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1. NOMENCLATURA Y TERMINOLOGIA

Con el fin de mejorar el conocimiento de los
avances cientificos en el area de los trastornos
paroxisticos en general y de la epilepsia en par-
ticular se han propuesto distintas definiciones
y términos que es necesario manejar adecua-
damente.

+ Convulsion. Fenémeno motor, pero am-
pliable a cualquier cambio en el estado o
comportamiento del individuo, de origen
cerebral (epiléptico o no).

+ Episodio paroxistico-crisis. Modificacion
brusca, inesperada y generalmente breve en
el estado del individuo (nivel de conciencia-
alerta, conductual, cognitivo, motor, sensi-
tivo, sensorial...) de causa epiléptica o no
epiléptica.

« Crisis epiléptica. Presencia transitoria de
signos o sintomas debidos a una actividad
eléctrica anormal, excesiva y sincrénica del
cerebro.
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« Crisis epiléptica sintomatica aguda o provo-

cada. Producida por la accién de un factor
transitorio y reversible (metabdlico, téxico,
estructural, infeccioso o inflamatorio) que re-
duce el umbral de crisis en el cerebro normal.
No se debe catalogar de epilepsia a priori.

Crisis epiléptica tnica. Crisis epiléptica que
ha ocurrido una sola vez en la vida y en |a
que no se reconoce un factor desencade-
nante.

Epilepsia. Alteracion cerebral cronica ca-
racterizada por la predisposicién duradera
a presentar crisis epilépticas junto a las con-
secuencias neurocognitivas, psicolégicas y
sociales propias de su etiologia y patogenia.

Sindrome epiléptico. Conjunto de signos
y sintomas que incluye uno o varios tipos
concretos de crisis, EEG caracteristico, edad
de comienzo, gravedad, pronostico y trata-
miento especificos. No todas las epilepsias
se podran enmarcar en sindromes epilépti-
cos especificos.
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+ Constelacion epiléptica. Trastornos epilép-
ticos asociados a una causa caracteristica
(Epilepsia del Idbulo temporal por esclerosis
mesial, epilepsia con crisis gelasticas asocia-
da al hamartoma hipotalamico, sindrome
de hemiconvulsién-hemiplejia, epilepsia fo-
cal continua en el sindrome de Rasmussen),
cuyo reconocimiento implica consecuencias
terapéuticas o de pronostico, pero no llega
a constituir un sindrome.

+ Encefalopatia epiléptica. La actividad
epiléptica en si misma contribuye a altera-
ciones cognitivas y de comportamiento, mas
alla de lo que podria deberse a la patologia
subyacentey que pueden persistir o empeo-
rar con el tiempo.

+ Encefalopatia epiléptica y del neurodesarro-
llo. Epilepsia de inicio temprano con ulterior
desarrollo psicomotor y cognitivo alterados
en la que la patologia subyacente, frecuente-
mente de origen genético, contribuye tanto
omas que la actividad epileptiforme al dafio
en el desarrollo neurocognitivo (Por ejemplo,
sindrome de Dravet, sindrome de Rett, etc.

- Epilepsia refractaria. Aquella en la cual las
crisis persisten a pesar de la administracion
de dos farmacos en monoterapia o en com-
binacién, con una pauta adecuada y bien
tolerados.

« Estatus epiléptico. Persistencia de actividad
epiléptica continua durante 30 minutos o
mas o 2 crisis sin recuperacion de conciencia
entre ellas.

+ Definicion operativa de estatus epiléptico.
Crisis generalizada que se prolonga mas alla
de 5 minutos.
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2. SEMIOLOGIA BASICA DE CRISIS

Ver Tabla 1.

3. CLASIFICACION DE CRISIS

La Liga Internacional Contra la Epilepsia
(ILAE, por sus siglas en inglés), fundada en
1909, es el organismo que, en base a los co-
nocimientos cientificos que han ido recaban-
dose en epilepsia a lo largo del tiempo, ha
establecido una clasificacion evolutiva de los
tipos de crisis, tipos de epilepsia y sindromes
epilépticos.

