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1. INTRODUCCION

En los Sistemas de Salud del mundo, los establecimientos crean una red de
comunicacion, considerando al nivel primario como el principal punto de entrada del
usuario externo. Para que esta red funcione se requieren mecanismos de referencia y
contrarreferencia adecuados, con una buena comunicacion horizontal y vertical.
Generalmente la derivacion hacia los niveles de atencién especializada funciona
aceptablemente, sin embargo, la derivacion hacia los niveles de atencién primaria es
deficiente.

En Chile el recurso de especialista neurélogo es suficiente en el 26% de los Servicios de
Salud (encuesta minsal 2004), encontrdndose concentrados en su mayoria en la Regién
Metropolitana. Conceptualmente, en la atencion primaria, se debe realizar la primera
consulta médica, con profesionales de conocimientos menos especializados pero mas
amplios en los problemas de salud, orientado a patologias crénicas y realizando ademas
un trabajo conjunto con otros profesionales, siendo este nivel primario el mas cercano al
paciente y a su entorno. En el nivel secundario, se desempefia el neurélogo general, el
que atiende los problemas neurolégicos incluyendo la epilepsia. El nivel terciario, debe
contar con epileptélogos con conocimientos muy especializados, concentrdndose en
problemas de indole médico—quirdrgico, como es la epilepsia refractaria.

En Epilepsia, la mayoria de los nifios tienen un buen prondstico; 65 a 70% de ellos
logrardn quedar libres de crisis después de un periodo de al menos 1 — 2 afios de
tratamiento con monoterapia. El 30 a 35% restante, desarrolla epilepsia compleja la que
puede ser refractaria y/o requiere una combinaciéon de drogas antiepilépticas o cirugia.
Para lograr un buen control de las crisis, se necesita un adecuado aporte de farmacos
antiepilépticos, los que deben proporcionarse en forma oportuna.

El Plan de Garantias Explicitas (GES) de Salud en Chile, uno de los pilares de la nueva
Reforma de Salud, comprende la “ Epilepsia no refractaria en nifios entre 1 y 15 afios de
edad” v considera, como elementos centrales, asegurar la entrega de farmacos en
Atencion Primaria de Salud (APS) y la oportunidad de atencién, con un tiempo de 20 dias
de espera, desde que se realiza el diagnéstico del neurélogo como epilepsia no
refractaria, hasta que el nifio es atendido en atencién primaria por médico general. El
Ministerio de salud edita una Guia Clinica del nifio, de epilepsia del afio 2005, enfatizando
la importancia de la atencion multidisciplinaria en atencién primaria, con una sugerencia
de controles frecuentes y sistematicos, tanto por médico, enfermera y asistente social.

Por qué se plante6 el Programa de epilepsia en nifioc s entre 1y 15 afios :
En los nifios el buen control de las crisis determina una franca mejoria en la
calidad de vida de él y su familia, ya que adn no se ha producido el dafio
psicolégico del estigma de la enfermedad.
Previene el dafio organico cerebral, debido a que la plasticidad del sistema
nervioso central es mayor.
La atencion precoz permite prevenir el dafio secundario a la estigmatizacion
social, reduciendo la carga socio-econdémica de la poblacion como un todo.
Las personas con epilepsia no refractaria, bien controlada tienen mas
posibilidades de trabajar, estudiar, integrdndose a su comunidad y contribuyendo
al desarrollo socioecondémico del pais.



Por qué se planteé el Programa de epilepsia en el g  rupo de nifios con epilepsia no
refractaria:

Mayor Cobertura: Este grupo es mayoritario representando el 70% de los nifios
con epilepsia.

Mayor Factibilidad: este grupo homogéneo de pacientes, permite una mayor
estandarizacion de recomendaciones terapéuticas, lo que facilita el
establecimiento de sistemas de monitoreo y control de calidad de los resultados.
Atencién cercana al entorno del nifio(a), logrando la participacion de su familia,
colegio y grupo social.

Optimiza la gestion en Red: Al aplicar este Programa, se aumenta la
disponibilidad de meédico neurélogo infantil en el Nivel Secundario de Salud,
facilitandole a éste, la entrega de una mejor atencién al grupo de nifios con
epilepsias mas complejas.

El Plan GES del Ministerio de Salud, propone criterios de inclusion y de exclusién de los
nifios a este programa de epilepsia y va dirigido principalmente al grupo que debe
atenderse en Atencion Primaria de Salud.

Criterios de inclusion
Tener entre 1 a 15 afios (14 afios, 11 meses y 29 dias).
Ser portador de una epilepsia no refractaria a fArmacos antiepilépticos y diagnosticada
por médico neurdlogo.
Haber completado seguimiento con neurdlogo por 6 meses, recibiendo tratamiento
con farmacos antiepilépticos y no tener crisis de epilepsia durante ese tiempo.
La epilepsia no es secundaria a una enfermedad progresiva del Sistema Nervioso
Central.
El tratamiento de farmacos antiepilépticos debe corresponder a 1 (monoterapia), 6 2
(biterapia), de los farmacos siguientes: fenobarbital, fenitoina, acido valproico, y/o
carbamazepina (asegurados por el Plan GES en APS). Si hay indicacion de
tratamiento con otro farmaco antiepiléptico, que no esta asegurado por el Plan GES, el
nifio debera continuar el control de la epilepsia en el Nivel Secundario, a menos que el
centro asistencial de APS le asegure la entrega continua del otro farmaco, y de que el
nifio mantendra los controles por el neurélogo cada vez que éste lo indique, de
manera paralela y en red.
Puede ingresar al Plan GES todo nifio que, ademas de cumplir con los criterios
descritos anteriormente, se encuentre ya recibiendo tratamiento con farmacos
antiepilépticos que pertenezcan a los 4 mencionados, mientras aln no esté en etapa
de disminucion de farmaco.
Si el nifio se encuentra en etapa de disminucion de farmacos o cercano al alta, debera
ingresar a GES, pero permanecer en control en el Nivel Secundario, anotandose los
datos por la enfermera del Nivel Secundario en el Tarjetero y continuando los
controles con el neurdélogo.
Nifio con los criterios ya mencionados y con comorbilidad asociada, siempre que esta
comorbilidad no interfiera con el tratamiento de epilepsia o0 necesite de control
neuroldgico indispensable.

Criterios de exclusion:
Todo nifio portador de epilepsia refractaria.
Todo nifio menor de 1 afio.
Todo nifio con epilepsia, con compromiso progresivo de su desarrollo neurolégico.




Todo nifio con epilepsia controlada con otros farmacos distintos a los mencionados en
criterios de inclusion.

Todo nifio que habiendo completado tratamiento, seguimiento y alta del Plan GES-
Epilepsia, presentase recaida de crisis.

Todo nifio ya ingresado al GES, en control en APS, pero luego presenta una crisis,
debe ser evaluado por el neur6logo nuevamente. Si esta nueva crisis se debe a
tratamiento mal administrado, reforzar la educacion entregada a la familia y continuar
el control en Atencion Primaria y en el GES. De lo contrario, continuar en control
neurolégico en nivel secundario, retirando los farmacos en APS. Sdélo sale del GES, si
se le agrega otro farmaco que no esta dentro del arsenal GES.

Cronograma global de atencion del nifio portador de epilepsia no refractaria

GES
Nivel de 1° 2° 3° 4° 50 6° 7° 8°
Atencion semestre | semesire | semestre | semestre | semestre | semesire | semestre | semestre

Atencion
Primaria
Nivel

Secundario

*) (™)
(*) Inicio de tratamiento = Nivel Secundario por un plazo minimo de 6 meses.(**) Control Nivel
Secundario por enfermera y neurélogo.



1.1. Descripcion y epidemiologia del problema de sa  lud

La epilepsia se define como una alteracion que afecta al Sistema Nervioso Central,
especificamente la corteza cerebral y que se manifiesta clinicamente como eventos
discontinuos denominados “crisis epilépticas”. Es una afeccién neurolégica crénica, de
alta frecuencia, de manifestacion episddica y de diversa etiologia. Se estima que afecta a
50 millones de personas en el mundo. En Chile los datos de prevalencia son de 10.8 a 17
por mil habitantes y la incidencia de 114 por 100.000 habitantes por afio. En relacion a la
incidencia acumulativa, que es el riesgo individual de desarrollar epilepsia en un tiempo
determinado, en nuestro pais, asi como en el resto de Latinoamérica, esta informacion es
desconocida. En paises europeos es del 2% al 4%.

La epilepsia tiene una distribucién bimodal, siendo mayor en las dos primeras décadas de
la vida y luego a partir de la sexta década. La mortalidad es 2 a 3 veces mayor que la
poblacién general.

El diagnostico de esta enfermedad es principalmente clinico, y se ha demostrado que al
ser realizado por médicos no especialistas es incorrecto, en una significativa proporcion
de casos.

Si se trata adecuadamente, el 70% a 80% de las personas afectadas podrian tener una
vida normal, o bien, ser dados de alta. La meta del tratamiento es reduccién del nimero y
severidad de la crisis, provocando la menor cantidad de efectos colaterales posibles.

La epilepsia no es una condicion uniforme y comprende diferentes tipos de crisis y
sindromes epilépticos (ANEXO 1). Le severidad de esta condicion y su prondstico es
variable en relacion al tipo de epilepsia diagnosticado. El impacto que produce también
depende de las caracteristicas individuales de cada persona, asociandose a un aumento
del riesgo de muerte prematura, principalmente en las personas con crisis intratables.

Costo efectividad:

El uso de farmacos antiepilépticos debe ser personalizado, de acuerdo con el tipo de
crisis, sindrome epiléptico, uso de otros farmacos, comorbilidades asociadas, estilo de
vida, preferencias personales y/o la relacion con su familia y sus cuidadores. Cuando
tenemos una persona con diagndstico reciente, la monoterapia con carbamazepina,
fenitoina o valproato sédico son considerados de primera linea para las crisis parciales y
crisis tonico-clonicas generalizadas, siendo estos 3 farmacos costo efectivos. Si el
tratamiento fracasa, debe intentarse otro farmaco de los mencionados en monoterapia. Si
no hay éxito terapéutico, se sugiere biterapia y/o combinaciones de farmacos con
antiepilépticos de segunda linea, lo que aumenta los costos directos.

1.2. Alcance de la Guia
1.2.1. Tipo de pacientes y escenarios clinicos alo s que se refiere la Guia.
Este documento esta definido para la atencion de nifios con epilepsia que se
atienden en Red en referencia y contrareferencia entre los niveles primarios y

secundarios de los Servicios de Salud del Sistema Publico. También incluye el nivel
terciario quirargico, sin extenderse en este tipo especifico de pacientes.



1.2.2. Usuarios a los que esté dirigido la Guia

El documento estd dirigido a médicos generales, médicos de familia, médicos
pediatras, neurdlogos de nifios, médicos gineco-obstetras, médicos intensivistas,
médicos de los Servicios de Urgencia Infantil, enfermeras de atencion primaria y de
policlinicos que cuentan con especialidad de neurologia, matronas, psicélogos,
asistentes sociales, médicos con especialidad en electroencefalografia y técnicos
de electrofisiologia.

1.3. Declaracioén de intencion

La Guia no fue elaborada con la intencién de establecer estandares de cuidado para
pacientes individuales, los cuales so6lo pueden ser determinados por profesionales
competentes sobre la base de toda la informacion clinica respecto del caso y estan
sujetos a cambio conforme al avance del conocimiento cientifico, las tecnologias
disponibles en cada contexto en particular y segun evolucionan los patrones de atencion.
En el mismo sentido, es importante hacer notar, que la adherencia a las recomendaciones
no asegurara un desenlace exitoso en cada paciente. No obstante lo anterior, se
recomienda que las desviaciones significativas de las recomendaciones sean
debidamente fundamentadas en los registros del paciente.



2. OBJETIVOS

Esta Guia es una referencia para la atencion de los pacientes con Epilepsia del nifio, bajo
el régimen de garantias explicitas, la que tiene los siguientes objetivos:

1. Orientar a médicos generales, médicos especialistas pediatras o neurélogos y a otros
profesionales de la salud en el manejo 6ptimo de la epilepsia en el nifio, en etapa de
diagnéstico y de tratamiento.

2. Orientar en la utilizacion adecuada en los recursos sanitarios disponibles.

3. Beneficiar a nifios con epilepsia, para otorgarles una atencion homogénea y de calidad
contrastada.

4. Mejorar la distribucién de los pacientes en la Red Asistencial.



3. RECOMENDACIONES (ver capitulo 5; analisis de la evidencia 5.1)

3.1. Sospecha diagnéstica y diagnéstico diferencial

Eventos paroxisticos pueden ser confundidos con crisis epilépticas. Ellos son los
siguientes:
1.- Causales de compromiso de conciencia:

0 Sincope (no cardiogénico o cardiogénico).

0 Accidentes isquiémicos transitorios.

0 Hipoglicemia.

o0 Crisis de panico

2.- Causales de movimientos anormales:

Cataplexia.

Temblor, Coreoatetosis, Distonia paroxisticas o Tics.
Vértigo paroxistico.

Aura migrafiosa.

Patologia del suefio REM.

Episodios de descontrol de impulsos.

o

O O O0OO0Oo

Debe entregarse informacion de epilepsia a toda persona que haya tenido un TEC
grave, antecedentes importantes familiares de epilepsia o que tengan antecedente de
problemas de aprendizaje. (Recomendacion de expertos)

Todo nifio con una primera crisis no febril, debe ser evaluado lo mas pronto posible
por un neurélogo, para asegurar un diagndéstico preciso y precoz. (Recomendacién

A) NICE

El médico general puede asumir la responsabilidad del diagndstico e inicio de
tratamiento, sélo cuando, por razones geogréficas o climaticas, sea imposible obtener
consulta oportuna con el neurélogo.

El neurdlogo no puede limitarse a un diagnéstico amplio de epilepsia. Desde la
primera consulta debe intentar al menos una clasificacion de la epilepsia de acuerdo a
la semiologia de las crisis y respecto a la etiologia de la enfermedad (idiopéatica,
generalizada, criptogénica), tipo de Sindrome y de la comorbilidad si esta presente
(ANEXO 1). (Recomendacién C)

Los sintomas y signos habituales de crisis de epilepsia no son patognoménicos de
dicha enfermedad, ya que fenbmenos tales como pérdida de conciencia, sacudidas
generalizadas, signos focales motores o0 sensitivos transitorios, experiencias
psiquicas, episodios agresivos, episodios de agitacion durante el suefio o episodios
confusionales prolongados, podrian tener un mecanismo epiléptico, o bien, ser de una
naturaleza no epiléptica. Si el diagnéstico no puede establecerse con seguridad, el
nifio debe referirse a un centro terciario. (Recomendacidn de expertos)

3.2. Confirmacion Diagndstica:

El diagndstico definitivo de las epilepsias debe realizarlo el neurdlogo.
(Recomendacién C)

El neurdlogo debe obtener una historia detallada del paciente y de por lo menos un
testigo directo y fidedigno, cada vez que ello sea posible, para poder precisar su
diagnéstico. (Recomendacion C).



