EPILEPSIA Y NEUROPSICOLOGIA

Epilepsia: clasificacion para un enfoque diagnéstico
segun etiologia y complejidades

Carlos Medina-Malo

Introduccién. En nuestra experiencia docente, hemos tenido la necesidad de recurrir a algunas herramientas que le per-
mitan al estudiante, al médico y al especialista hacer un diagnéstico oportuno para iniciar un tratamiento lo mds exacto
posible, de manera que el paciente pueda tener un mejor prondstico.

Desarrollo. Por eso, basandonos en las diferentes clasificaciones de la Liga Internacional contra la Epilepsia desde los afios
sesenta hasta la fecha, hemos disefiado un sistema de clasificacién segun la historia clinica y la semiologia de las crisis
que nos permita diferenciar las epilepsias primarias de las secundarias. De esta manera, podemos enfocar los sindromes
epilépticos frente a los sindromes neuroldgicos con epilepsia, agrupandolos de acuerdo con su complejidad en cuatro
subgrupos: primarios (I: etarios; II: no etarios) y secundarios (lll: secuelares; IV: enfermedades médicas y quirtrgicas). A
esto se le agrega la presentacion clinica dividida en cuadros leves, moderados, graves y catastréficos, sin desconocer el

sustrato genético en todas ellas, para diferenciar la nominacién de la nosologia.

Conclusién. En representacion de la Liga Central contra la Epilepsia de Bogotd, describimos esta herramienta para su apli-
cacion en la docencia y practica médica para este grupo de pacientes.

Palabras clave. Complejidad. Epilepsia primaria. Presentacidn. Secundaria. Sindromes.

Introduccion

La epilepsia como entidad médica siempre se ha
considerado una enfermedad; desde el punto de vis-
ta nosoldgico, la epilepsia es una condicidon que va a
depender, en primer lugar, de la etiologia, teniendo
en cuenta los factores de riesgo que se encuentran
en la historia clinica.

Desde hace 40 anos, la Liga Internacional contra
la Epilepsia (ILAE) ha tratado de unificar el criterio
de los neurdlogos en torno a una tnica clasifica-
cién, con el objetivo de facilitar el proceso de acce-
der a un diagnéstico lo mas exacto posible.

La primera clasificacién de la ILAE en 1969 [1]
tuvo un enfoque bésicamente clinico. Proporcioné
un sistema estdndar que fue eventualmente acepta-
do en todo el mundo; en ella se establecia una dico-
tomia entre las epilepsias generalizadas y parciales.

La clasificacién de Kioto, en 1981 [2], se orientd
hacia las crisis, definidas como crisis focales (par-
ciales/locales) sin afectaciéon de conciencia (sim-
ples) y con afectacién de conciencia (complejas);
crisis focales con generalizacién secundaria; y se
incluyé una nueva categoria de crisis no clasifica-
das. Se basaba en la clinica de cada tipo de crisis
relacionadas con las caracteristicas electroencefa-
lograficas y el sustrato anatémico.
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En Nueva Delhi, en 1989, la clasificacién se en-
focé en los sindromes epilépticos e intentd clasifi-
carlos por etiologia [3]. Se utilizaron los términos
idiopatico, criptogénico y sintomatico. La expresiéon
‘idiopatica’ se utiliz6 para determinar pacientes cuyo
cuadro genético se empezaba a conocer. El término
‘criptogénico’ se usé para clasificar las epilepsias que
se presumian sintomadticas, pero de las que no se
tenia seguridad sobre su etiologia. El término ‘sin-
tomatico’ hizo énfasis en las epilepsias secuelares y
enfermedades neuroldgicas con epilepsia.

En el afio 2001, en Buenos Aires [4], se habl6 de
las crisis autolimitadas, no autolimitadas y reflejas.
Por lo tanto, se agrup6 e integré tanto la clasifica-
cién de crisis, como la de sindromes, trastornos o
enfermedades neuroldgicas que cursan con epilep-
sia, su etiologia y su efecto sobre la calidad de vida.
Con esto, la ILAE planted los cinco ejes:

— Eje I: semiologia de las crisis.
— Eje 2: clasificacion de las crisis.
— Eje 3: sindrome.

