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PROBLEMAS EN EL MANEJO DE LAS
EPILEPSIAS INTRATABLES *

Por F. RAUL JERI **

RESUMEN

Ciertas formas de epilepsia infantil son muy rebeldes al tratamiento. A
ese respecie se presentan tres observaciones clinicas de sindrome de West, epi-
lepsia miocldnice progresiva y sindrome de Lennox-Gastaut. En el Peri lus epi-
lepsias intratables mds frecuentes en los adulios son causadas por lesiones del
lobulo temporal o por afecciones téxicas, parasitarias o post-infecciosas del en-
céfalo. En relacion a dichas patologias se presentan tres casos de epilepsia aso-
ciados @ equinococosis, cisticercosis e intoxicacién coecainica. La muerte sibita
puede sobrevenir en cualquiera de estos pacientes, como se demuestra en una
joven mujer que padecia accesos de gran mal y crisis parcigles complejas.  Se
revisan las técnicas preventivas recomendadas actualmente para evitar éstas com-
plicaciones en el tratamiento de las epilepsias.

SUMMARY

Seme forms of childhood epilepsy are very dificult to treat, as exemplified
by cases of West syndrome, progressive myoclonic epilepsy and Lennox Castaut
syndrome. In Peri the commoner intractable epilepsies in adults are caused by
temporal lobe lesions or by toxic, parasitical or nost-infectious diseases. Three
cases associated with echinococcigsis, cysticercosis and cocgine intovication are
described. Sudden death may occur in maeny convulsive disorders as shown by ¢
young woman who suffered from tonic.clonic and complex partial seizures.
Current techniques are reviewed to prevent these complications in epileptic pa-

tients.

Pavapras-cLavi:  Epilepsia intratable. Epilepsia en adultes, Peri. Epilepsia
infantil.

KEY woRbDs: Epilepsy, Intractable. Adult epilepsy in Peru. Epilepsy, chil-
dheod.

* Trabaje presentado sl V Congreso Peruano de EEG y Neurofisiclogia Clinica, Lima, soctu-
bre de 1987.

**  Servicio de Neurologia. Facultad de Medicina, Universidad Nacional Mayer de San Mar-
cos. Apartado 5281, Lima-100.
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En un ntdmero considerable de pacientes epilépticos resulta muy dificil
conscguir ¢l simple objetivo de reducir las crisis convulsivas a niveles aceptahles.
Por tanto cabe pregunlarse ;eémo es posible que una enfermedad que se consi-
deré controlada sucesivaincnte por los bromuroes, el fenobarbital, la fenitoina y el
valproato, siga desafiando los afanes terapéulicos de médicos gencrales y especia-
listas, hasta el punto de calificar a muchos de estos casos como intratables?.

Tal vez algunas investigaciones recientes nos ayuden a comprender como
se originan éstos resistentes procesos. Suonvon (1) distingue tres periodos en
la epilepsia generalizada. EI primero es después del primer ataque: hasta el
cince por ciento de la poblacion general tendra un accese no febril en algun mo-
mento de sus vicas. Un segundo ataque ceurrira en el 50% de estos individuos
pocos meses después de la crisis inicial. Fn esta primera etapa la mayor parte
de enfermos serd diagnosticado como epilépticos e inictarin un tratamiento.
En la segunda etapa, dentro de los pocos afios siguientes, alrededor del 70% de
los pacientes sufrirdin un numero pequeno de ataques, usualmente dentro de un
periodo relativamente corte de tiempo y luego entraran en remision, la cual es
peneralmente permanente. Sin embargo, en alrededor del 30% de los pacientes,
la enfermedad evoluciona y no ocurre una rdpida remisién. Este es el grupo de
casos crémices potenciales. La cnfermedad por tanto ha remitido o se ha estahle-
cido (epilepsia crénica). En aquellos con ataques repetidos la adecuada mani-
pulacién del tratamiento puede quizas lograr que un 30 % eventualmente entren
en una prolongads remisidn, pero cuanto més tiempo permanece activa la epi-
lepsia. menos probable es la recuperacidn.

Es asi como dentro de un periodo relativamente corlo de tiempo se iden-
tifica definitivamente a la poblacién con epilepsia erénica. El prondstico depen-
derd ademas del tipo de ataque, particularmente la variedad del acceso imicial.
Con el tratamiento moderno la mayor parte de pacientes entran en rapida remi-
sién, la cual con frecuencia es permanente.