La decisidon acerca de la naturaleza epiléptica o no epiléptica de las crisis debe
basarse en el andlisis del conjunto de sintomas y signos en curso de la crisis,
considerando en particular su secuencia de ocurrencia. No es posible hacer un
diagnostico basados en la presencia o ausencia de sintomas o signos aislados.
(Recomendacion B)

Los nifios con epilepsia, sus familiares o cuidadores deben tener acceso a informacion
acerca de: epilepsia en general, opciones de diagndéstico y tratamiento, medicamentos
y efectos colaterales, tipo de crisis, eventos provocadores de crisis, manejo de crisis
en el hogar o colegio, aspectos psicoldgicos, beneficios sociales, prondstico, muerte
subita y epilepsia, aspectos educacionales, status epiléptico, planificacion familiar en
mujeres adolescentes, organizaciones de voluntariado de apoyo. (Recomendacién C)

3.3. Rol de los Examenes Complementarios en el Diag  néstico de las Epilepsias.

Electroencefalograma (EEG):
El EEG debe realizarse solamente como apoyo diagnéstico de la epilepsia.
(Recomendacion C).
Después de una primera crisis espontanea, la actividad epiléptica en el EEG puede
usarse para evaluar los riesgos de recurrencia de crisis. (Recomendacion B)
En los pacientes que requieran un Electroencefalograma (EEG), se recomienda
realizarlo lo antes posible después de una crisis. (Recomendacién de expertos)
Debido a la existencia de falsos positivos o negativos, el EEG debe solicitarse para
fundamentar el diagnéstico sindromético, documentar la localizacion de la actividad
epileptiforme o para evaluar el riesgo de recurrencia. (Recomendacion C).
Puede ser necesario realizar EEG repetidos cuando el diagnostico de epilepsia no es
claro. Si el EEG Standard no ha contribuido al diagnostico o a la clasificacion, debe
ordenarse un EEG post privacion de suefio. (Recomendacion C)
Un registro de larga duracion, con video simultaneo, puede contribuir al estudio de
pacientes que siguen presentando dificultades diagnosticas después de la evaluacion
clinica y el EEG standard. (Recomendacion C).
La hiperventilacion y la fotoestimulacion intermitente deben ser parte de una
evaluacion EEG Standard. La familia del nifio o cuidadores deben estar en
conocimiento de que estas técnicas de activacion pueden provocar crisis y tienen
derecho a rechazarlo. (Recomendacion de expertos)

Examenes generales:

Luego de una primera crisis, es necesario realizar estudios de sangre de rutina para
identificar causas metabdlicas comunes de crisis, tales como anormalidades de
electrolitos, glucosa, calcio, magnesio, enfermedades hepéticas o renales. A veces se
justifica pesquisar toxicos. Se requiere puncion lumbar si se sospecha meningitis o
encefalitis. (Recomendacion de expertos)

En caso de duda diagnéstica debe solicitarse un Electrocardiograma.
(Recomendacion de expertos)

Debe considerarse evaluacion neuropsicologica en nifios con epilepsia y problemas de
aprendizaje o disfuncion cognitiva, particularmente con problemas de lenguaje o
memoria. (Recomendacion D)



Neuroradiologia:
La resonancia magnética cerebral es el estudio por imagenes de eleccion en
pacientes con epilepsia y es particularmente util en quienes, la historia, el examen
neurolégico o el EEG, sugieren origen focal de sus crisis, en quienes las crisis,
persisten a pesar de un farmaco de primera linea correctamente realizado, en aquellos
niflos con inicio de las crisis antes de los 2 afios de edad. (Recomendacion C)
El scanner cerebral es util en la evaluacion de urgencia de crisis o cuando la
Resonancia Magnética Cerebral esta contraindicada. (Recomendacion C)
No se necesitan neuroimagenes como examen de rutina, cuando se tiene un
diagndstico confiable de epilepsia generalizada idiopética y si hay respuesta rapida y
completa a los medicamentos antiepilépticos de primera linea. (Recomendacion C)

3.4. Tratamiento Farmacolégico

La decision de iniciar la terapia con farmacos antiepilépticos en un paciente debe ser

efectuado por el médico especialista en acuerdo con la familia o cuidadores.

(Recomendacion de expertos)

El tratamiento farmacolégico para la epilepsia se debe iniciar una vez confirmado el

diagnoéstico y luego de la ocurrencia de 2 6 mas crisis epilépticas espontaneas.

(Recomendacién A)

De manera excepcional, existe la indicacion de iniciar el tratamiento en la ocurrencia

de una primera crisis de epilepsia generalizada. (Recomendaciéon B) Esto se produce

cuando:

1. El paciente tiene una historia previa de mioclonias, ausencias o crisis parciales.

2. EI EEG muestra alteraciones inequivocas de descargas epilépticas.

3. El nifio tiene lesiones o malformaciones congénitas de la corteza cerebral.

4. El médico o el nifio y su familia considera inaceptable el riesgo de tener
recurrencia de crisis.

5. Existe déficit neurolégico en el examen fisico.

El farmaco debe ser seleccionado de acuerdo al tipo de sindrome, tipo de crisis,

comorbilidad del paciente y comedicacion que reciba. (Recomendacion A)

En pacientes recién diagnosticados con crisis parciales y crisis ténico clénicas

generalizadas, se usan farmacos de primera linea como la carbamazepina (CBZ),

fenitoina (FT) y el acido valproico (AVP). Se consideran farmacos de segunda linea el

fenobarbital (FB), clonazepam y clobazam. Si no se logra control de crisis en

monoterapia, agregar AVP a la CBZ o a la FT, o agregar FT o CBZ al AVP.

(Recomendacioén B)

Los pacientes deben iniciar la terapia farmacoldgica con un solo antiepiléptico y se les

debe advertir los efectos secundarios y de la eventualidad de fracaso de la terapia a

pesar del tratamiento bien llevado, lo que determinara intentar con un segundo

farmaco de segunda linea o farmacos nuevos, en forma gradual, observando el perfil

de efectos secundarios y las respuestas clinicas. La mejor correlacién es de aquel

farmaco o combinacion de ellos en que se obtiene el mejor efecto terapéutico

reduciendo la frecuencia de crisis y la mejor tolerabilidad. (Recomendacion A) NICE

Se debe informar al paciente y su familia respecto a los efectos secundarios de los

farmacos. El nifio o su familia puede escoger no realizar tratamiento farmacoldgico,

luego de una completa discusion de los riesgos y beneficios. (Recomendacién de

expertos)

Los nuevos farmacos antiepilépticos o farmacos noveles Gabapentina (GBP),

Lamotrigina, Topiramato, Levetiracetam (LEV) y Oxcarbazepina (OXC), se



recomiendan como terapia de asociacion cuando el paciente no ha obtenido respuesta
satisfactoria a los farmacos de primera y/o de segunda linea en monoterapia o
terapias asociadas, o bien, cuando el paciente ha presentado un perfil de efectos
secundarios intolerables a estos farmacos iniciales. Segun el tipo de crisis sera el
farmaco indicado. (TABLA 1) (Recomendacion A) NICE

Se recomienda Vigabatrina (VGB) como terapia de primera linea en el manejo de los
espasmos infantiles, con evaluacién periddica del campo visual. (Recomendacién A)
NICE.

La mayoria de los nifios tienen un buen prondstico; 65 a 70% de ellos logrardn quedar
libres de crisis después de un periodo de al menos 1 — 2 afios de tratamiento con
monoterapia. (Recomendacion D).



Nivel de evidencia segun clasificacion de la Ligal  nternacional
contra la Epilepsia (ILAE)

Recomendaciones de la ILAE para nifios con crisis to nico-clonicas de
comienzo generalizado (TCG):
Se considera disefio de doble ciego aleatorizado y controlado (PCAs) sobre
eficacia/efectividad, CBZ, FB, FT, TPM vy VPA son posiblemente
eficaces/efectivos para nifios con crisis TCG. (Nivel C)
Se considera sobre eficacia y efectividad, en nifios con crisis TCG
recientemente diagnosticadas o no tratadas, la CBZ, el FB, la FT, el TPM, y el
AVP pueden ser consideradas candidatas para monoterapia inicial. Entre estos
farmacos, no existe ninguno de primera eleccion para la monoterapia inicial de
nifios con crisis TCG.
La evidencia de Clase IV sugiere que la CBZ, OXC y FT pueden precipitar o
agravar crsis TCG y otros tipos de crisis generalizadas, por lo tanto, estos
farmacos, deben ser usados con cuidado en estos pacientes.
Si se considera la evidencia de PCAs de eficacia y efectividad, la OXC es
potencialmente eficaz/efectiva para nifios con crisis TCG. (Nivel D)

Recomendaciones de la ILAE para nifios con crisis de ausencia.
Si se considera la evidencia de PCAs sobre eficacia y efectividad la
Ethosuximida (ESM), LTG y AVP son posiblemente eficaces/efectivos para
nifios con crisis de ausencia. (Nivel C)
Si se considera escasos reportes (clase 1V), los siguientes farmacos pueden
precipitar o agravar crisis de ausencia: CBZ, OXC, FB, FT, tiagabina (TGB) y
VGB.

Recomendaciones de la ILAE para nifios con epilepsia benigna con espigas
centro-temporales (EBECT)
Se considera sobre eficacia y efectividad la CBZ y el AVP son posiblemente
eficaces o efectivos como monoterapia inicial para nifios con EBECT. (Nivel C)
Entre estos dos farmacos no existe uno de primera eleccion para monoterapia
inicial.
La evidencia de Clase IV, sugiere que algunos nifios con EBECT no necesitan
terapia con farmacos antiepilépticos.

Recomendaciones de la ILAE para nifios con epilepsi a mioclénica juvenil
(EMJ).
Estudios de Clase 1V, sugieren que el clonazepam (CZP), LTG, LEV, TPM,
AVP, y zonisamida (ZNS) pueden tener cierta eficacia para nifios con EMJ
recientemente diagnosticados.
Estudios de Clase 1V, indican que CBZ, GBP, OXC, FT, TGB y VGB pueden
precipitar o agravar crisis de ausencia y crisis mioclénicas. Un informe sugiere
gue LTG puede exacerbar crisis en la EMJ.




Mantencién de la terapia:

La mantencion del tratamiento va a depender del plan disefiado por el médico
especialista. decidir la frecuencia de los controles, considerar el tipo y la frecuencia de
crisis, las respuestas clinicas asi como los efectos secundarios de los farmacos
(ANEXO 6). El tratamiento final serd el que tenga mejor relacion entre control de crisis
y tolerabilidad del nifio. (Recomendacién A) NICE

La adherencia al tratamiento debe ser Optima, tomando en cuenta los siguientes

hechos:

1. Educar a los pacientes y su familia, en relacion a los objetivos del tratamiento.

2. Indicar esquemas terapéuticos de la forma més sencilla posible.

3. Establecer la mejor relacion entre el equipo tratante, los pacientes y el entorno
familiar.

4. Considerar los efectos colaterales de los farmacos en relacion a la actividad social o
educacional del paciente. (ANEXO 6, ANEXO 7 y ANEXO 8) (Recomendacién D)

La educacion es un pilar fundamental para lograr una buena adherencia a la ingesta
continua de farmacos, y en cada control los profesionales involucrados, deben
informar a las personas con epilepsia y sus familiares sobre la importancia de la
asistencia a los controles, la ingesta regular de los medicamentos indicados, posibles
efectos colaterales de los farmacos antiepilépticos, factores gatillantes de las crisis,
medidas de prevencion de dafio por la crisis, riesgo de muerte subita el que es
pequefio y puede ser minimizado con un Optimo control de crisis, servicios de
asistencia social, organizaciones de voluntariados disponibles, el estado del arte de la
epilepsia y la red de atencion a que ellos tienen derecho. (Recomendacion C)

La enfermera especialista en epilepsia debe ser parte de la Red en el cuidado de los
nifios con epilepsia, uniendo niveles de atencién primaria con el especialista y con la
comunidad, reforzando la importancia del tratamiento farmacol6gico. (Recomendacion
D)

Indicacion de Medicidn de Niveles Plasmaticos de fa  rmacos antiepilépticos:

Se deben solicitar niveles en sangre de farmacos antiepilépticos cuando:

aOrwNE

Se sospeche de una mala adherencia terapéutica en los farmacos preescritos.

Se sospeche toxicidad farmacoldgica.

Necesidad de ajustar la dosis del farmaco.

Interacciones con otros farmacos.

En condiciones especificas, como un status epilépticos, embarazo y/o comorbilidad
médica severa.

(Recomendacion D)

Examenes de sangre para farmaco vigilancia:

Debe efectuarse soélo en determinadas condiciones:

1. Estudio al inicio del tratamiento con hemograma, pruebas hepaticas, electrolitos
plasmaticos, creatinina. (Recomendacién de expertos).

2. Previo a una cirugia en pacientes que estén tomando acido valproico con estudios
de coagulacién, amonemia, pruebas hepéticas y recuento de plaquetas.
(Recomendacion de expertos)



Los efectos secundarios menores o pequefias anomalias en los exdmenes de sangre,
no motivan suspension de la terapia. (Recomendacion de expertos)

Test de sangre no se recomienda de rutina y deben realizarse s6lo cuando estan
clinicamente recomendados por el especialista. (Recomendacion de expertos).

Suspensién de farmaco al final del tratamiento

La decision de continuar o suspender la terapia debe ser un acuerdo entre el médico
tratante, el paciente y su familia. (Recomendacion A)
La suspensién debe ser realizada por neurdlogo. (Recomendacion de expertos).
Cuando se descontinla el tratamiento en un nifio libre de crisis, debe realizarse
lentamente (por lo menos 2 a 3 meses cada farmaco), por riesgo de recurrencia de
crisis. (Recomendacion de expertos). Se debe considerar situaciones particulares,
como la de aquellos pacientes que estan recibiendo benzodiazepinas o barbitdricos, ya
gque la interrupcion brusca de estos farmacos puede precipitar crisis generalizadas o
status epilépticos. Esto debe realizarse en 6 meses o mas. (Recomendacion de
expertos).
No debe efectuarse antes de los 2 afios de tratamiento sin crisis.
Para la suspension del farmaco, no es condicibn necesaria el trazado de
electroencefalograma normal. El electroencefalograma no debe mostrar elementos
especificos de epilepsia.
La mayor recurrencia de crisis, se observa en aquellos pacientes con historia de
epilepsia mioclénica.
Si el paciente esta con polimedicacion, se debe hacer la disminucién gradual de un
farmaco por vez.
El paciente debe estar en conocimiento de los riesgos y beneficios de la discontinuidad
del tratamiento.
El riesgo de recurrencia de crisis es maximo en pacientes con:

Dafio organico cerebral difuso.

Epilepsia mioclénica juvenil.

Presencia de lesion cerebral previa.

Antecedentes previos de recaida de crisis al suspender tratamiento

antiepiléptico.