— Eje 4: etiologia.

— Eje 5: psicosocial.

En 2009, en Budapest, se hizo una revisién del lis-
tado de sindromes divididos en dos grupos: los que
son de origen genético (poligénico), dentro de los
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cuales se plantean como un subgrupo las canalopa-
tias, y aquéllos con pobre componente genético, y
se estableci6 la diferencia entre sindromes epilépti-
cos y las epilepsias [5].

Llama la atencién la ausencia del reconocimien-
to de las epilepsias reflejas, como una condicién de
riesgo genético que confiere caracteristicas diferen-
tes de evolucidn y respuesta a los tratamientos.

Propuesta de la Liga Central
contra la Epilepsia (LICCE)

Desde hace varios afios, en la LICCE de Bogota se
ha trabajado en el disefio de una herramienta que,
con base en las clasificaciones de la ILAE, sirviera
para hacer el enfoque diagnéstico del paciente de
una manera rapida, sencilla y lo mas exacta posible.
La propuesta se basa en la conviccién de que la
epilepsia, mds que una enfermedad, es una condi-
cién con origen genético o epigenético, y de acuer-
do con la gravedad se hace el diagndstico para poder
definir su tratamiento y establecer el prondstico.

Definicién

El primer paso es definir si la epilepsia del paciente
corresponde a una epilepsia primaria o secundaria.
Para diferenciarlas, se consideran estos aspectos:

— Grupo de las epilepsias primarias: se tiene en
cuenta la historia clinica sin antecedentes de ries-
go prenatal, perinatal o posnatal, examen neuro-
légico normal, posibles antecedentes familiares
de epilepsia, neuroimagenes normales, electroen-
cefalograma de fondo normal con patrén epilep-
tiforme reconocible como primario y evolucién
psicosocial normal hasta el momento de la apari-
cién de la crisis. Los que corresponden a sindro-
mes epilépticos etarios son casi siempre autolimi-
tados; el grupo de los no etarios es de mas dificil
diagnéstico y de evolucién térpida, y la mayoria
de ellos estd asociada con factores desencadenan-
tes, incluyendo los factores cronobioldgicos, don-
de podrian incluirse las epilepsias reflejas.

— Grupo de las epilepsias secundarias: se considera
la historia clinica con factores de riesgo, examen
neuroldgico anormal y neurodesarrollo altera-
do; pueden tener historia familiar de epilepsia u
otras enfermedades neuroldgicas, electroence-
falograma frecuentemente con alteracién de la
modulacién de los ritmos de fondo y paroxismos
epileptiformes con patrén inespecifico, neuro-
imdgenes frecuentemente anormales y evolucién
psicosocial afectada [6].

Complejidad

La complejidad se refiere a la necesidad de orientar
los recursos de salud para enfocar, estudiar y diag-
nosticar al paciente, definir su tratamiento y prever
el pronostico, con miras a brindar orientacién psi-
cosocial y mantener la mejor calidad de vida posi-
ble. Se divide en cuatro subgrupos de complejidad.
Las epilepsias primarias se subdividen en grupo I,
que corresponde a las etarias, y grupo II, que corres-
ponde a las no etarias. Las epilepsias secundarias se
subdividen en grupo III, correspondiente a las epi-
lepsias secuelares, y grupo IV, que corresponde a las
enfermedades que cursan con epilepsia (Tabla I).