En cuanto a la clasificacién de las crisis, estas
se dividen clasicamente en:

Crisis generalizadas. Aquellas que se originan
en un area o localizacion que difunde rapi-
damente a través de redes o circuitos cere-
brales de distribucion bihemisférica. Pueden
incluir estructuras corticales y subcorticales,
aunque no necesariamente afectan al cortex
completo.

Crisis focales. Aquellas que se originan en cir-
cuitos locales limitados a un hemisferio, de
caracter mas o menos extenso.

La ILAE establecié en 2017 una clasificacion
basica de tipos de crisis y otra expandida que
se muestra en la Tabla 2. Asi, las crisis se clasifi-
caran en funcion de su inicio, afectacion de con-
ciencia / estado de alerta, fenémenos motores
/no motores y sintomas focales presentes. Los
cambios mas importantes que se producen a
partir de la clasificacién de 2017 con respectoa
la previa del afio 1981 establecidos por la ILAE
son los recogidos en la Tabla 3.
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Tabla 1. Semiologia basica de crisis.
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Crisis tonica
+ Rigidez muscular brusca y sostenida
* Leves y localizadas o bien extensas y masivas

» EEGictal: actividad rapida de bajo voltaje o ritmos rapidos a9-10 Hz

Crisis clonica
« Sacudidas musculares ritmicas
» Focales o difusas

+ EEG ictal: actividad rapida paroxistica (>10 Hz) y ondas lentas (OL)

Crisis tonico-clonica
+ Crisis generalizada

» Fase inicial de contraccion ténica global de breve duracion,
seguida de una fase de sacudidas musculares ritmicas o clonias

« En ocasiones, mordedura de la lengua, escape de orina y apnea
con cianosis

+ EEG ictal: patron de ritmos rapidos (fase tonica) y posteriores
ondas lentas (fase clonica)

Crisis mioclénica
» Sacudidas musculares
* Rapidas, bruscas, ritmicas, breves <100 ms

+ Predominio axial y proximal de las extremidades, aunque
pueden afectar cualquier drea corporal

+ Bilaterales y simétricas

+ EEG ictal: complejos de polipunta-onda (PPO) o puntas y ondas
agudas (OA)

Espasmos epilépticos

+ Contraccion stibita musculatura proximal y tronco
« Flexion, extension o mixtos

+ Duracion: 1s

+ Series 0 salvas

» Al despertar o en adormeciemiento

+ EEG desorganizado-hipsarritmia o focal

Crisis atonica
» Pérdida brusca del tono muscular

» Caida cefalica o bien caida completa al suelo si afecta a la
musculatura axial

» EEG ictal: descargas de PPO con posterior depresion del trazado
o desincronizacion del mismo

Ausencia tipica

» Desconexion del medio o cese de actividad
+ Inicio y final bruscos

» Duracion breve

» Puede asociar parpadeo ritmico, desviacion de la mirada hacia
arriba, movimientos automaticos de chupeteo o bien sintomas
vegetativos

» Desencadenada por hiperventilacion
+ EEG ictal complejos de punta-onda (PO) 3 Hz

« EEG interictal normal

Ausencia atipica

+ Desconexion del medio

+ Inicio y fin mas graduales e insidiosos

» Duracién mas prolongada

» No se precipitan por la hiperventilacion

+ EEG ictal: brotes complejos de PO irregular (2-2,5 Hz), actividad
rapida u otro tipo de actividad paroxistica

» EEG interictal: actividad de fondo anormal, puntas y complejos
de punta-onda lenta (POL)

EEG: electroencefalograma.