Efectos secundarios de los farmacos antiepiléptico S:

Ellos constituyen uno de los factores que con mayor frecuencia motivan la
interrupcion de la terapia antiepiléptica. Muchos de los efectos secundarios son
discretos 0 de menor cuantia y no interfieren con la calidad de vida.

Efectos adversos y de idiosincrasia:

Ocasionalmente algunos farmacos en las primeras semanas de tratamiento pueden
provocar efectos secundarios indeseables y en algunos casos extrema gravedad.

El efecto secundario mas comdn es el exantema cutdneo, que ocurre
aproximadamente en un 10% de los pacientes en terapia con Carbamazepina,
Fenitoina y Lamotrigina. Ello se resuelve generalmente con interrupcion de la terapia
farmacologica. Uno de cada 1000 pacientes puede presentar reacciones graves, lo
que generalmente ocurre cuando la introduccion del farmaco se realiza con dosis
iniciales muy altas.



La hipersensibilidad en pacientes tratados a largo plazo con sintomas como fiebre,
exantema, linfadenopatia y falla multiorganica ocurre aproximadamente en 4 de cada
10.000 pacientes en tratamiento con carbamazepina, lamotrigina, fenitoina o
fenobarbital.

Las discrasias sanguineas como por ejemplo, la leucopenia por carbamazepina y la
trombocitopenia por acido valproico generalmente son discretas. Las alteraciones
hematoldgicas severas ocurren en 6 de cada 10.000 pacientes.

La hiponatremia (sodio menor que 135 meq/It), se encuentra aproximadamente en un
20% de pacientes que toman carbamazepina u oxcarbazepina, la cual generalmente
es bien tolerada.

Ocasionalmente se pueden observar reacciones psicéticas en pacientes que inician la
terapia con una nueva droga antiepiléptica, por lo que se deben consignar los
antecedentes psiquiatricos previos y observar su reversibilidad al suspender la droga.

Farmacos que pueden exacerbar las crisis epiléptica  s.

Aminofilina, cocaina, teofilina, isoniazida, tramadol, ketamina, penicilina, lidocaina,
cefalosporinas, litio, quinolonas, mefloquina, antidepresivos triciclicos, éxtasis,
Aaticolinergicos, diapomorfina, baclofeno, petidina, bupropion, vincristina, donepezilo,
anticoceptivos orales segun dosis, ciclosporina, neurolépticos, paroxetina y
mirtazapina.

Manejo del paciente en el periodo peri operatorio.

En el contexto de un acto quirargico, se puede observar un incremento de las crisis
epilépticas, por interrupcion de la medicacion oral. Se debe mantener el tratamiento,
emplear otras vias de administracion y considerar las diferencias en la
farmacoquinesia de las formulaciones.

Fenitoina: solucion endovenosa.

Gabapentina: el contenido se puede administrar por sonda yeyunal.

Lamotrigina: tabletas dispersables.

Fenobarbital: solucion inyectaba E.V. o |.M.

Valproico: solucion endovenosa.

Benzodiazepinas en solucion (midazolam, clonazepam, lorazepam, diazepam).
Oxcarbamazepina en jarabe (60mg= 1 cc).

Levetiracetam jarabe por SNG (100mg= 5 cc).

Topiramato (disuelto por SNG).

Epilepsia farmaco resistente o refractaria:
Previo a catalogar una epilepsia de farmaco resistente, se debe considerar las siguientes
situaciones:

1. Diagnéstico incorrecto de epilepsia.

2. Eleccion del farmaco inapropiada para el tipo de sindrome.

3. Falla en la prescripcién de los farmacos.

4. Existencia se una lesion organica intracerebral.

5. Adicciones o abuso de sustancias que interfieran con el uso de los farmacos

antiepilépticos.

Todo nifio en tratamiento con epilepsia debe tener acceso al nivel terciario si las
circunstancias lo requieren. (Recomendacion de expertos)



Los nifios con Sindrome de Sturge-Weber, Sindromes hemisféricos, Encefalitis de
Rasmussen y Hamartomas Hipotaldmicos, deben referirse de inmediato a nivel
terciario. (Recomendacion de expertos)

En el nifio, el diagnostico y manejo de epilepsia dentro de los primeros afios de vida
puede ser extremadamente complejo. Por esta razén, estos nifios deberian ser
referidos a centro terciario precozmente, debido a los efectos nocivos de la epilepsia
en el desarrollo cerebral, conducta y efectos psicosociales que se asocian a la
mantencién de las crisis. (Recomendacién D)

Una mala respuesta a farmacos de primera linea es un buen elemento predictor de
farmaco resistencia. Si dos antiepilépticos de primera linea han fallado, la posibilidad
de mantener al paciente en monoterapia es muy baja y debe efectuarse una
combinacion de farmacos antiepilépticos considerando el perfil de efectos secundarios
y las interacciones farmacologicas. (Recomendacién de expertos)

Se debe referir a nivel terciario cuando la epilepsia no se controla con medicamentos
dentro de 2 afios, o dentro de 6 meses en el nifio. (Recomendacion D)

Se debe referir a nivel terciario cuando con mal control de crisis y nifio menor de 2
afios de edad. (Recomendacion D)

Se debe referir a nivel terciario cuando la epilepsia no se controla con 2 farmacos de
primera linea en monoterapia. (Recomendacion de expertos)

Se debe referir a nivel terciario cuando la epilepsia no se controla y el nifio presenta
lesion cerebral estructural. (Recomendacion de expertos)

Hay comorbilidad psiquiatrica o neuropsicolégica. (Recomendacion de expertos)

Hay un diagnéstico dudoso sobre naturaleza de las crisis y/o sindrome.
(Recomendacion de expertos)

El riesgo de presentar 1 crisis es inaceptable. (Recomendacion de expertos)

El nivel terciario de atencion incluye equipo multidisciplinario experimentado en evaluar
epilepsias complejas e incluye neurélogo, psicologo, psiquiatra, asistente social,
neuroradiélogo, enfermera especializada, neurofisiélogo, neurocirujano entrenado en
epilepsia y neuroanestesista. Debe tener acceso a RMN cerebral y a EEG con
monitoreo invasivo y no invasivo. (Recomendacion de expertos)

Recomendaciones terapéuticas no farmacoldgicas:

Con el propésito de evitar recaida de crisis en pacientes que estan bien medicados, de
acuerdo al tipo de crisis y diagnéstico sindromético se debe sugerir:

Mantener buena adherencia a los farmacos y no efectuar suspensiones sin
indicacion del especialista. (Recomendacion A)

No consumir alcohol ni drogas psicotropas.
Evitar la privacion de suefio.



TABLA 1: Tratamiento con farmacos antiepilépticos d
linea segun tipo de crisis
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Efectos colaterales de farmacos antiepilépticos
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Interaccidon con otros farmacos
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Antiepilépticos no convencionales o noveles
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3.5. Epilepsia y Mujer Adolescente:

En las mujeres que tienen epilepsia y en edad fértil, debe considerarse el uso de
anticonceptivos hormonales y el embarazo. La eleccibn de los farmacos
antiepilépticos, debe estar determinado fundamentalmente, por factores que
consideren el potencial teratogénicos de los antiepilépticos y la interaccion con los
anticonceptivos hormonales, asi como los efectos cosméticos que puedan producir
algunos farmacos. (Recomendacion C)

Las mujeres que toman farmacos antiepilépticos con enzimas inductoras, tienen un
mayor riesgo de sangramiento y fallas en la terapia anticonceptiva estimada en un 7%
de mujeres por afio, debido al incremento del metabolismo de los estrogenos. Se
recomiendan anticonceptivos con concentraciones de estrogenos de 50ug para reducir
este riesgo, incrementandolos hasta un 80 6 100ug, si el sangramiento es abundante.
El efecto de los farmacos inductores, puede persistir por varias semanas luego de ser
suspendidos, factor a considerar en el uso de las pildoras anticonceptivas. Los
antiepilépticos que no tienen efecto inductor en las enzimas hepéaticas, no alteran la
eficacia de los anticonceptivos hormonales. (Recomendacion D)

Farmacos antiepilépticos y enzimas hepéticas:
Antiepilépticos con induccién de enzimas Antiepilépticos sin induccion de enzimas

hepaticas:

hepaticas

Carbamazepina

Acetazolamina

Oxcarbazepina

Benzodiazepinas

Fenobarbital Etozuximida

Fenitoina Gabapentina

Primidona Lamotrigine
Levetiracetam

. Tiagavide

Topiramato Valproato

Vigabatrina.
Progesterona como anticonceptivo aislado: Los farmacos antiepilépticas inductoras

enzimaticas incrementan el metabolismo de la progesterona. La Progesterona sola, no
es recomendable como anticonceptivo para mujeres que toman farmacos
antiepilépticas inductoras. Las inyecciones de progesterona de depdsito, deben
utilizarse cada 10 semanas cuando los pacientes reciben antiepilépticos inductores.
(Recomendacion de expertos ). Los implantes de progesterona, no son
recomendables en pacientes que toman antiepilépticos enzimo-inductores.

Riesgo de malformaciones congénitas fetales por uso de farmacos
antiepilépticos:

Se han descrito malformaciones menores y mayores en nifilos que estaban expuestos
a terapia antiepiléptica durante el embarazo. El riesgo de malformaciones congénitas,
aumenta 2 a 3 veces si la mujer toma 1 6 mas de un antiepiléptico. EI mayor riesgo
ocurre con acido valproico seguido por carbamazepina y fenitoina.

La politerapia, particularmente en ciertas combinaciones de farmacos, puede
incrementar los riesgos hasta un 24% en pacientes que reciben hasta 4 farmacos
antiepilépticos.



Las principales alteraciones asociadas al uso de antiepilépticos son los defectos del
tubo neural (acido valproico 3%, carbamazepina 1%). Ademas, se pueden presentar
defectos craneo-faciales, anomalias congénitas cardiacas e hipospadia. Las
malformaciones congénitas menores, incluyen el hipertelorismo, el epicanto y la
hipoplasia digital.

Recomendaciones para las pacientes en edad fértil y terapia antiepiléptica:

1. Se debe reevaluar el tratamiento antes del embarazo. En caso de embarazo
no planificado, acudir al neur6logo con urgencia.

2. Debe advertirse del riesgo de malformaciones congénitas durante la terapia
antiepiléptica.

3. Sila epilepsia esta en remision, el riesgo de recurrencia de crisis es bajo y se
puede considerar la suspension de los antiepilépticos previo al embarazo.

4. Si es necesario usar farmacos antiepilépticos durante el embarazo, se debe
advertir a la paciente del riesgo de malformaciones.

5. Se debe utilizar de preferencia monoterapia y las menores dosis de
antiepilépticos de acuerdo al sindrome que presenta la paciente.
(Recomendacion C)

6. Toda mujer con epilepsia y el antecedente de hijo portador de malformaciones
congénitas, debe ser evaluada por epileptélogo para planificar el proximo
embarazo.

Terapia con Acido Fdlico:

Si la paciente toma farmacos antiepilépticos, se le debe prescribir acido félico con el
proposito de prevenir malformaciones del desarrollo del tubo neural, al menos en el primer
trimestre de embarazo, con una dosis de 5mg al dia. Si se planifica el embarazo, el acido
félico debe indicarse al menos 6 meses antes del inicio de éste, hasta el primer trimestre
de embarazo. (Recomendacion A)

Vitamina K1;

Todos los recién nacidos cuyas madres tomaban farmacos antiepilépticas, deben recibir 1
mg de vitamina K1 intramuscular al momento del nacimiento. (Recomendacion C)

Si existe riesgo adicional de enfermedad hemorragica del recién nacido (madre con
enfermedad hepéatica) o parto prematuro, se debe administrar vitamina K1
(Fitomenandiona 10mg diarios), durante el tltimo mes de embarazo.

Los nifios expuestos a farmacos antiepilépticos en el Utero, tienen un mayor riesgo de
desarrollar malformaciones mayores o0 menores. Para estos propdsitos, se deben realizar
examenes ecograficos a las 18 semanas de gestacion. (Recomendacion de expertos)

Los antiepilépticos inductores enzimaticos aceleran el metabolismo de los esteroides,
incluyendo los corticoides profilacticos para el distres del recién nacido. La mujer
embarazada con epilepsia, debe ser supervisada en clinicas obstétricas con acceso a
especialistas en epileptologia. La frecuencia de crisis puede ser monitoreada



cuidadosamente durante el embarazo, ajustando las dosis de antiepilépticos para
minimizar el riesgo de crisis, particularmente en las crisis tonico-clénica generalizada.

Antiepilépticos, Dosis y Niveles Plasmaticos monito reado durante el Embarazo.

El embarazo esta asociado con cambios farmaco-genéticos, que incluyen incremento del
volumen de distribucion e incremento en el metabolismo hepético por induccion de
enzimas microsomales, con una reduccion de la concentracion de los niveles de farmacos,
asi como incremento en el clearance; hay una tendencia a disminucion de la
concentracion de los farmacos durante el embarazo, pero no hay evidencia que ésto
implique incrementar los niveles de las dosis. Los valores de niveles plasmaticos,
monitorizados durante el embarazo son cuestionables. Hay una mala correlacién de los
niveles plasmaticos con incremento de las crisis, excepto en el caso de la fenitoina.

Las dosis de antiepilépticos no deben ser incrementadas de rutina en el embarazo, pero
deben ser ajustadas en condiciones clinicas especificas.

Otros factores que afectan los niveles plasmaticos en el embarazo son lo vomitos, que
deben ser considerados como un factor precipitante de los ataques.

El monitoreo rutinario de los antiepilépticos no esta recomendado, las mediciones se
deben realizar bajo circunstancias especiales para constatar adherencia terapéutica o
toxicidad.

La interpretacion de niveles plasmatico de antiepilépticos debe ser manejada por
neurologo.

Muchos pacientes con epilepsia pueden tener un trabajo de parto vaginal normal, pero el
incremento de las crisis puede estar asociado al estrés, dolor, privacibn de suefio y
deshidratacion.

Los factores predisponentes que incrementan los riesgos de crisis en el trabajo de parto
deben ser reducidos tanto como sea posible y recomendar anestesia peridural.

El uso de antiepilépticos orales, debe ser continuado durante el trabajo de parto y el
periodo post-natal; en las mujeres que no toleren la medicacion via oral, éstos deben
administrarse por otras vias.

La decision de la ceséarea electiva debe ser considerada, si hay crisis tonico clénica
frecuente o crisis parciales complejas frecuentes, hasta el término del embarazo.

Crisis durante el trabajo de parto:

Alrededor de un 5% de las mujeres con epilepsia, pueden tener crisis tonico - clénicas
durante el parto y puerperio. En mujeres sin historia de epilepsia, la eclampsia es la causa
més comun de las convulsiones en el periparto. Si se presentan crisis tonico clonicas
durante el parto, se produce hipoxia materna, hipoxia fetal con resultado de acidosis. El
estado epiléptico en el parto esta asociado a mortalidad materna y fetal.