Presentacion clinica

Hace referencia a la gravedad de la expresién cli-
nica. Puede variar de expresion leve a moderada o
grave segun la dificultad para lograr el control de
las crisis, la afectacion en el neurodesarrollo y la ca-
lidad de vida del paciente; existe un cuarto grupo,
al que llamamos catastroéfico por la evolucién, cuya
etiologfa puede ser primaria o secundaria: inclui-
mos sindromes como Ohtahara, West, Dravet, Doose,
Lennox-Gastaut, Rassmusen, ESES, Landau-Kleft-
ner, etc., que pueden estar dentro de la complejidad
LILIIIoIV.

La presentacion de la expresion clinica se clasifi-
ca como leve (A), moderada (B), grave (C) o catas-
tréfica (D).

Con el andlisis anterior, se pueden plantear los
cinco ejes de informacién que nos permiten clasifi-
car al paciente.

Historia clinica (semiologia)

Es la principal herramienta de que dispone el cli-
nico. La historia clinica, mds que una recolecciéon
de datos, debe ser la recopilacién de la biografia
del paciente y de su familia (concepcién, gestacion,
parto, etapa neonatal, neurodesarrollo, familiogra-
ma y demds antecedentes) para permitirnos con-
tar con la informacién pertinente que nos ayude a
comprender qué esta pasando, a quién, cémo, d6n-
de y, lo que suele ser mas dificil, el porqué.

Dentro de esta informacién, es importante reco-
nocer los factores de riesgo neurolégico a los que el
paciente ha estado expuesto; algo que, en nuestra
sociedad, tiende a aumentar con el tiempo por los
cambios en el cuidado perinatal en unidades de cui-
dado intensivo neonatal, con notoria disminucién de
la mortalidad, pero, indudablemente, con aumento
de la morbilidad; los todavia deficientes cuidados del
binomio madre-feto en la etapa perinatal, aunados a
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Tabla I. Clasificacion etiopatoldgica de la epilepsia en las enfermedades; se usa la mnemotecnia modificada (adaptado de [8]).

Complejidad | Complejidad Il Complejidad Il Complejidad IV
Primaria Secundaria
Compleja Secuelar Enfermedad
Expresion clinica Generalizada Focal Generalizada Focal Focal Generalizada Focal
Leve (A) Neonatales Prerrolandica Crisis frontales, Metabdlicas, Congénitas,

familiares y parietales, endocrinas, infecciosas,
no familiares, temporales, degenerativas, tumorales,
mioclonia del occipitales inmunoldgicas, iatrogénicas,
lactante, ausencias nutricionales, traumaticas,
infantiles ambientales, toxicas vasculares
Moderada (B) Ausencias Epilepsia de Crisis febriles plus Crisis frontales, Crisis frontales, Metabdlicas,
juveniles, epilepsia la lectura, parietales, parietales, endocrinas,
miocldnica juvenil, paroxismos temporales, temporales, degenerativas,
gran mal del occipitales tipo occipitales occipitales inmunoldgicas,
despertar Panayiotopoulos nutricionales,
ambientales, toxicas
Grave (C) Epilepsia Paroxismos Ohtahara,West, -> Crisis neonatales, Encefalopatia
mioclénica juvenil occipitales tipo Doose, Lennox- mioclonia grave epiléptica
Gastaut Gastaut, ausencia infantil, ESES,
mioclénica Landau-Kleffner,
Kojenikow, focales,
generalizadas
Catastrdfica (D) Ohtahara,West, Crisis neonatales, Encefalopatia

Doose, Lennox-
Gastaut, ausencia
mioclénica

mioclonia grave
infantil, ESES,
Landau-Kleffner,
Kojenikow, focales,
generalizadas

epiléptica

los componentes sociales con el aumento de la ma-
ternidad en las edades extremas, nos obliga a hacer
conciencia de un alto nimero de niflos con alto ries-
go neuroldgico y con daio neuroldgico secundario.

En el examen neuroldgico, se debe hacer énfasis
en la integracién neurosensorial como signo de al-
teracién en el proceso madurativo, porque es indi-
cador de lesion neuroldgica [7-10].

Con el andlisis de los datos de esta biografia se
determina si la epilepsia del paciente corresponde
al grupo de las primarias o de las secundarias.