Desde la primera crisis, hemos de pensar ya en
la posible etiologia del proceso que puede ser
estructural, genética, metabdlica, infecciosa,
inmunoldgica, o desconocida. En ocasiones las
causas pueden ser multiples y deben reflejar-

se en la codificacién diagnostica (por ejemplo,
crisis de etiologia infecciosa/inmunoldgica en
el contexto de encefalitis anti-NMDA posher-
pética o crisis de etiologia genética/estructural
en esclerosis tuberosa, etc.).
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Tabla 2. Clasificacion de las crisis.
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Focal

Generalizada

Desconocida

Alerta / alerta reducida
Motor

Automatismo
Aténico

Clénico

Espasmos epilépticos
Hipercinético
Mioclonico

Tonico

No motor
Autondémico

Blogueo actividad
Cognitivo

Emocional

Sensorial

Motor

Tonico-clénico

Clénico

Tonico

Mioclénico
Mioclénico-ténico-clénico
Mioclénico-atonico
Aténico

Espasmos epilépticos
No motor (ausencia)
Tipica

Atipica

Mioclonica

Con mioclonia palpebral

Motor
Tonico-clénico
Espasmos epilépticos
No motor

Blogueo actividad
No clasificable

Focal a T-C bilateral

Tabla 3. Ultimos cambios en la nomenclatura para clasificar las crisis de la ILAE.

CAMBIOS ILAE | Reemplazo de parcial por focal

Ciertas crisis pueden ser focales, generalizadas o de inicio desconocido

El nivel de alerta es utilizado para clasificar las crisis focales

Los términos discognitivo, parcial simple, parcial compleja, psiquica y secundariamente generalizada son eliminados

Nuevas crisis focales: crisis con automatismos, con cambios autondmicos, detencion del comportamiento,
cognitiva, emocional, hiperquinética, sensorial y crisis focal con evolucién a bilateral tonico-clénica

mioclonica-atdnica y espasmo epiléptico

Nuevas crisis generalizadas: ausencia con mioclonia palpebral, ausencia mioclénica, mioclonica-ténica-clonica,

3. DEFINICION PRACTICA DE EPILEPSIA

+ Al'menos dos crisis no provocadas con > 24
h de intervalo entre ellas.

+Una crisis no provocada unida a la probabi-
lidad de presentar nuevas crisis durante los
10 anos siguientes, similar al riesgo general
de recurrencia tras la aparicion de dos crisis
no provocadas (al menos el 60%).

- Diagndstico de un sindrome epiléptico.

3.1. Clasificacion de los tipos de epilepsia

Deberemos utilizar los términos de epilepsia
focal, generalizada, combinada o desconocida
dependiendo del tipo predominante de even-
tos, describiendo todos los tipos de crisis que
presenta el paciente para una mejor catego-
rizacion.

La terminologia de epilepsia idiopatica, crip-
togénica o sintomatica queda desplazada por
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genética, estructural, metabdlica, inmune o
desconocida.

Ademas, se debe sustituir la catalogacion de
epilepsia benigna por el de autolimitada o far-
macosensible y el de maligna o catastréfica por
refractaria o farmacorresistente.

3.2. Clasificacion de los sindromes epilépticos

Atendiendo a la edad de aparicion, el tipo de
crisis, el correlato eléctricoy la epilepsia asocia-
da, asi como alas posibles causas de esta, junto
a sus comorbilidades, se establece la denomi-
nacion de cada sindrome epiléptico expuesto
en la propuesta de la ILAE en 2010 y que se
ampliara en los siguientes capitulos.

4. ANAMNESIS Y EXPLORACION FiSICA
EN EPILEPSIA

4.1. Anamnesis

La elaboracion de una historia clinica ordenada,
detallada y precisa es un elemento indispen-
sable para establecer el hilo diagnostico del
fenémeno paroxistico y de su posible caracter
epiléptico o no epiléptico (TPNE).

Seinterrogara a las personas que presenciaron
las crisis y al propio paciente (si este es capaz de
explicar y recodar su experiencia) registrando
los siguientes aspectos:

4.1.1. Descripcién minuciosa del evento
paroxistico, del contexto previo
y de la situacion posterior al mismo

Contendra informacion acerca de:

+ Precipitantes o agravantes, tales como pri-
vacion de suefio, fiebre o infeccién conco-
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mitante, cansancio fisico, estrés psiquico,
factores emocionales, estimulos sensoriales
(visuales, auditivos, olfatorios...).

