EPILEPSIA
Epilepsia  es un estado patológico crónico, de etiologías múltiples, que se caracteriza por la repetición de fenómenos paroxísticos inducidos por una disfunción bruscas de las neuronas cerebrales.
Es una condición caracterizadas por crisis epilépticas recurrentes (al menos 2), no provocadas. Las crisis múltiples que ocurren en un período de 24 horas se consideran como un evento simple. Los individuos que padecen convulsiones febriles o neonatales se excluyen de esta definición.

· Es uno de los motivos de consulta más común en la neurología pediátrica.
· Al menos 6-7% de los niños menores de 5 años presentan alguna vez una crisis convulsiva.

· Alrededor del 75-90% de las epilepsias se desarrollan antes de los 20 años.

· La prevalencia de epilepsia en la población infantil chilena es de 17 por 1000 habitantes.

· 5% de los niños con convulsiones febriles presentan un Status.

· El 84% de los Sd. Convulsivos  se producen entre los grupos etarios de 0 a 5años.

Etiología:

Lesiones  primarias
· Malformaciones groseras del  SNC (agenesia del cuerpo calloso)

· Lesiones disgenéticas  menores (sustancia gris heterotópica)

· Trastornos neuropatológicos post asfixia 

Lesiones secundarias
· Incremento de las demandas energéticas y metabólicas

· Disminución de la perfusión cerebral y de los aportes de los sustratos básicos (O2 y glucosa) 

· Hipertermia, hipoglicemia, hipotensión y la hipoxia

· Excitotoxinas producen aumento del calcio intracelular
Fisiopatología:

· Alteraciones de la estructura neuronal y glial, particularmente en corteza cerebral e hipocampo, con formación de una red anómala:

· pérdida neuronal

· anomalías en la conformación de las dendritas

· reorganización que modifica la conectividad neuronal

· gliosis (aislamiento de redes neuronales)

· Alteraciones de la función neuronal y glial, con aumento de la excitabilidad: 

· cambios en la permeabilidad a iones, por cambios en su distribución o función

· aumento de conexiones excitatorias o disminución de conexiones inhibitorias por alteración del número o función 

· aumento de la neurotransmisión excitadora o disminución de la neurotransmisión inhibidora, por alteraciones de la síntesis, metabolismo o recaptura de neurotransmisores
· Desequilibrio:
· Actividad inhibitoria - excitatoria de los neurotransmisores

· Iones intra - extra celulares

· Disfunción glial 

Clasificación de Crisis
I - Parcial  
 A. Ataques parciales con sintomatología elemental, sin alteración de conciencia. 

     1. Con síntomas motores (incluye convulsiones jacksonianas) 

     2. Con síntomas sensoriales o somatosensoriales especiales. 

     3. Con síntomas autonómicos. 

     4. Con síntomas psíquicos. 

     5. Formas compuestas (ataques parciales complejos sin pérdida de la conciencia). 

 B. Ataques parciales con sintomatología compleja (lóbulo temporal o psicomotoras), con alteración de conciencia. 

       1. Inicio parcial simple seguido con alteración conciencia 

       2. Inicio con alteración de conciencia 

 C. Parciales secundariamente generalizadas. 

        1. Parcial simple secundariamente generalizada. 

        2. Parcial compleja secundariamente generalizada. 

        3. Parcial simple secundariamente parcial compleja y secundariamente generalizada. 

II - Generalizadas
· Ausencias (pequeño mal) 

· Ausencia atípica. 

· Mioclónicas (único o múltiple). 

· Clónicas. 

· Tónicas. 

· Tónico-clónicas (grand mal). 

· Atónicas (astática). 