Las crisis convulsivas durante el parto deben ser controladas lo antes posible,
administrando Lorazepan intravenoso o Diazepam; si las crisis persisten, manejarlo
como estatus epiléptico.

Mantener via aérea y oxigenacion durante todo el tiempo.

Si existen dudas sobre el origen de las crisis epilépticas 0 eclampsia, se debe adicionar al
Lorazepam o Diazepam endovenoso, un bolo lento intravenoso de 4 gr. Sulfato de
magnesio durante 10 minutos, seguido de 1 gr/hora por 24 horas como minimo.

Recomendaciones en el periodo puerperio:

En el periodo de puerperio, ocurren cambios fisioldgicos que pueden modificar
gradualmente las condiciones de los niveles plasméticos de los antiepilépticos, con un
incremento de su nivel lo que puede acarrear efectos toxicos. Se debe examinar al recién
nacido para detectar malformaciones y tomar medidas de anticoncepcion apropiadas para
el futuro.

Las pacientes que tienen mayor riesgo de presentar crisis en el puerperio son aquellas
gue tienen antecedentes de epilepsia miocldnica.

Recomendaciones en el periodo de lactancia:

Se recomienda dar lactancia materna en adolescentes, aln si reciben farmacos
antiepilépticos (Recomendacion D). Las concentraciones de antiepilépticos que recibe el
recién nacido en el periodo de lactancia, son menores de las que recibe en el Gtero, pero
debe considerarse el efecto de sedante de farmacos como el fenobarbital y las
benzodiazepinas.

3.6. Manejo del Status Convulsivo Ténico Clénic o Generalizado:

Definicion operacional de Status: Crisis convulsiva tonico-clénica generalizada, que
dura mas de 5 minutos 6, 2 6 més crisis convulsivas sin completa recuperacién de
conciencia entre ellas. Si se presenta una crisis con estas caracteristicas, debe recibir
tratamiento de inmediato, hospitalizando al nifio en Unidad de Tratamiento Intensivo
(UTI) o Unidad de Intermedio. (Recomendacion A)

En una crisis prolongada de menos de 5 minutos, el diazepam rectal es seguro y
efectivo como tratamiento de primera linea. (Recomendacion A) El midazolam bucal
puede ser otra alternativa mas facil de utilizar. (Recomendacidn de expertos)

0-5 minutos:
ABC de reanimacion basica.
Confirmar diagndstico de Status convulsivo.
Soporte y monitoreo hemodindmico y cardiovascular, incluyendo via venosa, sonda
Foley, oxigenoterapia y muestras para hemograma, uremia, glicemia, gases arteriales,
electrolitos plasméticos, pruebas coagulacion y enzimas hepdticas. Dejar 5 ml de
suero y 50 ml de orina para andlisis de niveles de anticonvulsivantes y screening



toxicoldgico. Segun el contexto clinico, solicitar Rx Torax, Tomografia Axial
Computarizada y/o Resonancia Magnética cerebral y puncién lumbar.

Lorazepam 0.1 mg/kg Endovenoso (EV) a velocidad de 2 mg/min, o diazepam 10 — 20
mg. E.V. a velocidad de 5 mg/min, como droga de segunda linea.

6-10 minutos:
Solicitar Electrocardiograma y Electroencefalograma.
Buscar signos neurolégicos focales.
Si la crisis no cesa, repetir dosis de lorazepam o diazepam.
Tiamina 100 mg E.V. seguido de 50 ml de solucién glucosada al 50%.

10-30 minutos:
Si persisten crisis, usar Fenitoina 15-20 mg/kg, E.V., a no mas de 50 mg/min, bajo
monitoreo de presion arterial y frecuencia cardiaca. Si al cabo de su administracién no
cesan las crisis, agregar 5 mg/kg E.V., que puede repetirse si es necesario. Se debe
vigilar las reacciones alérgicas cutaneas.
Controlar con electroencefalograma. En caso de haber cesado crisis, descartar status
no convulsivo.

30-90 minutos:

Si persisten crisis, intubar.

Administrar Fenobarbital 10-15 mg/kg/dosis a 100 mg/min.

Si no es efectivo, iniciar coma barbittrico con uno de los siguientes:
Propofol: 1-2 mg/kg en bolo y luego 2 a 10 mg/kg/hora, titulando segun
efecto.
Midazolam: 0,1 — 0,2 mg/kg en bolo, y luego 0,05 a 0,5 mg/kg/horaj,
titulando segun efecto.
Tiopental 3-5 mg/kg de carga E.V. y luego titular dosis de 0,3 a 9
mg/kg/hora segun respuesta. Como alternativa usar Pentobarbital a 10
mg/kg E.V. a pasar en una hora, seguido de dosis de mantencion de 1
mg/kg/hora.

Control o monitoreo con electroencefalograma. Mantener al menos 12 horas sin crisis

clinicas o eléctricas, para luego disminuir dosis progresivamente.

3.7. Cirugia de la Epilepsia:

La cirugia se emplea como tratamiento de la epilepsia refractaria a farmacos
antiepilépticos, constituyendo una herramienta muy efectiva si se emplea en casos
adecuadamente seleccionados, se realiza con la técnica quirargica correspondiente a
cada caso y con una evaluacion prequirdrgica que cumple con los examenes
necesarios para ubicar foco epiléptico y areas cerebrales funcionales.

En la evaluacién pre-quirdrgica se emplean métodos no invasivos, semi invasivos e
invasivos, siendo lo mas béasico y fundamental la seleccion clinica del paciente, la
Resonancia Nuclear Magnética Cerebral y el Monitoreo Electroencefalogréafico
continuo de las crisis de epilepsia, con video incorporado.



Tipos de Cirugia:

Las distintas técnicas quirtrgicas empleadas se pueden clasificar en intervenciones
quirdrgicas que resecan el foco lesional donde se inicia esta descarga neuronal y en
intervenciones que interrumpen las vias de propagacion de la descarga neuronal
epileptogénica.

1.- Cirugia Resectiva
Lesional anatémica.
Reseccion de la lesion y foco epileptogénico.
Reseccion multilobar y hemiesferectomia.

2.- Cirugia sobre vias de propagacion
Callosotomia.
Transeccion subpial.

3.8. Tratamientos Alternativos

Estimulacion del nervio vago:

La estimulacién del nervio vago, esta indicada como terapia coadyuvante en epilepsias
refractarias a medicamentos del nifio mayor de 12 afios, que luego de completado su
estudio, no son candidatos a cirugia de su epilepsia.

Se ha demostrado, que reduce la frecuencia de crisis en las epilepsias que predominan las
crisis parciales y/o crisis parciales secundariamente generalizadas. (Recomendacién A)

Dieta cetogénica:

Hay evidencia de la utilidad de realizar una dieta cetogénica en nifios seleccionados con
epilepsias refractarias de dificil manejo, a pesar de lo estricto en cantidades y tipo de
alimentacion permitida para lograr una cetogénesis. Esta dieta debe indicarse en casos
muy estudiados y bajo la supervision de un equipo multidisciplinario que incluya neurélogo,
nutricionista y médico nutriélogo especialista. (Recomendacion C)

Otras:
Intervenciones psicolégicas (relajacion, terapia cognitiva conductual), puede ser usada
en nifios con epilepsia refractaria a farmacos. (Recomendacion A)

No hay evidencia que las terapias complementarias como la acupuntura, quiropractica,
medicina a base de yerbas, homeopatia, osteopatia y el yoga sean utiles en epilepsia
y no deben ser recomendadas. Debe preguntarse en forma dirigida su uso y advertir
sus posibles efectos adversos. La hierba de San Juan, puede reducir las
concentraciones plasméticas de carbamazepina y fenitoina. Algunas preparaciones de
aromaterapia como el romero, hinojo, hinojo dulce, ajenjo tienen efectos excitantes en
el cerebro y pueden desencadenar crisis. (Recomendacion D)

3.9. Epilepsia y funciones neurocognitivas

La mayoria de nifios con epilepsia y con un control adecuado de sus crisis no presentan
problemas de aprendizaje ni de comportamiento, sin embargo, el control de las crisis por si



solo, no asegura la posibilidad de presentar en forma concomitante un compromiso
neurocognitivo hasta en el 50% de estos nifios, siendo mas severos mientras persisten las
crisis o las alteraciones electroencefalogréficas.

Las funciones cognitivas involucradas en algunos nifios con epilepsia y atribuibles a la
fisiopatologia y patogenia de la enfermedad son percepcién, atencidon, memoria,
pensamiento en lenguaje (habilidades psicolinglisticas), psicomotricidad, funcion ejecutiva
y habilidades meta-cognitivas (metacognicion, metamemoria, metalenguaje). Estas
funciones alteradas pueden traducirse en un trastorno de aprendizaje, de lenguaje o
dificultad para la concentracion.

Cuando existen estos problemas, que se traducen en dificultad escolar, debe ser tratado
por un equipo multidisciplinario que incluye neurélogo. (Recomendacién C)

Trastornos de aprendizaje en epilepsia
Son de etiologia multifactorial y pueden distinguirse dos grupos de factores:

1) Factores bioldgicos, propios de la epilepsia y del nifio.
Edad de comienzo: El inicio temprano de las crisis determina menor desarrollo
neurocognitvo global posterior, porque ocasiona una disfuncion en el periodo mas
vulnerable del neurodesarrollo.
El tipo de crisis: Las crisis generalizadas comprometen mas la atencion que las crisis
focales.
Localizacion del foco: Las descargas del Electroencefalograma, ubicadas en el
hemisferio dominante, afectan el lenguaje y las del hemisferio no dominante alteran la
orientacion viso-espacial. EI compromiso de memoria se presenta en focos que
comprometen al hipocampo y amigdala, estructuras implicadas en la consolidacién de
informacidn reciente y necesaria para su utilizacién luego a largo plazo. La localizaciéon
y lateralizacion del foco es relevante, un foco temporal derecho se relaciona mas con
la disminucién de la memoria no verbal, un foco izquierdo se afectara mas la memoria
verbal, un foco frontal, da alteraciones de la memoria y de la atencién. Los déficits
cognitivos prolongados ictales/postictales en epilepsias parciales, pueden durar dias a
semanas.
En relacién a la etiologia de la epilepsia o sindrome epiléptico, es fundamental
considerar la presencia de dafio neurolégico organico subyacente, alteraciones
genéticas, embriolégicas, metabdlicas, infecciosas pre, peri 0 post natales, la edad de
inicio de las crisis, la duracion de la enfermedad, el nimero de crisis y la dificultad para
alcanzar el control de las mismas.
El momento del ciclo suefio-vigilia, en que se produ cen las crisis influye en el
aprendizaje de la siguiente manera:
Crisis diurnas afectan el alerta, memoria a corto plazo, resolucién de
problemas y la abstraccion hasta 5 horas después de una crisis de 10
segundos.
Crisis nocturnas afectan la funciéon del lenguaje, consolidacion de la
memoria y el alerta.
En relacién a tratamiento, hay una accioén directa de los farmacos sobre las funciones
neurocognitivas y la calidad de vida del paciente, especialmente cuando se utilizan
politerapias o las dosis son muy altas. La mayoria de los farmacos afectan a la
atencion, reactividad al estimulo y velocidad de procesamiento de informacion.



2) Factores ambientales que se relacionan con las expectativas del medio y cémo la
familia enfrenta y maneja la enfermedad, van a repercutir sobre el estado emocional y la
motivacion escolar, que estadn en directa relacién con el rendimiento neurocognitivo. De
esta manera, el enfrentamiento al diagnéstico, el ausentismo escolar, los cambios en las
relaciones familiares, los tiempos de la familia empleados en obtener controles médicos,
calidad de vida percibida por el nifio y su familia, son condicionantes de que
necesariamente van a influir sobre el aprendizaje, la memoria y la conducta. Por esta
razén, los nifios con epilepsia no obtienen los mismos resultados académicos que su
grupo de pares sin epilepsia y desarrollan diferentes tipos de trastornos del aprendizaje,
distintos a los observados en la poblacion general.

Momento de aparicion:

1. Dificultades de aprendizaje dependientes del momento de crisis misma que no son
permanentes pero pueden durar 6 a 12 horas después de la crisis, son
modificables con el tratamiento con antiepilépticos y en general comprometen
areas especificas de aprendizaje segun la localizacién del foco epiléptico.

2. Alteraciones cognitivas transitorias, que corresponden a un breve compromiso
cognitivo asociado a descargas epileptiformes cerebrales subclinicas. En un 50%
de los pacientes con descargas epileptiformes frecuentes presentan compromiso
cognitivo transitorio durante pruebas neurocognitivas.

3. Dificultades de aprendizaje dependiente del desarrollo neurocognitivo del nifio,
pero independiente del momento de las crisis y que si son permanentes, se
relacionan mas con déficit cognitivos globales, dependen de la etiologia de la
epilepsia y estan presentes en el 20- 30 % de los casos.

Trastornos de lenguaje en epilepsia

El compromiso de la funcion de lenguaje en nifios con epilepsia puede enfocarse desde
dos perspectivas:

a) La presencia de lesiones en el hemisferio izquierdo, como ocurre en algunas
epilepsias de nifios con lesion en areas del lenguaje, tanto del lI6bulo frontal como
temporal.

b) El efecto de las crisis repetidas y/o la presencia de descargas subclinicas en el EEG.
Existen tres patologias en que la relacion epilepsia-lenguaje es clara: Sindrome de
Landau-Kleffner, la Epilepsia Parcial Benigna con paroxismos Rolandicos y las
Disfasias del desarrollo con epilepsia. Esta en discusion el hecho de que los trastornos
de lenguaje en nifios con epilepsia se debe Unicamente a las descargas paroxisticas, 0
bien, al mal control de las crisis.

Déficit atencional en epilepsia

El “Sindrome de Déficit Atencional con Hiperactividad”, es mas frecuente en nifios con
epilepsia encontrando antecedentes de dificultades en atencién, impulsividad e
hiperactividad previo al diagnéstico de epilepsia y la asociacion de ambas entidades es 2,5
veces mas frecuente que en los nifios controles. Todos ellos pueden recibir tratamiento
con Metilfenidato sin problemas, con supervisién del neurélogo.



4. IMPLEMENTACION DE LA GUIA

4.1. Situacion de la atencion del problema de salud en Chile y barreras para la
implementacion de las recomendaciones.

En el Decreto Supremo N° 170, con fecha 26 de Noviembre del 2004, la epilepsia en el
niflo ha sido incluida en un grupo de 54 patologias que tendrdn Atencion Universal con
Garantias Explicitas (Plan AUGE), lo que hace necesario elaborar una Guia Clinica que
asegure, en todo el pais, una atencién de similares caracteristicas en calidad para los
pacientes involucrados, con un aprovechamiento éptimo de los recursos disponibles.
Durante el afio 2005 se elabora la primera Guia de Practica Clinica (GPC), en epilepsia
del nifio, publicada por el Ministerio de Salud con la colaboracién del grupo Normativo de
Epilepsia. La GPC del afio 2005, tomé como referencia principal la Normas Técnicas y
Administrativas de Epilepsia del Ministerio de Salud del afio 2000, y el trabajo de la
Universidad del Desarrollo sobre Medicina de la Evidencia. Ademas, se solicitd la opinion
de un grupo de usuarios (Agrupacion de padres de nifios con Epilepsia, “Apadene”,
Hospital Luis Calvo Mackenna). En este Plan de Garantias explicitas asegura el aporte de
farmacos antiepilépticos en el nivel Primario de Atencién, calculdndose un ingreso de
14.000 nifios.