Crisis (Kioto)

En la historia clinica debe haber una descripcion
detallada de las crisis que facilite la labor de cla-
sificarlas, lo que va a servir de orientacién en el
diagnéstico de algunos tipos de sindromes epilép-
ticos (por ejemplo, aténicas, mioclénicas, ténicas
de suefio, etc.). Las demads crisis (parciales simples,
parciales complejas, generalizadas) se pueden pre-
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sentar tanto en el grupo de las primarias como en el
de las secundarias.

El concepto de crisis generalizada en la actua-
lidad estd en discusion, pero en la practica clinica
nos es util esta clasificacidn para utilizar la semio-
logia como herramienta dentro del diagnédstico.

Esta clasificacién de crisis acordada en Kioto
permite una subdivisién entre generalizadas y fo-
cales en cada una de las cuatro complejidades de
nuestra tabla (Tabla II).

Sindromes (Nueva Delhi)

Pueden ser sindromes epilépticos o sindromes neu-

rologicos con epilepsia. Las epilepsias primarias

pueden describirse como aquellas epilepsias idio-

péticas que hoy en dia se aceptan como de origen

poligénico, dentro de las cuales reconocemos varias

canalopatias. Se dividen en dos complejidades:

— Complejidad I: las denominaremos epilepsias
primarias con distribucién etaria. Corresponde
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Tabla Il. Plantilla bésica.

Complejidad | Complejidad Il Complejidad Il Complejidad IV
Primaria Secundaria
Cromosdémica Canalopatia Secuelar Enfermedad
Generalizada Focal Generalizada Focal Generalizada Focal Generalizada Focal
Leve (A)
Moderada (B)
Grave (C)

Catastrdfica (D)
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a aquellos sindromes epilépticos que dentro de
su definicién presentan un patrén de aparicién
por edades, ya sea con crisis focales o generali-
zadas (crisis neonatales familiares benignas y
ausencias infantiles).

— Complejidad II: incluye las epilepsias con gati-
llos desencadenantes, entre las cuales estan las
crisis febriles, como entidad especial que requie-
re seguimiento, y las epilepsias reflejas; adicio-
nalmente, se encuentran aquellas epilepsias de
pacientes con examen neurolégico, neurodesa-
rrollo y neuroimagenes normales, con pocos o
ningdn factor de riesgo neurolégico, y que pre-
sentan crisis sin configurar uno de los sindromes
del grupo I; varias de ellas son focales y, en ge-
neral, se tratan inicialmente como posiblemente
sintomadticos; su respuesta al tratamiento es me-
jor con medicaciones que se emplean para crisis
de origen genético, mds que para crisis secunda-
rias. Esperamos que en un futuro no muy lejano
se puedan identificar las alteraciones molecula-
res de cada paciente, en estas dos primeras com-
plejidades, de manera que se pueda establecer
el tipo de tratamiento mds adecuado para cada
uno, con menos posibilidad de ensayo y error.

En las dos complejidades siguientes estdn las epi-
lepsias sintomdticas, que consideramos que corres-
ponden a sindromes neuroldgicos con epilepsia;
son aquellos pacientes en los cuales se organiza un
foco epileptogénico, que es el responsable de la ma-
nifestacion clinica y configura una epilepsia secun-
daria, ya sea por un proceso secuelar (complejidad
III) o por una enfermedad (complejidad IV), y que,
ademas de la epilepsia, muestran otra serie de al-

teraciones neurolégicas que dependen de la lesion
con la que cursen (por ejemplo, pardlisis cerebral,
retraso mental) (Tabla I).