ELwEs v eolaboradores (2) demostraron que los accesos parciales, la his-
toria familiar de epilepsia, la alta frecuencia de ataques tdnica-clénicos antes de
comenzar el tratamiento o las desventajas neurologicas, sociales o psiquiatrieas,
indicaban un pronéstico mas sombrio. Cuante més tiempo continuaban los ataques
después del comienzo del tratamiento. era menos probable conseguir el control. Es-
tos autores consideraron ademds que si ocurrian dos o mds accesos a pesar de la dpti-
ma concentracién anticonvulsivante, debia admitirse el fracase terapéutico con
una sola droga.

Cuando menos parte de esta evolueién podria explicarse por las observa.
ciones de HucHEs (3) quien estudié 1645 trazados electroencefalograficos de epi-
1épticos y los siguié examinando periédicamente por 15 a 40 afios. El parexismo
més comiin, antes de cualquier otro tipo, fue el foco frontal y despues de afectar
otros sectores. aparecic el foco temporal. La mayor parte de enfermos cambiaron
en 6 a 8 afios y estos cambios electroencefalogrificos predecian con toda preeisién
el iipo posterior de ataques clinicos,
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La mayoria de estos pacientes mostraban entonces “spikes” temporales.
La incidencia de focos bilaterales, como opuesta a focos unilaterales temporales,
aumento con la edad a una rata de casi 1% por afo. Los focos del lado dere.
cho generalmente requerian mds del doble de tiempo para manifestar bilaterali-
dad en comparacion con los focos izquierdos. Todos los cambios observados en
las areas temporales requirieron menor tiempo de desarrolle que las de las dreas
parasagitales. El hallazgo mas significative de esta investigacion fue que todos
los tipos de paroxismes eventualmente Ilevaban al desarrello de focos temporales.

Estos cambios electrofisiologicos y clinicos correspondian a veces con le-
siontes anatémicas, como las registradas por NGEL y colaboradores (4) quienes
observaron hemorragias agudas en la comisura anterior, amigdalas y astas de
Ammeon, cn una paciente que murié cn cl 6% dia de un status epilepticus. Sin
embargo, es probable que la esclerosis témporo-mesial, encontrada por FALCONER
(5, 6), como la lesion anatémica mas frecuente en casos de crisis parciales com-
plejas, se debiera a fenémenos anéxicos durante asfixia parcial ictal.

Epilepsias intratebles de le nifiez

Cuando la epilepsia comienza en el primer afio de vida el pronéstico pue-
de ser muy dificil (7). En la practica médica general comunmente ze ohservan
cuatro grupos de pacientes con accesos paroxistices: convulsiones febriles, stetus
epileplicus, epilepsias eriptogenéticas y epilepsias sintomaticas. Las convulsiones
febriles son accesos que duran menos de 30 minutos. En el status epilepticus,
los accesos duran mas de 30 minutos. Esta clasificacion excluye los accesos neo-
natales, los ataques ocasionales y las crisis preducidas por lesiones cerebrales
traumaticas (ver tabla sobre clasificacién de epilepsias).

Eu las convulsiones febriles numerosos investigadores han demostrado que
el prondstico es peor cuanto mds precoz es el comienzo: el 25 a 40% de estos pa-
cientes desarrollan epilepsia, en comparacién con el 5% de todos los individuos
de la poblacién general que sufren un ataque eonvulsive. Los factores de riesgo
para desarrollar epilepsia posterior en este grupo de accesos febriles son historia
familiar de epilepsia, convulsiones complejas, accesos prolongados y aneormali-
dades neurclogicas pre-existentes,

En el sindrome de West puede esperarse recuperacion completa sélo en
el grupo criptogenético o primario, es decir en aquellos nifios que estaban evolu-
cionando normalmente antes del comiecnzo de los espasmos. El desarrollo inte-
lectual normal depende en parte de una terapéutica precoz y adecuada. De
todos los casos de sindrome de West se recuperan el 18%, los casos criptogensti-
cos el 42%, aquellos que reciben corticotropina en el primer mes después del
comienzo se recuperan en una proporcion del 80%. La mitad de los nifios con
sindrome de West exhiben secuelas neurolégicas con una mortalidad de 16%. Es
probable que se desarrolle epilepsia subsecuente en mas del 50% de los pacientes.
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TABLA IN¢
CLASIFICACION INTERNACIONAL DE LAS EPILEPSIAS

EPILEPSIAS PRIMARIAS
LIZADAS

GENERA.