 III - No Clasificables 
Tipos Convulsión más frecuentes   

< 3años: Espasmos epilépticos (24%), Clónicas (20%), Tónicas (17%)
0-15 año: Focales (59%), Generalizadas (30%), Indeterminadas (12%)

ETIOLOGÍA DE LAS CONVULSIONES
                                                     RN          1 –3m        3m – 5a       > 5a 

1. Hipoxia-isquemia             ++++             ++++            --                -

2. Metabólicas                       ++                  ++                +                +

3. Malf. Del SNC                   +                    +                  --                -

4. Abstin. de drogas             ++                   +                  --               -

5. Infecciones                        ++                  ++                 ++             +

6. Enf. Cr. Neonat                ++                   +                   --              -

7. Febriles                             --                    --                 ++++           -

8. Idiopáticas                        --                    --                   ++             ++++

9. Tumores                            --                    --                   --              ++
Según etiología y edad: 
	Neonatales

(hasta 28 días)
	 Asfixia (EHI)

 Hemorragia

 Hipocalcamia

 Hipomagnesemia

 Hipoglicemia

 Hipo hipernatremia
	Infecciones

 Malformaciones del SNC

Alt. Metabólicas

Abstinencia de drogas

Infecciones congénitas (TORCH)

	Lactantes


(1 mes a 2 años)
	Convulsiones febriles 

Enf. crónica neonatal

 Infección: meningitis, encefalitis

 Trauma

 Neoplasia
	Sd. De West

 Enf. Degenerativa

Neoplasias

Idiopáticas


	Prescolascolar a adolescentes

(2 años a 15 años)
	Epilepsia 

Enf. Crónicas

Infección: meningitis, encefalitis

Trauma


	Intoxicaciones

Neoplasia

Enf. Degenerativa

Genopatía

Idiopática


Síntomas: 

· Mirada fija

· Rigidez corporal

· Sacudidas de extremidades

· Alteraciones en la respiración: cianosis

· Incontinencia esfinteriana

· Caídas súbitas sin motivo aparente
· Periodos breves de falta respuesta a estímulos

· Confusión

· Somnolencia o irritabilidad al despertar 

· Parpadeos rápidos

· Somnolencia o desorientación post crisis
Semiología del episodio convulsivo
a ) Inicio de la crisis (aura)

b) Pérdida del conocimiento

c) Componente Tónico - Clónico

d) Periodo postictal
¿Cuántos tipos de convulsiones presenta?

¿Cuándo y a qué edad las crisis comenzaron?

¿Tuvieron relación a un accidente, evento importante o enfermedad (fiebre)?

¿Desde su comienzo, se han presentado en forma irregular o continua? 

¿Cuán frecuentes son? 

¿Se están presentando en forma más frecuente o más intensas? 

¿Existe un aura o presentimiento antes del episodio?

¿Existe algo que generalmente las precipite?

¿Tienen alguna relación con: miedo, golpes, la postura de pie repentina, posición de pie, sueño?

¿Medicamentos, drogas?

¿Puede describir la convulsión desde su inicio hasta el final?

¿El paciente detiene cualquier otra actividad durante el evento?

¿Existen otros síntomas asociados al episodio: cefalea, náuseas, sudoración, vómitos, etc.?

¿Cuánto dura?

¿Existe algo que evite o mejore las crisis?

¿Hay alguien en la familia que tenga algo parecido? 

¿Existe algún pariente con epilepsia?
Exámenes Complementarios:

EEG 

· Tipo de convulsión 

· Orientador en la terapia

· Interpretado junto con la historia clínica 

· EEG normal interictal, no excluye el diagnóstico de epilepsia 

· EEG anormal no certifica la presencia de una epilepsia

Punción lumbar 

· No es de rutina 

· Todo aquel que presenta una convulsión febril (< 1 año, 18 meses relativo)

· Todos los lactantes que presentan una convulsión este o no asociada a fiebre
TAC  o RNM cerebral
· Rasgos dismórficos. 

· Presencia de anormalidades focales repetidas al EEG 

· Antecedentes de convulsiones neonatales

· Convulsiones parciales simples o complejas

· No respuesta a tratamiento con buenos niveles plasmáticos

· Antecedentes de la historia que sugieran organicidad

· Paresia o plejias postictales

· Epilepsias que se inician antes del año de edad

· convulsiones recurrentes

Otros:

· Electrocardiograma,

· Estudio de reflujo gastroesofágico 

· Electrólitos plasmáticos

· Estudio metabólico

· Polisomnograma

· Monitoreo Video-electroencefalográfico   

· Evaluación psicológica.