Relacion con el ritmo vigilia-suefio: al ador-
mecerse, al despertar, en suefio, durante los
despertares o alertamientos.

Fendmenos previos a la crisis: cambio con-
ductual, malestar indefinido, prédromos
de sincope, sensacion de aura (digestivas,
sensoriales, autondmicas, etc.).

Inicio brusco o gradual de la crisis.

Valoracion del nivel de conciencia y respues-
ta a estimulos durante la crisis.

Descripcién con las palabras empleadas
por los observadores del evento, sefialando
sintomas motores, sensitivos, sensoriales,
psiquicos, fonatorios y autondmicos, y au-
tomatismos motores (simples o complejos).

Descripcion de las anomalias asociadas al
fenédmeno critico: facies, coloracién, posi-
cién y tono corporal, posicién y motilidad
ocular, pupilas, salivacion, incontinencia de
esfinteres, frecuencia cardiaca, respiracion,
sintomas digestivos, etc.

Duracién del episodio critico, con frecuen-
cia dificil de precisar y sobreestimada. Es util
que los observadores describan las activida-
des que efectuaron durante la crisis.

Descripcion de la poscrisis: recuperacion es-
pontanea o bien cambios poscriticos (som-
nolencia, desorientacion, agitacion, confu-
sion, amnesia, cefalea, védmitos, alteracién
del lenguaje, paresia focal, etc.).
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4.1.2. Antecedentes personales

« Factores prenatales, perinatales y posnata-
les de interés neurolégico.

+ Desarrollo psicomotor y rendimiento fisico,
cognitivo y verbal actuales, asi como perfil
conductual y social.

- Anotacién temporal y descripcion de episo-
dios paroxisticos previos.

- Patologias sistémicas relacionables, tra-
tamientos farmacolégicos o contacto con
toxicos.

« Antecedente de traumatismo craneal o in-
feccion sistémica o de SNC.

4.1.3. Antecedentes familiares
- Epilepsia o crisis febriles.

+ Enfermedades degenerativas del SNCinclu-
yendo errores innatos del metabolismo.

- Discapacidad intelectual, trastornos del
neurodesarrollo (TEA, TDAH, TEL...).

« Otra patologia sistémica, neurologica o psi-
quidtrica.

+ Patologia sindrémica o malformativa.

+ Muertes inesperadas o precoces. Arritmias
letales. Sincopes repeticion.

+ Consanguinidad.
4.2. Exploracion fisica

En todo paciente con un primer evento paroxis-
tico deberemos realizar una exploracion fisica

s » Nomenclatura, semiologfa y clasificacion de crisis, epilepsias y sindromes epilépticos

sistematica y completa en busca de signos de
otros trastornos distintos a la epilepsia (signos
de infeccién, soplo o arritmia cardiaca, edemas,
signos de deshidratacion...). Por otro lado, bus-
caremos otros signos propios de la presencia
de trastornos neurolégicos subyacentes con-
sistentes en dismorfias, a veces caracteristicas
de sindromes genéticos especificos, discromias
que esconden trastornos neurocutdneos u
otros signos de disfuncion neurologica que
puedan reflejar encefalopatia, afectacion neu-
rolégica focal u otros fenémenos asociados. Se
incluira dentro de la misma:

« Exploracién pediatrica general. Somato-
metria, constantes vitales, estado general,
trofismo nutricional y desarrollo corporal,
lesiones cutaneas (discromias, exantemas),
soplos o arritmias, signos de dificultad respi-
ratoria, visceromegalias, dismorfias, signos
malformativos menores, deformidades es-
queléticas, signos de traumatismo externo,
motilidad cervical y signos meningeos.

« Exploracion neuroldgica sistematizada y
adecuada a la edad del paciente.