Etiologia

Segun la etiologia, las dividimos, como ya se ha ex-
plicado, en dos grandes grupos: epilepsias prima-
rias (de origen genético) y epilepsias secundarias,
que se dividen en secuelares (lesion estética) o en
enfermedades que cursan con epilepsia, las cuales
pueden ser focales (algunas de ellas quirdrgicas) o
generalizadas (manejo médico), agudas o crénicas.
Usamos la mnemotecnia: ‘MEDICINAS TVY TT’
(metabdlicas, endocrinas, degenerativas, inmuno-
légicas, congénitas, infecciosas, nutricionales, am-
bientales, psicoldgicas-psiquidtricas, tdxicas, vas-
culares, iatrogénicas, traumdticas y tumorales) [8].

Calidad de vida
Se tienen en cuenta las condiciones biolédgicas, psi-
coldgicas, sociales e intelectuales del paciente. In-
sistimos en la necesidad de considerar al paciente
como un individuo Unico que requiere un enfoque
integral para definir el mejor tratamiento posible,
brindédndole educacién a él y a su entorno y bus-
cando de esta forma mejorar su calidad de vida.

En estos cuatro aspectos se debe analizar la con-
dicién del desempeno personal de acuerdo con su
edad cronolégica.

Tratamiento

Lo anterior nos permitira diagnosticar, lo mds aser-
tivamente posible, para definir el tratamiento.
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Figura. Resumen: clasificacion de las epilepsias, su complejidad y su expresién clinica.
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En el caso del tratamiento farmacoldgico se in-
tenta, mediante el analisis del mecanismo de ac-
cién, seleccionar los firmacos que contrarresten el
mecanismo epileptogénico y controlen al paciente
con un esquema farmacoldgico racional, con los
menores efectos secundarios posibles, propuesta
que se aplica para todas las complejidades.

En aquellos pacientes de complejidad III y IV que
por su condicién sean candidatos a cirugia de epilep-
sia, la propuesta nos permite realizar la valoracién
en forma oportuna y decidir en forma adecuada,
buscando mejorar el prondstico y la calidad de vida.

Conclusiones

Dentro del concepto de expresién clinica y evolu-
cioén, todos los grupos, especialmente la linea de ca-
tastroficos, los de enfermedades y aquellas epilep-
sias a las que se da el tratamiento incorrecto, tienen
la tendencia a empeorar, pueden cursar hacia una
epilepsia refractaria y pueden llegar a una encefa-
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lopatia epiléptica con deterioro progresivo. De ellos
s6lo algunos logran mejorar su condicién con los
tratamientos actuales.

El pronéstico entonces va a depender del diag-
nostico selectivo de los pacientes, sin dejar de lado
en ningin momento el concepto de predisposiciéon
genética, reconociendo la existencia de los cuadros
mixtos (genética mds secuela), que suelen ser de
dificil control y nos obligan a ser flexibles con los
esquemas de tratamiento.

Aplicando los conceptos expresados, presenta-
mos el esquema utilizado en LICCE para facilitar la
comprensién del cuadro clinico (Figura).
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Epilepsy: classification for a diagnostic approach based on aetiology and complexities

Introduction. In our teaching experience we have had to resort to certain tools that allow the student, physician and
specialist to carry out a timely diagnosis in order to be able to establish the most accurate treatment possible, with a view
to offering the patient a better prognosis.

Development. Hence, based on the different classifications elaborated by the International League against Epilepsy since
the sixties, we have designed a system of classification according to the patient record and the symptomatology of the
seizures that enables us to distinguish primary epilepsies from secondary ones. Accordingly, we can focus on epileptic
syndromes versus neurological syndromes with epilepsy, grouping them together in four subgroups, depending on their
complexity: primary (I: age; Il: not age) and secondary (lll: sequelae; IV: surgical and medical diseases). The clinical
presentation (divided into mild, moderate, severe and catastrophic symptoms) is then added, without neglecting the
genetic substrate in all cases, to be able to differentiate the naming of the nosology.

Conclusions. On behalf of the Bogota Central League against Epilepsy, we outline this tool so that it can be applied in
teaching and in medical practice for this group of patients.

Key words. Complexity. Presentation. Primary epilepsy. Secondary. Syndromes.
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