CONDUCTA ANTE UNA PRIMERA CRISIS:

SINDROME EPILEPTICO:

      Caracterizado por una agrupación de signos y síntomas que se presenta habitualmente juntos y que incluye:

a)    Tipo de crisis

b)    Etiología

c)    Anatomía 

d)    Factores precipitantes

e)    Edad de comienzo

f)    Severidad

g)    Cronicidad

h)    Ciclo circadiano de la crisis 
Síndromes Epilépticos: 

· 1.- Convulsión Neonatal Familiar Benignas

· 2.- Convulsiones Neonatales Benignas

· 3.- Epilepsia Mioclónica Infantil Benigna

· 4.- Epilepsia Ausencia Infantil

· 5.- Epilepsia Ausencia Juvenil

· 6.- Epilepsia Mioclónica Juvenil
SINDRÓME DE WEST
Espasmos infantiles, espasmos masivos
· Espasmos infantiles

· Compromiso del desarrollo psicomotor con progresivo retardo 

· Hipsarritmia

· Mayor frecuencia en varones antes de un año de edad.

· El pronóstico se basa en la terapia precoz con ACTH, corticoides, vigabatrina, topiramato.

· Existen numerosas causas del Sd. de West, que incluyen el daño encefálico pre y post natal, los Sd neurocutáneos, malformaciones cerebrales, trastornos metabólicos.
SINDRÓME DE LENNOX GASTAUT
· Niños entre 1-8 años principalmente en edad preescolar

· Crisis variadas y  repetitivas

· Presentan status epilépticos de crisis tónicas

· El control de las crisis es difícil

· Deterioro psíquico progresivo, cambios y trast. de personalidad, hasta retardo mental

· Un 60% se presenta en niños que tienen una encefalopatía previa, y a veces puede ser primario

TRATAMIENTO

Crisis parciales
· Droga de elección: Carbamazepina, Oxcarbazepina, Ácido Valproico, Topiramato, Lamotrigina, Fenitoína
Crisis generalizadas


· Droga de elección: Ácido Valproico

· Drogas de segunda línea: Carbamazepina, Oxcarbacepina y Fenitoína (sólo en generalizadas primarias no mioclónicas), Lamotrigina y Topiramato
Tratamiento Farmacológico Gral:
Principio activo
             Sigla
Dosis mg/kg./día)
     Nivel terapéutico ug/ml

· Carbamazepina
CBZ
10-30
 3
                     4-12

· Acido Valproico
AVP
30-60 
 3
                    50-100

· Fenitoína
              FNT 
8-10
 2 
                   10-20

· Fenobarbital
               FBT   5-7      2                            20-30

· Oxcarbacepina
OXC
20-30
 2
                   15-45

· Etosuximida
              ESM   15-30  2
                   40-100

· Primidona
              PRM
18-20
 2
                   20-30 como PB

· Vigabatrina
              VGB  40-80
 2
                   Poco valor

· Clobazam
              CLV
0,5-1,5
2 ( 3 )
                   Poco valor

· Clonazepam
              CZP
0,1-0,2
2 ( 3 )
                   Poco valor

· Felbamato
             FBM
30-45  
2
                   Poco valor

· Gabapentina
             GBP
60-120
2 ( 3 )
                   Poco valor

· Lamotrigina
             LTG
2-5
2
                   Poco valor
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El riesgo individual de recurrencia se establece 


con la ayuda de los siguientes factores predictivos





 EEG: Normal	     	EEG: anormal	       		EEG: anormal


 RMN: normal	     	 RMN: normal 	       	RMN: anormal		 


		(			      (			       (


 Riesgo recurrencia      Riesgo recurrencia  		Riesgo recurrencia


		24%			 64%		   		80 – 90%