— Neonatal. Craneo (tamario, forma, fon-
tanelas, suturas), nivel de alerta, umbral
de reactividad, actividad motora esponta-
nea (patrén de movimientos generales)y
ante estimulos, motilidad ocular y facial,
pupilas, tono y trofismo muscular, refle-
jos osteotendinosos (ROT), clonus aquileo,
reflejo cutaneo plantar (RCP), reflejos ar-
caicos, sinergias, movimientos anormales
y reactividad postural.

— Lactante. Craneo (tamafio, forma, fonta-
nelas, suturas), contacto e interaccion so-
cial y sensorial, motilidad oculary mimica
facial, pupilas, fondo de ojo, tono, fuerza,
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motilidad global, trofismo, ROT, clonus
aquileo, RCP, actividad postural (dectbi-
to supino, decubito prono, sedestacion,
bipedestacidn, marcha), reflejos arcaicos,
reflejos de apoyo y del paracaidas, reacti-
vidad postural y movimientos anormales.

- Nifo. Conciencia-alerta, perfil cognitivo,
linglistico y conductual; interaccion so-
cial, pares craneales, pupilas, neurosen-
sorial, fondo de ojo, sistema motor, sis-
tema sensitivo, marcha y sus variantes,
pruebas cerebelosas, apraxias y agnosias,
movimientos anormales.

5. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS EN EPILEPSIA

Las exploraciones complementarias de rele-
vancia diagnostica en |a epilepsia y los tras-
tornos paroxisticos no epilépticos se resumen

en pruebas de laboratorio, neurofisiolégicas y
de neuroimagen (Figura 1).

5.1. Pruebas de laboratorio

+ Especialmente ante un primer episodio, ana-

litica general con hemograma y bioquimica
sanguinea para detectar principalmente al-
teraciones idnicas, metabdlicas o elevacion
de pardmetros de infeccién. Debe incluir per-
filiénico, glucémico, hepatico, renal, tiroideo
y metabolico basico con amonio, lactico y
equilibrio acido-base. En ocasiones también
es de utilidad para el diagnéstico etioldgico el
estudio de lainmunidad sérica del paciente.

Analisis del liquido cefalorraquideo (LCR):
citoquimica, estudio microbioldgico e inmu-
nidad en LCR para descartar infecciones de
sistema nervioso central, patologia inflama-
toria/inmunitaria o alteracién de sus meta-

Figura 1. Herramientas clinicas necesarias para el diagnéstico de las epilepsias.

Neuroimagen ‘

Exploracién
fisica

Laboratorio
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bolitos, como la hipoglucorraquia en el déficit
de glucosa cerebral o el aumento de lactato
entrastornos metabolico-mitocondriales. No
sera necesario si se reconoce un determinado
sindrome por el tipo de crisis, por ejemplo, en
una adolescente con mioclonias al despertar
que acude a Urgencias por una primera crisis
generalizada ténico-clénica.

+ Niveles plasmaticos de farmacos antiepilépti-
cos, especialmente en epilepsias refractarias
oen mal control de crisis, sospecha de incum-
plimiento terapéutico o cuando se estén em-
pleando farmacos con potencial toxicidad.

+ Estudios genéticos. Se reservan para la
consulta especializada. El diagnéstico cau-
sal de las epilepsias, especialmente el de
las encefalopatias epilépticas y sindromes
relacionados, se ha esclarecido en los ulti-
mos afios gracias al avance en las técnicas
de diagnostico genético molecular, consti-
tuyéndose como pruebas diagnosticas de
notable rendimiento. Los arrays CGH, los
paneles de genes y el exoma clinico, como
pruebas disponibles en la practica médi-
ca actual, han facilitado el diagndstico de
multiples entidades hasta hace pocos afos
desconocidas (SCN1A, CDKL5, KCNQ2, inv-
dup 15...) mejorando la adecuacion de las
terapias empleadas en las distintas epilep-
sias de causa genética.