De ellos, ha ingresado menos del 50% de lo esperado. Las causas de este bajo ingreso al
Programa y derivacién a Atencion Primaria, se analizaron por el grupo normativo de
epilepsia del Ministerio de Salud, decidiendo implementar un Plan Piloto en el control de
calidad del programa GES de epilepsia en el nifio. Los Servicios de Salud que participaron
fueron: Servicio de Salud Metropolitano Norte, Servicio de Salud Metropolitano Sur,
Servicio de Salud Metropolitano Sur-Oriente, Servicio de Salud Metropolitano Central,
Servicio de Salud Metropolitano Occidente, Servicio de Salud Vifia-Quillota, Servicio de
Salud Valparaiso San Antonio, Servicio de Salud O’Higgins. El periodo de evaluacion se
estandariz6 para el primer semestre del afio 2007, y se consideraron indicadores para la
atencion primaria y atencion secundaria en los Servicios o Unidades de Neurologia Infantil.
Se concluye que el unico indicador que alcanza una meta del 100% es la entrega de
farmacos antiepilépticos en la atencién primaria. Se cumple parcialmente la atencion
multidisciplinaria en APS, siendo el médico el principal usuario para la atenciéon del nifio
con epilepsia. El recurso neurdlogo infantil estd presente en un bajo porcentaje de las
necesidades de éste, y la contrareferencia a Atencion Primaria no cumple en dar atencion
dentro de un plazo de 20 dias.

Esta GPC redactada el afio 2008 corresponde a una actualizacion de la GPC del nifio del
afio 2005 y desarrollada con el método AGREE, al igual que la GPC de Epilepsia en el
Adulto, Ministerio de Salud, afio 2007.
4.2. Diseminacién
Otras versiones de textos normativos en epilepsia:

Normas Técnicas de Epilepsia afio 2002. Minsal

Normas Administrativas en Epilepsia afio 2002. Minsal
Criterios y estandares en Epilepsia afio 2002. Minsal



Guia de Préactica Clinica: “Epilepsia No Refractaria en Personas desde 1 afio y
menores de 15 afios de edad”, Ministerio De Salud, 2005, GES, Decreto Ley N° 170
del 26 de Noviembre del 2004, publicado en el Diario Oficial.

Guia de Practica Clinica de Epilepsia en el adulto.

4.3. Evaluacion del cumplimiento de la Guia
Se recomienda evaluar la adherencia a las recomendaciones del Protocolo y los

desenlaces de los pacientes mediante alguno(s) de los indicadores siguientes:

Indicadores de proceso

1.- N°de nifios con epilepsia con diagnostico reali zado por neur6logo X 100 /I Netotal
de nifios con el diagndstico de epilepsia

2.- N° de profesionales de atencién primaria que dan atencion a nifios con epilepsia

capacitados en epilepsia X 100 /I Nede profesionales de atencién primaria que dan
atencion a personas con epilepsia.

Indicadores de resultado

1.- N° de niflos ingresados al programa de epilepsia sin crisis desde el inicio de
tratamiento X 100 // N°total de nifios ingresados al programa de epilep sia.

2.- N°de nifios ingresado al Programa de epilepsia con buena calidad de vida después de

1 afio de tratamiento X 100 // N°total de nifios ingresados al programa de epileps ia
con mas de un afio de tratamiento evaluados en calidad de vida.



5. DESARROLLO DE LA GUIA

5.1. Andlisis de la Evidencia Médica

Las recomendaciones incluidas son similares a recomendaciones de Guias de Practica
Clinica de epilepsia (GPC): The Scottish Inter Collegiate Guidelines Network (SIGN),
Inglaterra, 2003; GPC del “Diagnosis and Management of Epilepsy in Adults”, Inglaterra
(NICE) 2004; GPC “Epilepsy in Adults” “MOH Clinical Practice Guidelines 1/2007-
Ministerio de Salud de Singapure; NHS “New Drugs for Epilepsy in Adults”, Inglaterra,
2004; Epilepsies: the diagnosis and management of the epilepsy in children and adults-
NICE guideline. March 2004; “Treatments for refractary epilepsy”. AAN Guideline
Summary for clinicians. Se uso el instrumento AGREE (15), version lengua espafiola del
protocolo establecido (septiembre 2001) para evaluar estas guias.

También el andlisis de la evidencia médica en epilepsia se basé en la GPC del afio 2005
que fue solicitado a la Universidad del Desarrollo.

Calificacion de la Evidencia

Nivel Descripcién

1 Revisiones Sistematicas de ensayos randomizados metodoldégicamente validos; ensayos
clinicos randomizados de alto poder que estén libres de sesgos mayores.

2 Revisiones sisteméaticas de ensayos randomizados o ensayos clinicos randomizados sin
los resguardos metodolégicos apropiados para evitar sesgos.

3 Revisiones Sisteméaticas de estudios de cohorte o casos y controles bien conducidos;
estudio de cohorte o0 casos y controles con bajo riesgo de sesgo.

4 Estudios de cohorte o casos y controles con alto riesgo de sesgo, confusién o azar y de
gue la relacién no sea causal.

(61

Estudios no analiticos, ejemplo: series de casos, reporte de casos.

6 Opinion de expertos, en ausencia de la evidencia de los niveles antes mencionados.

Grados de recomendacién de la Evidencia

Nivel de evidencia
sobre la cual se basa

Grados de
recomendacion

Significado con relacién
la intervencion

Al menos 1 evidencia del nivel 1 con | Hay evidencia éptima para recomendarla.

AA un desenlace clinicamente
significativo.
Al menos 1 evidencia del nivel 1. Hay buena evidencia para recomendarla.
A
Evidencias del nivel 2. La revision | Hay evidencia aceptable para
B sistematica debe ser sometida a la|recomendarla.
aprobacion del grupo de consenso.
Evidencias del nivel 3 0 4 que deben | Después de analizar las evidencias

C ser sometidas a la aprobacién del|disponibles con relacién a los posibles

grupo de consenso. sesgos, el grupo de consenso las admite y
recomienda la intervencion.

La evidencia es insuficiente o no|Los estudios disponibles no sirven como

D existe. evidencia, pero el grupo de consenso

considera que la intervencion es favorable
y la recomienda.




También se incluye el andlisis de una GPC, realizada por una subcomision nombrada por
la ILAE “Liga Internacional contra la Epilepsia” en el afio 2006, cuyo objetivo fue evaluar
los medicamentos antiepilépticos que presentan mejor evidencia para eficacia y
efectividad a largo plazo como monoterapia inicial.

Escala de evidencia para Guia de tratamiento
de la “Liga Internacional contra la Epilepsia” (ILA E) Revista Epilepsia Marzo 2006

Clase Criterios

I Una prueba controlada aleatorizada (PCA) o meta andlisis de de PCA:
eficacia, efectividad, estudio doble ciego, superioridad comprobada de la
muestra, salida del estudio no forzada, analisis estadistico apropiado.
Il Una PCA o metanalisis que cumple con todos los criterios de clase | pero no
se comprobd superioridad de la muestra 0 menor duracion del tratamiento.
Il Una PCA o metandlisis que no cumple con criterios | 6 11.
v Evidencia derivada de estudios no randomizados, prospectivos, controlados
0 no controlados serie de casos o reporte de expertos.

5.2. Grupo de trabajo

Los siguientes profesionales participaron en la elaboracion de este documento. El
Ministerio de Salud reconoce que algunas de las recomendaciones o la forma en que han
sido presentadas pueden ser objeto de discusién, y que éstas no representan
necesariamente la posicion de cada uno de los integrantes de la lista.

Integrante del Grupo Normativo de Epilepsia del Ministerio de Salud

1. Lilian Cuadra Olmos.
Médico- Cirujano, Neurdloga Infanto- Juvenil
Sociedad de Epileptologia de Chile
Grupo Normativo de Epilepsia del Ministerio de Salud
Encargada de Programa de Cirugia de la Epilepsia en el Hospital Instituto de
Neurocirugia Asenjo, Servicio de Salud Metropolitano Oriente
Profesor adjunto, Universidad de Chile.

2. Maritza Carvajal Gamé.
Médico- Cirujano, Neurdloga Infanto- Juvenil
Sociedad de Epileptologia de Chile
Jefe de la Unidad de Neurologia Infantil, Servicio de Pediatria del Hospital Exequiel
Gonzélez Cortés. Servicio de Salud Metropolitano Sur.
Grupo Normativo de Epilepsia del Ministerio de Salud
Miembro del Directorio de la Liga Chilena Contra la Epilepsia



3. Dario Ramirez Carvajal.
Médico Cirujano, Neurdlogo de Adulto
Sociedad de Epileptologia de Chile
Grupo Normativo de Epilepsia del Ministerio de Salud
Sociedad de Neurologia, Psiquiatria y Neurocirugia de Chile
Neurdlogo Servicio de Neurologia Hospital ElI Salvador, Servicio de Salud
Metropolitano Oriente.
Docente de Neurologia, Universidad de Chile.

4. Osvaldo Olivares Power
Médico Cirujano, Neurdlogo de Adulto
Sociedad de Epileptologia de Chile
Grupo Normativo de Epilepsia del Ministerio de Salud
Sociedad de Neurologia, Psiquiatria y Neurocirugia de Chile
Neurologo Servicio de Neurologia Hospital San José, Servicio de Salud Metropolitano
Norte.
Profesor Adjunto Il de Neurologia, Universidad de Santiago

5. Luisa Prussing
Médico Cirujano, Pediatra
Jefe de Programa de Epilepsia, Hospital Regional de Rancagua.
Grupo Normativo de Epilepsia del Ministerio de Salud

6. Veronica Gomez
Enfermera Universitaria
Coordinadora Programa de Epilepsia, Hospital Luis Calvo Mackenna
Grupo Normativo de Epilepsia del Ministerio de Salud
Sociedad de Epileptologia de Chile

7. Gelma Lemp Novoa.
Asistente Social
Grupo Normativo de Epilepsia del Ministerio de Salud
Sociedad de Epileptologia de Chile

Participacion de Pacientes:

En la elaboracion de este Protocolo, se tomd de la literatura los aspectos béasicos
relacionados con el paciente, en relacién a su valoracion y a factores que influyen sobre la
adherencia al tratamiento para la epilepsia e intervenciones para mejorarla, enumeradas
segun las cinco dimensiones y las intervenciones empleadas para mejorar la adherencia
terapéutica.

(ANEXO 6 y ANEXO 7)



5.3. Declaracion de conflictos de interés

Ninguno de los participantes ha declarado conflicto de interés respecto a los temas
abordados en la guia.

Fuente de financiamiento: El desarrollo y publicacion de la presente guia han sido
financiados integramente con fondos estatales.

Los integrantes del equipo de elaboracion no han recibido ninguna remuneracion de
organismos estatales ni privados por el trabajo realizado en el Ministerio de Salud de
Chile, incluyendo esta GPC.

5.4. Vigencia y actualizacion de la Guia.

Plazo estimado de vigencia: 2 afios desde la fecha de publicacion.



ANEXO 1. Clasificacion Internacional de las crisis epilépticas (ILAE 1981)

1. CRISIS PARCIALES (FOCALES)
La crisis se origina en un area de la corteza de uno de los hemisferios cerebrales y su
manifestacion clinica dependeré de la funcién del area afectada.

1.1 CRISIS PARCIAL SIMPLE

La conciencia se mantiene durante el episodio. Se conserva la capacidad de responder a
estimulos externos y de recordar lo ocurrido durante la crisis. Si una crisis parcial simple
precede inmediatamente a una crisis parcial compleja o a una crisis generalizada y es
reconocida por el paciente, constituye lo que se llama “aura”, que en ocasiones puede
pasar desapercibido debido a que quedd englobado en la amnesia retrograda de la crisis
0 porque la anamnesis fue incompleta. El aura corresponde a una crisis parcial simple y
puede tener valor localizatorio. Debe ser distinguida del “prodromo”, el que corresponde a
sintomatologia inespecifica, que en ocasiones se presenta horas antes de una crisis,
pudiendo expresarse como irritabilidad, cefalea o astenia, careciendo de valor clinico y sin
orientacion del lugar de inicio de la crisis.

El electroencefalograma se caracteriza por descargas epilépticas focales ictales cuya
identificacion depende de la localizacién del foco epiléptico.

CLASIFICACION DE LA CRISIS EPILEPTICA PARCIAL SIMPL E CON SIGNOS
MOTORES:

Motor focal sin marcha: Son crisis tbnicas o clbénicas limitadas a una parte del
hemicuerpo, tal como la mano, pulgar, cara, labios, parpado, pie, ortejo mayor o
llegando a abarcar todo el hemicuerpo. A veces es seguida por déficit motor que
afecta a la extremidad comprometida en la crisis y que puede durar minutos o varias
horas.

Motor focal con marcha (Jacksoniana): Son crisis motoras focales, pero en la cual los
sintomas pasan sucesivamente de un territorio a otro, siguiendo el orden de la
representacion somatotépica pre-central cerebral, con una secuencia caracteristica.
Motor focal versiva: Se produce una desviacion conjugada de los ojos con giro de la
cabeza y que en ocasiones llega a comprometer el tronco, hacia el lado contrario
(contraversiva) o hacia el mismo lado (ipsiversiva) del hemisferio que esta
descargando.

Motor focal postural: Una extremidad adquiere una postura distonica por algunos
segundos acompafiado o no por vocalizacién o detencion del lenguaje.

Motor focal fonatoria: Vocalizacién o detencién del lenguaje.

CON SINTOMAS SENSORIALES
Somatosensitivo como sentir parestesias, disestesias u hormigueo de la extremidad
comprometida.
Visual como ver luces, escotomas o fosfenos.
Auditivo como tinnitus, musica o melodias.
Olfatorio como sentir olores desagradables dificiles de identificar.
Gustativo como sentir sabor a algo, generalmente metélico.
Vertiginoso como sentir mareo o sensacion de rotacion de objetos.