{determinadas genéticamente con penetrancia

vlarin especilica).

AL

1I.

I

1L

ipilepsias can ausencias

1. Ausencia clasica de la nifiez con com-
plejes difusos de 3 Hz con onda ¥
punta.

2. Auscneia de la ecpilepsia mioc aniea
juvenil: mirada {ija, asceiada a com-
plejos difures de 3 6 Hz con maltiples
puntas- . ndzs, durante la wdolescencia.

3. Awencia juvenil con ritmos de 812
11z, difusos.

4. Ausencia micc'énica con camnpiejos de
3-6 1z con puntas.ondas.

5. Auseneia  mioelénica:  mirada  fija.

miovono fraginenlurio. automalismes

y ritmos difusos de 8-12 Hz

. Epifepzias Mioelonicas

1. Epilepsia mioclénica benigna de la lac-
tancia.

2. Epilepsias famil’ares benignas del Sin-
drome de West.

3. Acces's mioclonicus del comienzo de
la nifez ascciados a  eomplejos  de
3.6 Hz con multip’et puntes ondas v sin

relardo mental (Sindrome de Donse).

4. Accesos mioclonices juveni'es de Janz
o access mioc'onicos de la nifier tar-
dia y de la wdnlescencia con complejos
de 4.6 Hx asociados a muliiples pun-
tes andas (Petit mal impulsive; Sin.
dreme de Herpin Janz).

. Epilepsivs con zran mal

1. Hpilepsia clonico-ténico-clonica.
2. Epilepsia ténico-v'dniva.

EPILEPSIAS PARCIALES PRIMARIAS
{determinadas genélicamenle con  pe-

npelranciz clarin  especifica).

. Epilepsia Rolindice con puntas cenlrotem-

porales,
Eptlepsiu Oceipitel benigna con complejos
vecipitales de punta onda.

EPILEPSIAS SECUNDARIAS O SIN-
TOMATICAS PARCIALES

(eausadas por una lesion estruciural},

AL

Iv.

B.

I

V.

1

Fpitepstas Secundarias o sintomdticas par-
cigles sin perdida o sin perturbacicn de
{u ronciencia.

. Epilepsias sensoriomotoras.

. Epilepsius parviales o focales motoras

W

. Epilepsin  parcial continua o Sindro-
me de Kojewnikow,

4. Epilepsias oceipitales,

. EPILEPSIAS SECUNDARIAS O SINTO-

MATICAS PARCIALES CON PERDIDA
0 ALTERACIONES DE LA CONCIEN-
CIA.
1. Epilepsias del Lobule Temporal.
u) Epilepsia medial basal, limbica o
hipocampica.
b) Epilepsia amigdaloide y temporal
anterior o polar.
¢) Epilepsia temporal lateral posterior.
d} Epilepsia opercular o de la nsula
de Reil.
2. Kpilepsia del Lobuls FKrontal
a) Epilepsias einguladas.
by Epilepsias motoras suplementarias.
¢} Epilepsias frontales dorsolalerales.
d} Epilepsias orbitofrontales ¥ pre.
{rontales.
3. Epilepsiaz mediales occipitohipocdmpi-
ras,

EPILEPSIAS  SECUNDARIAS GENE.
RALIZADAS

{causadas por lesidén estructural).

. Epi'epsias Parcial Simple desarrollandose

hacia epilepsia tonico-elomica (epilepsia
seeundaria tonieo-elénica).

Fepusmos infantiles (petit mal propulsive,
encefalopatia infantil micclénica von hip-

sarritmia, Sindrome de West).

. Epilepsias mivclénico-astiticas o epilepsias

aténicas (ataques de caida epilépticos, ac-
cesos tonicos del Sindrome de Lennox-Gas.
laut en nifos con retardo mental },

Epi'epsias miocldnicas progresivas en ado-
lecceatez ¥ en adultos con demencia (epi-
lepsias miveldnicas de Lafora, Unverrichi-
Hunt o

Lundborg-Hartnung, Ramsay

Kuafs).