« Estudios metabélicos avanzados para de-
tectar esencialmente errores congénitos
del metabolismo que cursan con epilepsia
(déficit de piridoxina, acidurias organicas,
HGNK, déficit de biotinidasa, déficit de
creatina cerebral...) y cuyo tratamiento es-
pecifico puede mejorar el prondstico global
del paciente y el control de crisis.

s » Nomenclatura, semiologfa y clasificacion de crisis, epilepsias y sindromes epilépticos

5.2. Estudios neurofisiolégicos

El electroencefalograma (EEG) es una técnica
que registra la actividad eléctrica originada
por las neuronas de la corteza cerebral. Con-
tinda siendo una herramienta clave en el es-
tudioinicial de los episodios paroxisticos y del
tipo de crisis y de la epilepsia correspondiente,
categorizando los distintos sindromes epilép-
ticos especialmente si se combina con el re-
gistro concomitante en video (video-EEG). Sin
embargo, un EEG intercritico alterado no es
sinénimo de epilepsia. Por otra parte, existen
pacientes epilépticos que pueden mostrar EEG
normales en las primeras fases de su enferme-
dad o que precisan otras formas de estimular
la actividad eléctrica patoldgica. Por lo tanto,
el EEG se utiliza para apoyar, confirmar o mo-
dular el posible diagnéstico realizado a partir
de la descripcién del fenémeno paroxistico,
de la sospecha clinica y de Ia historia clinica
completa.

Existen diferentes formas de intensificar la ac-
tividad epiléptica, tales como la privacion de
suefio, la estimulacién luminosa, la hiperven-
tilacién o la exposicion ante diferentes estimu-
los (sonidos, vision de geometrias, emociones,
lectura-escritura-musica...). Siempre que sea
posible, es recomendable contar con un regis-
tro que abarque vigilia y suefio, dado que mu-
chas anomalias eléctricas y crisis clinicas solo
podran observarse en suefio profundo o duran-
te la transicion suefio-vigilia. En ocasiones, el
registro de suefio nocturno completo (polisom-
nografia nocturna) es la base del diagnéstico
de sindromes epilépticos y encefalopatias que
apenas muestran actividad critica en vigilia
(POCSL-ESES). El video-EEG continuo o Holter-
EEG se ha mostrado util para registrar activi-
dad eléctrica ictal o establecer el diagndstico
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de seudocrisis. El EEG integrado por amplitud
identifica crisis subclinicas en neonatos de
riesgo. Actualmente el registro con electrodos
profundos y mapeado de electrocorticografia
posibilita mejores resultados en la cirugia de
la epilepsia.

5.3. Pruebas de neuroimagen

Son de importancia capital en el diagndstico
etiologico de la epilepsia y de los trastornos
neurolégicos relacionados y se muestran como
el tercer pilar sobre el que asienta el diagnésti-
co, juntoa la historia clinicay las pruebas neu-
rofisiolégicas. No obstante, no es necesaria si
estamos ante sindromes reconocibles como
la epilepsia rolandica o la de tipo ausencia
infantil.

+ Laresonancia magnética cerebral es |a téc-
nica de neuroimagen mas adecuada en el
estudio de la epilepsia, especialmente cuan-
do se trata de formas focales, para detec-
tar alteraciones estructurales subyacentes
(malformativas, tumorales o lesionales)
y que en ocasiones puedan ser objeto de
reseccion quirurgica. Los estudios protoco-
lizados para epilepsia que retinen secuen-
cias espaciales y de contraste especificas
(espectroscopia, difusién) asi como el uso
de dispositivos de mayor potencia (3T, 7,5T)
o combinados con otras técnicas como PET-
FDG o SPECT facilitan la localizacién del foco
epileptogeno.

+ Laecografia cerebral se muestra como téc-
nica accesible y Util en el neonato y lactan-
te con fontanela permeable para detectar
patologia malformativa, areas sugerentes
de hipoxia-isquemia, hemorragia, masa o
hidrocefalia causantes de crisis.

+ La TCcraneal se reserva como instrumento
para el diagndstico urgente en nifios con
afectacion del estado general, encefalopa-
tiaaguda oimposibilidad para realizar reso-
nancia cerebral.
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