CON SINTOMAS O SIGNOS AUTONOMICOS
Malestar epigéstrico
Palidez
Transpiracion
Rubor
Pilo-ereccion
Dilatacion pupilar
Taquicardia o bradicardia

CON SINTOMAS PSIQUICOS (alteracion de las funciones  cerebrales superiores):
Estos sintomas raramente ocurren aislados y comunme nte van unidos a crisis
complejas:
Disfasicos: Con alteraciones de lenguaje como palilalia o afasia.
Dismnésicos: Distorsion de la memoria. Las mas comunes son crisis de “ya visto” o
“deja vu”, en que se tiene la sensacion de que una experiencia nueva ya hubiera sido
vivida antes. La crisis de “jamdas visto” o “jamais vu”, es la sensacion de que una
experiencia previa jamas fue vivida.
Cognitivos: Estados de ensofiacion o distorsion del sentido del tiempo o sensaciones
de irrealidad.
Afectivos: Sensacion de placer, displacer extremo, miedo, ira, angustia o terror diurno
no provocado.
llusiones: Comprometen a todos los érganos sensoriales.
Alucinaciones estructuradas: Al igual que las crisis con ilusiones, las crisis
alucinatorias pueden afectar la vision, el olfato y la audicion.

1.2 CRISIS PARCIAL COMPLEJA

Son crisis focales que se acompafian de algin grado de compromiso de conciencia,
expresado en una falta de comprensiéon y de memoria sobre los acontecimientos ocurridos
durante el episodio.

Esto puede ocurrir desde el inicio de la crisis 0o durante su transcurso, asociado o no a
automatismos.

El electroencefalograma se caracteriza por actividad epileptiforme focal ictal, referida a
una region cerebral.

CRISIS CON ALTERACION INICIAL DE CONCIENCIA: Puede presentarse solo con
alteracion de conciencia o seguida de automatismos.

Los automatismos son actividad motora involuntaria que ocurre durante un estado de
alteracion de conciencia, mas 0 menos coordinados y adaptados a las circunstancias
del momento, pueden ser continuacion de la actividad que se estaba realizando
cuando se produce la crisis 0 automatismos nuevos, frecuentemente relacionados con
estimulos externos circunstanciales (arreglarse la ropa, caminar, repetir silabas o
palabras) y a veces comportamientos mas complicados, desajustados o
estereotipados.



CRISIS PARCIAL SIMPLE SEGUIDA POR ALTERACION DE CON CIENCIA Y/O
AUTOMATISMOS: La crisis parcial simple se refiere a | “aura” previa al
compromiso de la conciencia y/o al inicio de los au tomatismos.

1.3 CRISIS PARCIAL SIMPLE O COMPLEJA CON GENERALIZA CION POSTERIOR
Son crisis parciales simples o parciales complejas que progresan hacia una crisis
generalizada de tipo tonico-clénica, tdnica o clonica. El electroencefalograma ictal puede
evidenciar inicialmente manifestaciones correspondientes a la crisis parcial y que
evoluciona a una descarga generalizada.

2. CRISIS GENERALIZADAS
La crisis afecta simultdaneamente a ambos hemisferios cerebrales desde el inicio. Esta
crisis puede manifestarse o no como una convulsion.

2.1. CRISIS TONICO-CLONICA:

Es la més conocida y dramética de las crisis generalizadas convulsivas. Empieza
subitamente, sin aviso, con inconciencia y caida al suelo. El paciente presenta una
fase tdnica con aumento del tono muscular generalizado inicial, de unos 20 segundos
de duracion, responsable a veces del llamado “grito epiléptico”, siempre inarticulado y
con mordedura de lengua generalmente lateral. Luego, la fase ténica es interrumpida
por cortos periodos de relajacidén, que se hacen cada vez mas frecuentes y dan lugar
a la llamada fase cldnica, consistente en movimientos ritmicos de la cara y de las
extremidades, los que duran unos 30 segundos y se acompafian por cambios
vegetativos tales como cianosis, palidez, aumento de la frecuencia cardiaca y de la
presion arterial, salivacion e incontinencia esfinteriana.

La duracion de la crisis, considerando la fase ténica y clénica, varia entre 1 a 3
minutos. Le sigue un periodo de confusion de al menos 5 minutos o de suefio
posterior, llamado estado post-ictal. Cuando el paciente percibe un aviso o aura, lo
mas probable es que se trate de una crisis parcial con generalizacién secundaria. En
el EEG ictal se describe la presencia de actividad rapida generalizada reclutante de
espiga o poliespiga onda generalizada, seguida de actividad lenta con depresién de
voltaje.

2.2. CRISIS DE AUSENCIA:

Es una crisis generalizada no convulsiva que se manifiesta por compromiso de
conciencia de 5 a 20 segundos de duracién, con detencion de la actividad, parpadeo y
otros movimientos faciales menores o automatismos de breve duracion. Se pueden
producir varias veces al dia. Se presenta principalmente en nifios escolares. El EEG
ictal describe la presencia de espiga-onda generalizada, sincrénica a 3 ciclos por
segundo.

2.3. CRISIS MIOCLONICA:

Consiste en rapidas sacudidas musculares simultaneas o separadas comprometiendo
extremidades, cabeza y/o tronco. Pueden ser uni o bilaterales, de manera simétrica,
asimétrica o de lateralizaciébn cambiante y aparecer solas 0 en salvas. La conciencia
generalmente no se compromete. EI EEG muestra actividad de poliespiga y de
poliespiga-onda focal o generalizada breve, de morfologia y frecuencia variable.



2.4. CRISIS TONICA:

Consiste en un repentino aumento del tono muscular de la musculatura axial, de las
extremidades o de ambas. Hay compromiso parcial o total de conciencia, asociados a
fendmenos autondmicos, retroversion ocular y cianosis peribucal. EI EEG ictal
consiste en una actividad reclutante, ritmica, generalizada, con depresion posterior de
voltaje.

2.5. CRISIS CLONICA:

Se presenta con movimientos lentos, bruscos y ritmicos, ubicados en cara, tronco y
extremidades, acompafiados de compromiso de conciencia. El EEG muestra ondas
lentas en rango delta.

2.6. CRISIS ATONICA:

Se caracteriza por una repentina pérdida del tono postural, que puede ser extensa o
limitada a la cabeza, mandibula o0 a una extremidad. Su duracion es de pocos
segundos pero tiene el peligro del dafio que puede producir una caida repentina. EL
EEG ictal muestra actividad de ondas polimorfas de frecuencia variable.

3. CRISIS NO CLASIFICABLES

Son crisis que no es posible clasificar como focales ni generalizadas por falta de
elementos clinicos y electroencefalograficos.



CLASIFICACION INTERNACIONAL DE LAS EPILEPSIAS Y SIN DROMES
EPILEPTICOS

1. EPILEPSIAS FOCALES

1.1 EPILEPSIAS FOCALES IDIOPATICAS (CON RELACION A LA EDAD DE INICIO)

Se caracterizan por presentarse en nifios neurolégicamente sanos, con antecedentes
familiares de epilepsia. La epilepsia se inicia en edad preescolar y escolar, con un EEG de
base normal y actividad hipersincronica especifica para epilepsia, constituido por
complejos de punta—onda de morfologia y distribucién peculiar. La presencia de esta
epilepsia no sobrepasa la adolescencia.

1.1.1. Epilepsia Parcial Benigna con Espigas Centro  -temporales

Las crisis se manifiestan por inicio somatosensorial con parestesias de la lengua
labios, mejillas. Contracciones ténico-clonicas lateralizadas de la cara, alrededor
de la comisura facial, masculo de la laringe, faringe y lengua y bloqueo del habla.
Las crisis duran segundos y pueden ser seguidas de una manifestacion motora
contralateral o bilateral. Se presentan en vigilia pero son mas frecuentes durante la
noche. El Electroencéfalograma inscribe actividad basal normal y con la presencia
de espiga-onda, generalmente biféasica, en dipletes o en tripletes, de localizacién
central (Rolandica), medio temporal o en ambos. En un 30% las espigas, solo
aparecen en el suefio y pueden generalizarse.

La evolucién es muy benigna, pero se describen formas atipicas de evolucion
térpida. Este es un sindrome frecuente que se presenta en el 15-24% de las
epilepsias del nifio.

1.1.2. Epilepsia del Nifio con Paroxismos Occipitale s
Tipo Gastaut: variante de inicio tardio, caracterizada por sintomas visuales,
crisis hemiclénicas y automatismos. En el 25% de los casos son seguidas de
ataques de migrafia. EI EEG inscribe espigas seguidas de onda lenta de alto
voltaje o puntas lentas recurrentes en areas occipitales y temporal posterior, en
uno o ambos hemisferios, sdlo cuando hay cierre palpebral. Su pronéstico no
bien definido.

Tipo Panayiotopoulos: variante de inicio precoz. La edad de inicio es entre los
2 y 8 afos. Se caracteriza por vomitos y crisis parciales poco frecuentes, de
duracion variable, con desviacién ocular y cefédlica, pudiendo comprometer el
hemicuerpo o presentar generalizacidon tonico-clénica. Se presentan de
preferencia durante el suefio. En el EEG hay actividad de base normal con
espigas en regién occipital unilateral o bilateral predominantemente en suefio y
que en general no se madifica con la apertura o cierre palpebral. Su prondstico
es muy bueno.

1.1.3. Epilepsia Primaria de la Lectura
Es muy poco frecuente, las crisis son de tipo parcial motor, comprometiendo los
musculos masticatorios, seguidas de generalizacion tonico—clénica secundaria o
de crisis parciales visuales. Los episodios son precipitados por la lectura. El EEG
muestra paroxismos de espiga-onda lenta témporo-parietal uni o bilateral.




1.2. EPILEPSIAS FOCALES SINTOMATICAS

En esta categoria se incluyen un gran numero de epilepsias causadas por lesiones
focales especificas, como por ejemplo tumores y accidentes vasculares encefélicos. Su
expresion clinica dependera del sitio afectado. En el EEG es significativa la presencia de
actividad lenta focal y de espigas focales.

1.2.1.

1.2.2.

1.2.3.

Epilepsia Cronica Progresiva Parcial Continu  a del nifio (Sindrome de
Kojewnikow)

Se caracteriza por crisis clonicas, recurrentes, limitadas a una parte del cuerpo y
gue persisten por dias, semanas o afos. Su causa puede ser infecciosa, tumoral,
vascular o metabdlica. Es mas frecuente en adultos y el control con medicamentos
antiepilépticos es muy dificil.

Sindromes caracterizados por crisis con modo s especificos de precipitacion.

Sindromes de gran variabilidad individual qu e se diferencian principalmente
en base al tipo de crisis, a localizacion anatémica y etiologia:

Epilepsia del Lébulo Temporal

o Area amigdala hipocampo y mesial basal
Se caracteriza por crisis parcial simple con sintomas psiquicos (deja-vu,
jamais-vu, despersonalizacion, estado de ensofacién), sintomas
autonémicos y/o por crisis parcial compleja caracterizada por detencion
motora, automatismos oro-alimentarios o automatismos gestuales simples.
Su duracion es generalmente mayor de un minuto y es frecuente la
confusién post-ictal. En ocasiones pueden presentarse crisis parcial simple
0 compleja secundariamente generalizada.

o Area lateral: Presenta crisis parcial simple como ilusiones o alucinaciones
auditivas o vertiginosas.
El EEG interictal puede mostrar:
» Ausencia de anomalias.
« Asimetria ligera o marcada de la actividad de fondo.
« Espigas temporales, ondas agudas y/o ondas lentas, unilaterales o
bilaterales, sincrénicas o asincronicas.
Estos hallazgos no siempre estan confinadas a la regién temporal.
El EEG ictal puede mostrar:
« Interrupcion unilateral o bilateral de la actividad de fondo.
» Actividad rapida de baja amplitud, espigas ritmicas u ondas lentas
ritmicas.

Epilepsia Lébulo Frontal
Existen caracteristicas comunes a todas las epilepsia que se originan en el
I6bulo frontal: duracién breves, confusion post-critica minima o ausente, rapida
generalizacién secundaria, manifestaciones motoras tonico-posturales, y
caidas frecuentes.
Las caracteristicas varian segun el &rea comprometida:
corteza motora: detencion motora, disfasia, clonias.
corteza motora suplementaria: abduccion y elevacién del miembro superior,
desviacion de
la cabeza y los 0jos en ocasiones con conservacion de conciencia.



cingulo: automatismos gestuales, cambios de humor, manifestaciones
autondmicas.
fronto-medial intermedia: ausencias y crisis parciales complejas.
fronto-polar: pensamiento forzado con ruptura de contacto, movimientos
versivos de cabeza y 0jos.
orbito-frontal: automatismos gestuales y alucinaciones olfativas.
dorso-lateral: ténicas o clonicas, version oculocefalica y detencion del
lenguaje.
opercular: masticacién, deglucion, salivacion, sensacion epigastrica y
miedo.
El EEG interictal de superficie puede mostrar:
Ausencia de anomalias
A veces asimetria de la actividad de fondo, espigas u ondas agudas
frontales
Ondas agudas u ondas lentas ( unilateral o frecuentemente bilateral o
unilateral multilobar)
El EEG ictal puede mostrar varios patrones asociados a los signos clinicos
iniciales. Rara vez la anomalia EEG precede el comienzo de la crisis y entrega
importante informacién localizadora como:
Actividad rapida de baja amplitud
Espigas ritmica, espiga-onda ritmica
Ondas lentas ritmicas
Ondas agudas aisladas bilaterales de alto voltaje seguidas de
aplanamiento difuso
Todos estos signos pueden ser frontales, multilobares, frecuentemente
bilaterales.

Epilepsia de Lébulo Parietal

Es posible encontrar fendmenos positivos como sensacion de electricidad,
parestesias, sensacion de movimiento o de dolor y fenbmenos negativos como
adormecimiento, sensacion de ausencia de una parte del cuerpo, vértigo,
trastorno de lenguaje, fenbmenos motores rotatorios o posturales

Epilepsia del Lobulo Occipital

Se caracteriza por la presencia de manifestaciones visuales como escotoma,
hemianopsia, amaurosis, fosfenos, rayos, macropsia, micropsia, teleopsia o
alucinaciones. Se acompafa de desviacién ténica o clénica de la cabeza o de
los ojos y de clonus ocular.

1.3. EPILEPSIAS FOCALES CRIPTOGENICAS.
Aqui se incluyen las epilepsias focales sintométicas con etiologia desconocida. Se espera
gue con las nuevas técnicas de diagndstico su himero ira disminuyendo.



2. EPILEPSIAS GENERALIZADAS

2.1. EPILEPSIAS GENERALIZADAS IDIOPATICAS RELACIONA DAS A LA EDAD DE
INICIO:

2.1.1.

2.1.2.

2.1.3.

2.1.4.

2.1.5.

Convulsiones Neonatales Familiares Benignas

Las crisis se inician entre el segundo y tercer dia de vida en un recién nacido de
término, sin etiologia demostrable y con examen neurolégico normal. Las crisis,
generalmente clénicas, son de corta duracion y pueden repetirse hasta el séptimo
dia. Invariablemente hay historia de crisis similares en humerosos miembros de la
familia.

Convulsiones Neonatales Benignas.

El cuadro se presenta entre el tercer y séptimo dia de vida en un recién nacido de
término, sin antecedentes patol6gicos previos y examen neurolégico normal. Las
crisis son clonicas o multifocales y cesan a los dos o tres dias de iniciadas.

