos del
tratamiento son reversibles y en el caso hi-
potético de empeoramiento puede pararse
el estimulador voluntariamente.

Téenicas de modificacion de conducta (90)

Su situacién dentro del manejo de la EDC
no estd bien definida. Para que sea eficaz
el paciente debe identificar las situaciones
que provocan las crisis y tener experiencia
de las maniobras a realizar para abortar-
las; con estas condiciones, la téenica puede
ser 1til en pacientes muy seleccionados y, con
registro video-EEG de las crisis.

Técnicas de relajacion

PUSKARICH et al., en 1992 (91), han demos-
trado una eficacia significativa de este mé-
todo en la disminucién de la frecuencia de
crisis. Teniendo en cuenta su simplicidad y
bajo coste, un ensayo con estas técnicas se-
ria aconsejable en algunas EDC en prea-
dolescentes o adolescentes.

Tratamiento quirdrgico

El tratamiento quirirgico debe ser con-
templado, previa minuciosa evaluacién pre-
quirargica, en parte de las EDC. La finali-
dad de este tratamiento es suprimir las erisis
y prevenir el deterioro cerebral que puede
producir la patologia subyacente respon-
sable de las crisis, las mismas crisis y la me-
dicacién antiepiléptica (35). Por ello, en los
pacientes que son candidatos potenciales a
la cirugia debe considerarse esta opcién a
los 2 6 3 aios de crisis no controladas. Se
ha senalado la efectividad de las diferentes
intervenciones -reseccién lébulo temporal,
reseccion cortical extratemporal, hemisfe-
rectomia y callosotomia- con crisis parecia-
les con o sin generalizacién secundaria, cri-
sis unilaterales, crisis ténicas, aténicas, otras
crisis de «caida», e incluso espasmos in-
fantiles (35). Refiriéndonos a sindromes
epilépticos, en epilepsias parciales sinto-

miticas, sindrome de Sturge-Weber, epi-
lepsia parcial continua, Kojewnikow y Ras-
mussen, y algunos casos de sindrome de
West y sindrome de Lennox-Gastaut.

Teniendo en cuenta los farmacos antiepilép-
ticos y las opciones complementaria, HAU-
SER, en 1993 (92), considera que sélo el
5-10% de los epilépticos sufren una verdadera
epilepsia intratable cuando se instaura un
tratamiento antiepiléptico 6ptimo, se evitan
los factores de seudo-intratabilidad y se con-
sidera el tratamiento quirirgico apropiado.

Conclusiones

Como EDC se considera aquélla que presenta
escasa respuesta a la terapéutica y/o reper-
cute sobre la calidad de vida del paciente.
Una evaluacién minuciosa es fundamental
para no considerar como EDC aquéllas en
las que la persistencia de crisis es debida a
errores en el diagnéstico o tratamiento. La
EDC est4 constituida por un grupo hetero-
géneo de epilepsias y sindromes epilépticos
que presentan factores de riesgo comunes y
factores de riesgo especifico para cada uno.
En la infancia, la EDC es mas frecuente en
los 3-4 primeros aiios. Cursan como epilep-
sias generalizadas secundarias, epilepsias
multifocales y epilepsias parciales, en fre-
cuencia decreciente. Algunas EDC son crip-
togénicas, otras, la mayoria, sintomaticas a
agentes causales diversos, adquiridos o, en
menor proporcién, progresivos. Se asocian
con frecuencia a signos neurolégicos y/o psi-
quicos deficitarios. Los nuevos fdrmacos han
conseguido una notable disminucién de las
crisis en algunos de los sindromes epilépti-
cos severos en la infancia. En ocasiones,
otras opciones terapéuticas, como el trata-
miento hormonal, las inmunoglobulinas o la
estimulacién vagal, pueden ser dtiles. Por tl-
timo, el tratamiento quirargico debe ser con-
siderado en algunas EDC especialmente en
las epilepsias parciales. <

Manuel Nieto Barrera, Seccién de Neuro-
pediatria. Hospital Infantil Universitario
«Virgen del Rocio». Sevilla.
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