Epilepsia Mioclénica Benigna de la Infancia

El sindrome se inicia alrededor de los 2 afios de edad, con mioclonias masivas,
elevacion de brazos, caida de cabeza y flexion de extremidades inferiores.
Generalmente no hay inconciencia. Se asocia a fotosensibilidad y pueden
autoprovocarse.

Epilepsia Ausencia de la Nifiez

Las crisis de ausencia se inician entre los 6 a 7 afios, muy frecuentes durante el
dia, diarias, duran hasta 15 segundos y se desencadenan facilmente con la
hiperventilacion. El Electroencefalograma caracteristicamente inscribe espiga-
onda a 3 6 3.5 ciclos por segundo, generalizadas, simétricas y sincronicas.

Epilepsia Ausencia Juvenil

Semioldgicamente es similar al anterior, pero el sindrome se inicia en la pubertad y
las crisis se agrupan, dejando periodos libres de ellas. Se asocian a crisis
generalizadas ténico-clénicas

2.1.6. Epilepsia Mioclonica Juvenil

2.1.7.

2.1.8.

Este sindrome aparece generalmente en la pubertad con crisis mioclénicas
preferentemente en hombros y miembros superiores, que ocurren después del
despertar, a las que pueden agregarse ausencias Yy crisis ténico-clonicas
generalizadas. EI EEG muestra poliespigas generalizadas y puede asociarse a
fotosensibilidad.

Epilepsia con Crisis Ténico Clénicas Genera lizadas del Despertar.

Se inicia generalmente en la segunda década de la vida. Las crisis ténico —
clonicas se presentan en mas del 90% de las veces inmediatamente después de
despertar o en un periodo temprano de vigilia. Pueden precipitarse por privacion
de suefio o por otros factores externos y existir predisposicion genética. El EEG
muestra un patron de epilepsia generalizada y correlaciona con fotosensibilidad.

Epilepsia Idiopéticas no Diferenciadas.
Corresponden a epilepsias que no son posibles de clasificarlas en los grupos
anteriores.



2.1.9.

Epilepsia con Crisis Precipitadas por Modos Especificos de Activacion.

Son epilepsias poco frecuentes y a veces no requieren tratamiento con farmacos.
La epilepsia Fotosensible, se produce con relacion a la exposicion de estimulacion
fética intermitente. En el EEG se observa la presencia de espigas y espiga-onda
con relacion al estimulo fético. Otras formas son: la epilepsia desencadenada por
la lectura, el pensamiento, la alimentacion o la musica.

2.2. EPILEPSIAS GENERALIZADAS CRIPTOGENICAS O SINTO MATICAS SEGUN
EDAD DE PRESENTACION.

2.2.1.

2.2.2.

Sindrome de West
Es la epilepsia que en forma mas frecuente produce deterioro del desarrollo
psicomotor del lactante. Se inicia entre los 6 meses y 1 afio de vida. Hay pocos
casos descritos después de los 4 afios. Las crisis se caracterizan por contraccion
axial en flexiébn o en extension del tronco y extremidades pudiendo ser simétricas o
asimétricas, se presentan aisladas y mas frecuentemente en salvas,
ocasionalmente combinadas con fendmenos focales.
El EEG se caracteriza por una marcada desorganizacion de la actividad de base,
ondas lentas, irregulares de muy alto voltaje y salvas breves de polipuntas y
polipunta—onda, generalizadas y asimétricas, las que pueden ser seguidas por
periodos de atenuacion de voltaje. Este tipo de trazado puede ser unilateral y /o
alternante y se denomina hipsarritmia.
La etiologia puede ser:
a) sintomética: esclerosis tuberosa, malformaciones del SNC, enfermedades
metabdlicas, secuelas de encefalopatia hipdxico-isquémica, etc.,
b) criptogenética,
c) idiopética en un lactante previamente sano.
Sélo en un 6% a 16% se recuperan. La gran mayoria evoluciona, a crisis
parciales, sindrome de Lennox Gastaut o a epilepsia generalizada sintomética.
Es muy frecuente su asociacion a trastornos cognitivos de diferente magnitud y
retardo mental.

Sindrome de Lennox-Gastaut

Se inicia entre el aflo 6 meses y los 7afios de edad. Las crisis se caracterizan por
ser polimorfas, con ausencias, crisis tonicas axiales, atOnicas, mioclénicas-
atonicas. También pueden presentar crisis parciales, mioclénicas y tonico-clonicas
generalizadas. La frecuencia de las crisis es muy alta y a menudo presentan
estados convulsivos.

El EEG inscribe una actividad de base desorganizada y lenta, con complejos
punta-onda lenta difusos, de 1.5 a 2.5 Herz (complejos lentos) y brotes rapidos de
10 — 12 Herz durante el suefio; estas descargas pueden durar segundos a
minutos, frecuentemente son asimétricas y asincrénicas.

Presenta retardo psicomotor e intelectual en los nifios con dafio previo cerebral,
aparecen déficits cognitivos progresivos en su evolucion.



2.2.3.

2.2.4.

Epilepsia con Crisis Astatico - Mioclonicas o Sindrome de Doose

Se caracteriza por crisis mioclénicas simétricas, con pérdida del tono postural, en
especial de la cabeza. Se asocian a ausencias con mioclonias de la cara,
disminucion del tono axial y con crisis ténico-clonicas. Se inicia en los primeros 5
afios de vida y en el 70% hay antecedentes de convulsiones febriles.

En el EEG hay ritmos theta e irregular espiga —onda y poliespiga-onda.

Al inicio el examen neurolégico y las neuroimagenes son normales. El curso es
variable.

Epilepsia con Ausencias Mioclonicas o Sindr  ome de Jeavons

Se caracteriza por multiples episodios de ausencia asociados a mioclonias
palpebrales bilaterales durante el dia, con ocasional sacudida de extremidades.
Estos episodios pueden ser desencadenados por la luz intermitente y/ el cierre
ocular. Se inicia en edad escolar. En el EEG hay actividad basal normal y
presencia de poliespigas generalizadas y fotosensibilidad. Es un sindrome de
dificil tratamiento.

2.3. EPILEPSIAS GENERALIZADAS SINTOMATICAS

2.3.1. De etiologia no Especificada:

2.3.2.

Encefalopatia Mioclénica Precoz

Se inicia desde recién nacido y en los primeros meses de vida, caracterizandose
por mioclonias fragmentarias erraticas, mioclonias, crisis motoras parciales y
espasmos tonicos. El patron eléctrico, en especial de suefio, es estallido-
supresion. Evoluciona con un grave deterioro y su prondstico es severo, porque
puede asociarse a etiologias como errores innatos del metabolismo. Si no hay
muerte temprana, se comporta como un Sindrome de West o como otras formas
severas de epilepsia.

Encefalopatia Infantil Precoz con Patron Estallido-  Supresién o Sindrome
de Otahara.

Se inicia en periodo de recién nacido y en los primeros meses de vida, con
frecuentes espasmos tonicos y a veces crisis parciales. El patron eléctrico de
estallido-supresion se mantiene en etapas de vigilia-suefio. Su etiologia se
asocia a malformaciones del SNC. La evolucion es estatica con severo
compromiso del desarrollo psico motor. Puede evolucionar a Sindrome de West,
0 a Sindrome de Lennox—Gastaut.

Otras Epilepsias Sintométicas no definidas
Son aquellas que no cumplen los criterios clinicos de las mencionadas
anteriormente.

Sindromes Especificos

En éste grupo se clasifican aquellas enfermedades en las cuales las crisis
epilépticas se presentan como un hallazgo predominante. Por ejemplo el sindrome
de Aicardi y las facomatosis.



3. EPILEPSIAS Y SINDROMES INDETERMINADOS FOCALES Y GENERALIZADOS.
Esta categoria reconoce que no siempre es posible determinar un origen generalizado o
focal de las crisis.

3.1. CON CRISIS GENERALIZADAS Y FOCALES SIMULTANEAS .

3.1.1.

3.1.2.

3.1.3.

3.1.4.

3.1.5.

Convulsiones Neonatales:

Debido a la inmadurez del cerebro en el neonato, las crisis pueden manifestarse
como unifocales o multifocales.

Clinicamente se manifiestan con postura tonica, desviacion horizontal de la mirada
con o sin espasmo muscular, parpados semi abiertos o con movimientos rapidos
en sacudidas, succién, sonrisa u otros movimientos buco linguales, pedaleo o
natacion y, ocasionalmente, apneas.

Puede presentarse con posturas ténicas en extensidbn o semejar posturas de
decerebraciéon o decorticacion. Las crisis multifocales se caracterizan por
movimientos clénicos de un miembro, el que puede migrar a otras partes del
cuerpo. Son raras las crisis mioclénicas.

Los probables factores etioldégicos son: encefalopatia hipdxico — isquémica,
infecciones o0 malformaciones congénitas del Sistema Nervioso Central,
hemorragia intracraneal, infarto cerebral, alteraciones metabdlicas o errores
congénitos del metabolismo.

Epilepsia Mioclonica Severa de la Infancia:

Se caracteriza por crisis febriles y afebriles, generalizadas y unilaterales, clénicas
o0 tonico-clénicas.

Se presentan el primer afio de vida. Son crisis refractarias al tratamiento.
Presentan retardo psicomotor y compromiso cognitivo.

Estado Epiléptico Eléctrico del Suefio Lento

Clinicamente hay crisis durante el suefio lento de tipo parciales o generalizadas y
ausencias atipicas con componentes aténicos y mioclonias al despertar. No hay
crisis tdnicas a espiga—onda lenta que aparece después del inicio del suefio. La
duracion de la epilepsia es de varios meses 0 afios y su evolucién es benigna. Las
manifestaciones clinicas son de retraso del desarrollo y de alteraciones
neuropsicologicas. En el 80% del tiempo de duracién del suefio lento el EEG
muestra alteraciones de espiga y espiga onda lenta continua.

Afasia Epiléptica Adquirida o Sindrome de L andau-Kleffner

Se trata de una afasia epiléptica adquirida o agnosia auditiva. Ocurre en un nifio
entre los 2 y 8 afos, previamente sano, con lenguaje normal. Hay deterioro de la
funcién del lenguaje, en asociacion con anormalidades electroencefalograficas
paroxisticas, sugerentes de epilepsia, con o sin crisis. Su inicio es sub-agudo, se
acompafa de cambios conductuales, hiperactividad y déficit en la atencion. Las
crisis tienen un curso benigno, no asi la recuperacion del lenguaje.

Otras epilepsias indeterminadas no definida  s.



4. SINDROMES ESPECIALES
4.1. Crisis Febriles (ver capitulo de crisis febril ).
4.2. Crisis Epilépticas Aisladas o Estados Epilépti  cos Aislados.

4.3. Crisis Epilépticas Ocasionales
Ocurren con relacion a factores agudos metabdlicos o tdxicos, como por ejemplo,
alcohol, drogas, eclampsia, hiperglicinemia no cetdcica, traumatismo
encéfalocraneano, hipoglicemia y encéfalopatias agudas.

4.4. Epilepsias Reflejas
Las crisis son inducidas por estimulos externos somatosensoriales, propioceptivos,
auditivos, inmersion en agua caliente, comer, leer o algunas funciones de lenguaje.



ANEXO 2. Sintomas v signos clinicos orientadores de | diagnoéstico de
epilepsia

1.- Posible epilepsia:

Uno o mas de eventos caracterizados por alteracion de conciencia, caida, sacudidas
violentas, sugiere crisis tonico-clonica generalizada.

Historia de eventos caracterizados por pérdida de conciencia breve, sin caida ni
convulsiones: sugiere ausencias o crisis parciales complejas.

Historia de eventos caracterizados por alteracion de conciencia con comportamiento
automatico, sugiere crisis parciales complejas con automatismos.

Historia de eventos dominados por movimientos anormales, involuntarios, con
conciencia conservada, sugiere crisis parcial simple de semiologia motora.

Historia de eventos caracterizados por un mismo tipo de sintoma neurol6gico
anormal de duracion breve (menos de 5 minutos): sugiere crisis parcial simple.

2.- Probable epilepsia:

Cuando ademés los sintomas o signos no son explicables por ningun otro tipo de
crisis organicas.

3.- Epilepsia de certeza:

Los sintomas aparecen en secuencia temporal y anatdmica, correspondiendo al
inicio de la propagacion de la descarga epiléptica a través de la corteza cerebral,
con otros sintomas y signos de manera estereotipada de un episodio al otro.

El patrdn resultante es compatible con alguno de los tipos de crisis descritos en las
clasificaciones internacionales de crisis y de epilepsias (ILAE).



ANEXO 3. Criterios para el diagnostico diferencial de sincopes v crisis de
epilepsia

Los sincopes son una de las grandes causas de pérdida de conciencia.
La duracion de la pérdida de conciencia en el sincope (inferior a 1 minuto), es
incompatible con la hipétesis de crisis convulsiva ténico clénica (en la cual la duracién
de la fase convulsiva inferior a 3 minutos, pero la duracion de la fase post critica se
puede prolongar hasta 15 a 20 minutos).
El criterio de duracidon no basta para descartar crisis ténicas: la diferencia es que la
caida en el sincope ocurre en atonia.
Las crisis atdnicas comparten con el sincope la duracién y la caida en atonia, pero
generalmente la causa es absolutamente diferente.
En la fase previa a la pérdida de conciencia es Gtil al diagnéstico positivo de sincope el
analisis de las circunstancias de ocurrencia:
El ortostatismo prolongado, dolor fisico, emocion son caracteristicas de las crisis
vaso vagales del joven.
El esfuerzo de tos o la miccion de pie son circunstancias caracteristicas de
algunos sincopes reflejos del adulto.
La ocurrencia del sincope en curso de un esfuerzo fisico y sobre todo la nocién de
palpitaciones, taquicardia o bradicardia antes del desmayo deben orientar a un
mecanismo cardiogénico.
La presencia de lipotimia en asociacion con sintomas auditivos y visuales,
debilidad simultdnea de ambas extremidades inferiores, sensacion de pérdida
inminente de conciencia, practicamente confirma el diagndstico de sincope.
De la descripcion del testigo permiten el diagnostico positivo de sincope cuando:
La caida es en atonia.
Hay inmovilidad en el suelo
Presencia de signos como palidez, sudoracion y/o bradicardia.
La duracion de la pérdida de conciencia es de no mas de un minuto.



ANEXO 4. Condiciones para el analisis anamnésticod e la semiologia de una
crisis epiléptica

La condicion ideal para el diagnéstico clinico positivo de una crisis epiléptica es su
observacion directa por un especialista bien entrenado.

Dado que esta condiciébn se cumple rara vez, en la practica el diagndstico se basa en
criterios esencialmente anamnésticos, es decir en el analisis de la semiologia de la crisis,
tal como es descrita por el paciente y al menos por un testigo directo de la crisis.

La validez del andlisis es sesgado, por lo tanto por capacidad del paciente y /o del testigo
de aportar informacion fidedigna. Es preciso tener en cuenta que algunos pacientes
pueden no tener ninguna conciencia de sus crisis. Los pacientes con limitaciones
intelectuales pueden no se buenos testigos de si mismos.

Interrogatorio del paciente.
precisar todos los sintomas y signos que preceden la eventual pérdida de conciencia.
insistir en precisar el orden de aparicion y la duracién de cada uno de los sintomas.
Prestar atencion a la presencia de eventuales signos marcadores (que orientan a un
tipo particular de crisis).
Pesquisar dirigidamente la existencia de otros sintomas o signos habitualmente
asociados al signo marcador.
Puede ser util pesquisar dirigidamente otros sintomas 0 signos cuya asociacion con el
sintoma marcador invalida la hipétesis inicial.
Se solicitard al paciente estimar la duracion aproximada de la pérdida de conciencia.
Se solicitara al paciente precisar todas las constataciones que hace al momento de
volver en si.
Pesquisar dirigidamente signos que permitan sospechar que el paciente sufri6 una
crisis convulsiva (mordida de lengua o de mejillas, mialgias, cefalea, sefiales de haber
orinado o defecado).
Pesquisaran signos indirectos que permitan estimar la duracién de la fase amnésica,
(en segundos, compatible con ausencias, en menos de cinco minutos, compatible con
crisis parcial compleja o en decenas de minutos, compatible con la fase confusional
postcritica de una crisis convulsiva generalizada). Uno de los criterios mas Utiles es el
tiempo necesario para desplazarse entre el dltimo punto que el paciente recuerda
antes de perder la conciencia y el punto en que volvié plenamente en si.

Interrogatorio del testigo
Se solicitara al testigo describir todos los signos que preceden la eventual pérdida de
conciencia, en su orden de aparicion, y precisando su duracion.
Se analizard luego todo lo que ocurre durante la fase de pérdida de conciencia:
automatismos, caidas, convulsiones, precisando la duracién de esta fase.
Precisar la naturaleza de eventuales automatismos: (simples o elaborados), y su
calidad: oroalimentarios, gestuales, de deambulacién, verbales, etc.
Si ocurre caida se precisara si ella ocurre en atonia o en hipertonia asi cémo
eventuales movimientos previos o0 en curso de la caida misma (orientacion o version
cefélica, movimientos de extremidades, enrrollamiento).
Precisar si, una vez que el paciente se encuentra en el suelo hace o0 no movimientos,
y la naturaleza de los movimientos (clonias, tonico-posturales, seudo-intencionales,
movimientos evidentemente intencionales).



Pesquisar eventuales signos vegetativos (cianosis, palidez, hipersalivacion,
broncorrea, miccion o defecacion).

Pesquisaran eventuales signos que orienten a un origen focal (desviacion de la
comisura bucal, clonias faciales lateralizadas, mayor violencia o0 mayor duracion de las
clonias sobre las extremidades de un lado que sobre las del otro).

Si el testigo es un médico se esperara que sea capaz de informar sobre el estado de
las pupilas (midriasis o no), sobre la ocurrencia o no de respuestas de defensa y sobre
la presencia o no de signo de Babinski.

Se analizara finalmente la fase post critica, precisando la ocurrencia o no de fase
confusional post critica (evidente para el testigo como una fase durante la cual el
comportamiento del paciente es francamente anormal) y su duracion.



ANEXO 5. Criterios para postular gue las crisis no son epilépticas, sino que
obedecen a un mecanismo psicogénico (conversivo)

Semiologias incompatibles con mecanismo comicial:

Atonia generalizada prolongada por minutos de duracion,

Hipertonia generalizada prolongada por minutos de duracion.

Discordancia entre los elementos semiolégicos.

Ejemplo: una paciente con aparente crisis convulsiva generalizada que
presenta resistencia a la apertura ocular pasiva oly oposicion a la
movilizacion pasiva de las extremidades oly movimientos de defensa
dirigidos oly respiraciéon profunda y regular.

En pacientes que han recibido ya un diagnostico y un tratamiento por
epilepsia, una historia de respuestas aleatorias al tratamiento
(particularmente si  incluye agravacion en curso de tratamiento
antiepiléptico y mejorias en curso de tratamientos potencialmente
epileptogenos, tales cémo los antidepresivos o los neurolépticos).

Alta frecuencia de crisis, aparentemente severas (convulsivas) sin
secuelas.

El hecho que un paciente presente antecedentes habituales en trastornos conversivos
(malos tratos o abusos sexuales durante la infancia), no constituye un elemento positivo
para el diagnostico de mecanismo no epiléptico ya que el tener histeria no constituye una
razén para no tener ademas una epilepsia auténtica.

La epilepsia es un factor de riesgo para la ocurrencia de crisis no-epilépticas.

Si un paciente presenta crisis polimorfas hay que analizar separadamente cada uno de los
patrones criticos y pronunciarse sobre la naturaleza epiléptica o no epiléptica de cada uno
de ellos.

En pacientes que presentan ambos tipos de crisis, el diagndstico diferencial permite evitar
la escalada terapéutica.



ANEXO 6. Valoracion del paciente

Valoracion

/N

Evaluacion Diagnadsticos

Intervenciones .
Objetivos

OBJETIVOS DEL TRATAMIENTO NO MEDICO:
Que el paciente y/o tutor, mantenga conductas de manejo y cumplimiento de las
terapias.
Apoyar los objetivos terapéuticos.
Que el paciente reconozca factores de riesgo que interfieran el prondstico de la
enfermedad.

I.- Valoracion del paciente

1. Valoraciéon del paciente, en los factores de riesgo relacionados con los habitos y
estilos de vida que interfieren en el pronéstico de la enfermedad
Caracteristicas individuales del paciente
Habitos de suefio
Consumo de alcohol y drogas
Conducta sexual de riesgo
Evaluar aumento de peso exagerado que motive ajuste de dosis del farmaco
Capacidad del paciente frente al autocuidado
Capacidad del paciente para tomar decisiones

Intervenciones
1) Educacion
2) Identificar redes de apoyo
3) Consejeria
4) Derivacion a Matrona (adolescentes mujeres)
5) Integrar a grupos de autoayuda



2. Valoracion relacionada con la enfermedad:

Adherencia a controles y tratamiento
Presencia o ausencia de crisis

Efectos adversos de los medicamentos
Otras enfermedades que motiven tratamiento

Intervenciones:
1) Educar
2) Establecer estandares adecuados de adherencia
3) Implementar calendario de crisis y ensefiar manejo
4) Coordinar la tomay entrega oportuna de examenes de Laboratorio
5) Derivar oportunamente a otras especialidades

3. Valoracion de factores de riesgo relacionados co  n la actitud del cuidador frente
a la enfermedad ( Rol del cuidador)

Capacidades de la madre o del tutor en el cuidado del paciente.
Interés por el cuidado del paciente.
Capacidad para tomar decisiones.

Intervenciones:
1) Educacién
2) Establecer redes de apoyo

4. Valorar aspectos Psicosociales del paciente.

Aspectos Psicolégicos relacionados con su imagen corporal.

Aspectos Psicoldgicos relacionados con los efectos que produce la epilepsia.
Escolaridad y/o trabajo.

Relaciones sociales.

Intervenciones:
1) Educacién
2) Redes de apoyo
3) Grupos de autoayuda
4) Reinsercion escolar

Evaluacion:

a) De los objetivos.

b) Establecer plazos en que se evaluara el cumplimiento de los objetivos
(considerar en los plazos caracteristicas individuales del paciente, y magnitud
del problema)



ANEXO 7. Factores que influyen sobre adherencia al tratamiento para la
epilepsia e intervenciones para mejorarla

(Adherencia a los tratamientos a largo plazo: pruebas para la accion. OMS 2004)

La adherencia farmacologica puede variar desde una dosis perdida ocasional a la omision
cronica en los regimenes de medicacion. Los medicamentos antiepilépticos presentan
adherencia variable, desde un 20 % hasta un 80%, con diferentes gamas de adherencia
en los pacientes adultos (40 a 60%) y los nifios (25 a 75%).

Factores que influyen sobre la adherencia terapéutica e intervenciones empleadas para
mejorarla

La no adherencia es un problema con muchos determinantes y la responsabilidad de la
adherencia debe ser compartida por los profesionales de la salud, el sistema de atencién
sanitaria, la comunidad y los pacientes.

Muchos factores, como la negacion al diagndstico, malentender las instrucciones sobre
como tomar los medicamentos la medicacion antiepiléptica combinada, los regimenes
complejos de medicacion, el olvido, la duracion y los fracasos de tratamientos anteriores,
el temor a la dependencia, el sentirse estigmatizado, creencias locales sobre el origen del
enfermedad, pensamiento mégico, las restricciones impuestas, la pobreza, la efectividad
de la referencia — contrarreferencia, entre muchos otros, han demostrado ser barreras
significativas a la adherencia y terapéutica, deben tenerse en cuenta al desarrollar
intervenciones.

Contrariamente a las expectativas, la frecuencia y la duracion de las crisis epilépticas y el
fracaso del tratamiento previo, que generalmente se piensa son indicadores prondsticos
validos de la adherencia baja, no afectan la adherencia al tratamiento, sin embargo, las
familias que informan sobre menor educacion de los padres, analfabetismo, bajos
ingresos y niveles altos de eventos vitales, tienen mayor probabilidad de abandono
tratamiento. La propuesta de disefio de intervenciones para mejorar la adherencia debe
incluir:

la relacion terapéutica (mayor comunicacion entre paciente y profesional de la salud).
brindar instrucciones completas sobre el tratamiento y tratar los pros y los contras del
tratamiento con el paciente.

elegir o propender a la reduccion del numero de medicamentos y la frecuencia de
dosis.

indicar ayudas de memoria, relacionar las dosis con los sucesos en las actividades
diarias del paciente y utilizar relojes con alarma o pastilleros.

motivar a los pacientes para que incorporen la adherencia a la medicacion en sus
modos de vida.

Realizar educaciones grupales e incentivar la formacion de grupos de autoayuda.




La educacién sobre el diagndstico y el tratamiento de la epilepsia es eficaz para mejorar
el reclutamiento de pacientes en los programas de tratamiento, para mejorar la
adherencia a la medicacion y reducir marcadamente la no adherencia. El equipo médico
debe incluir enfermera, psicologa y asistente social para estos fines.

Se ha detectado que el uso de los materiales didacticos, las entrevistas regulares, las
instrucciones del personal de enfermeria acerca de los métodos para incorporar la
administracion de medicamentos en la vida cotidiana de los pacientes, una asociacion real
entre el médico y el paciente y la auto-administracion del paciente del tratamiento
antiepiléptico, mejoran la adherencia a los tratamientos con farmacos antiepilépticos.

Otras medidas utiles son:
la informacion clara acerca del tratamiento, controles y duracién del mismo.
el refuerzo del valor del tratamiento, la explicacion y la repeticion de instrucciones, el
incluir a los pacientes al planificar sus controles y explicar los resultados de los
examenes solicitados.

La educacion sobre la buena adherencia puede basarse en:
recalcar la importancia de la adherencia en el momento de iniciar el tratamiento.
hacer hincapié en las consecuencias de la ho adherencia.
dedicar el tiempo adecuado al paciente.
indagar acerca de la adherencia en cada visita.
motivar a los pacientes para que incorporen la adherencia a la medicacion en sus
modos de vida.
disefiar y ejecutar las estrategias de intervencion para mejorar la adherencia a la
autoadministracion.

Alentar a los pacientes a que desarrollen sus propios métodos para mejorar el
mantenimiento, después de educarlos sobre la naturaleza de la epilepsia y la necesidad
de tratamiento a largo plazo, puede ayudarlos a incorporar la administracion de
medicamentos en sus vidas cotidianas.




ANEXO 8. Lista de verificacion de informacidon neces aria entregada a

pacientes y familia por los profesionales de la sal ud

2
Z
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N° Tipo de Informacion

1 Informacion general de epilepsia
¢, Qué es la epilepsia? *

Causas Probables

Explicacion de procedimientos investigativos

Clasificacién de las crisis *

Sindrome

Epidemiologia

Prondstico *

Genética

Muerte subita en epilepsia *
2 Farmacos antiepilépticos

Eleccion del farmaco *

Eficacia *

Efectos colaterales *

Adherencia *

Interaccién de los farmacos *

3 Factores gatillantes de crisis
Falta de suefio *

Alcohol *
Stress *
Fotosensibilidad

4 Primeros auxilios
Guia general *
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Estatus epiléptico



5 Mujer con epilepsia
Contracepcion *

Pre concepcion *
Embarazo y lactancia *

Menopausia

6 Estilos de vida
Conduccion de vehiculos *

Empleo

Educacion (por ej. Guias para profesores)
Seguridad en casa *

Descanso

Vida social

7 Posibles consecuencias sicosociales
Estigma *

Pérdida de memoria *
Depresion
Ansiedad
Autoestima *
Dificultades sexuales
8 Organizaciones de apoyo
Direcciones y niumeros de teléfono de

organizaciones locales y nacionales de
epilepsia

* Corresponde a informacion indispensable de entregar
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ANEXO 9: Niveles de Evidencia y Grados de Recomenda cidon

Tabla 1: Niveles de evidencia

Nivel Descripcién
1 Ensayos aleatorizados.
2 Estudios de cohorte, estudios de casos y controles, ensayos sin asignacion aleatoria.
3 Estudios descriptivos.
4 Opinién de expertos.

Tabla 2: Grados de recomendacién

Grado | Descripcion %

A Altamente recomendada, basada en estudios de buena calidad.

B Recomendada, basada en estudios de calidad moderada.

Recomendacién basada exclusivamente en opinidon de expertos o estudios de baja
calidad.

I Insuficiente informacién para formular una recomendacion.

Estudios de “buena calidad”: En intervenciones, ensayos clinicos aleatorizados; en
factores de riesgo o prondstico, estudios de cohorte con andlisis multivariado; en pruebas
diagnésticas, estudios con gold estandar, adecuada descripcion de la prueba y ciego. En
general, resultados consistentes entre estudios o entre la mayoria de ellos.

Estudios de “calidad moderada”: En intervenciones, estudios aleatorizados con
limitaciones metodoldgicas u otras formas de estudio controlado, sin asignacion aleatoria
(ej. Estudios cuasiexperimentales); en factores de riesgo o prondstico, estudios de cohorte
sin analisis multivariado, estudios de casos y controles; en pruebas diagndsticas, estudios
con gold estandar pero con limitaciones metodoldgicas. En general, resultados
consistentes entre estudios o la mayoria de ellos.

Estudios de “baja calidad”: Estudios descriptivos (series de casos), otros estudios no
controlados o con alto potencial de sesgo. En pruebas diagnosticas, estudios sin gold
estandar. Resultados positivos en uno o pocos estudios en presencia de otros estudios
con resultados negativos.

Informacion insuficiente: Los estudios disponibles no permiten establecer la efectividad o
el balance de beneficio/dafio de la intervencion, no hay estudios en el tema o tampoco
existe consenso suficiente para considerar que la intervencion se encuentra avalada por
la practica.
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