EPILEPSTAS NO CLASIFICADAS
{Epilepsias Criptogendticas).
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Caso N¢ I (Sindrome de West con atrofia cerebral)

Este nifio fue viste por primera vez al afio y nueve meses de edad por aceesos durante
los ruales extendia bruscamente amb:s miembros superiores, La afeccion comenzd un mes antes
por episodios durante los cua'es desviaba les cjos hacia amrtba. Al principis esporadicos, estos
Irastornos se hicteron muy frecuenles, primero elevaba los globus oculares durante algunes
segundes, después emitia un zonido gutural y luege extend’a ambos brazes: a veces mo-
via los ojos ¥ les brazos simultdneamente. Estos disturbios eran al principio eseasos pero al
cabo de pocas semanas podia lemer 16-18 accesos en la noche y 8-% durante el dia. Simultanea-
mente observaron terpeza en los movimientos y eaidas frecuentes,

El embarazo fue normal. La madre fumé cigarrillos hasta el 9 mes. Parto a iérmine
mediante seceion cesdrea por posicion podalica. Peso 2500 grs. Se ponia de pie a los 4 meses, cami-
naba a los 12 meses, decia palsbras simp’es a los 7 mieses, lloruba ante extrafios a los 8
meses. Nunea fue capaz de caminar bien, ers torpe, con tendencia a caer facilmente. Nunca
aprendié a controlar los esfinteres,

Al examen era un nific blance, llorén, bien nutride, ne caminaba hien, presentaba es-
pasmos de extensién de los miembros superiores, roncantes diseminadoes en los pulmones y cecre-
cion nasal abundante,

El EEG mostré frecuentes paroxismes de ondas agudas y lentas. de elevado voltaje, hila-
terales, difuzas, de ecorta duracién. Durante una erisis de espasma el oxtension de los miem-
bros superiores, re nolaron patoxismos de ondas agudas, seguides de desorganizseién complets
del ritmo de fondo. La investigacién de amincécidos en la sangre y en la vrina fue normal.

Un pediatra receté corticoesteroides pero el pacienle no mejoré. Los espasmos sumen-
taron a 16-18 durante la noche y 40-50 durante el dia (en las horas en que era observado,
pues los dos padres trabajaban}.

En cstas condiciones fue referide a un neuropediatra quien prescribié clonazepam. Esta
medicacién produjo cambios marcados en el comportamient~, tornindose extremadamente in-
guiets e irritable. El médico prescribié entonces dcido valproico, con el cual mejoré €l com-
portamiento pero no =ze produjo ningtin cambio cn relacion a los accesos.

Fue sometido a una investigacion tomografica compuatarizada la cual reveld atrofia
moederada, simétrica, de ambos hemislerios cerebrales.

8¢ le somelié cnionces a una terapia combinada de dcide valproico, dexametasona ¥
clonazepam. Fl nifio desarrol'é un sindrome cushinoide muy marcado pere no hubo reduecién
de accescs y mds bien se observé deterioro intelectual, A los tres afios conocia 50 palabras petn
no las utilizaba. Ne hablaba espontineamente, sélo se expresaba mediante gemidos. Seguia enu-
rético y encoprético. Reflejos tendinosos vitos con signa de Babinsky bilateral.

La epilepsia de la nifiez mds grave e intratable es el sindrome de Lennox.Gastaut, co-
munimente secuela del sindrome de West, las cifras varian pero del 14 ol 55% de los en-
fermos con Sindrome de West evolucionan hacia el Sindrome de Lennox-Gastaut.

Caso N° 2 (Sindrome de Lennox-Gasteut de comienzo tardio)

Paciente de sexo femenine, raza blanca, 23 afios de edad. zurda, comenzé a tener ata-
yues a los 11 afios de edad. Fmbarazo, parto y desarrello psicomutor nermal., Rendimiento
promedio bujo en la escuela. A los 10 afios 10 meses [eve difieultad para mover el brazo (I).
Des meses después desarrolld mueca facial. posturz disténica del brazo (I) y caida hacia atris,
con los ojos hacia arriba. El episcdic duré un minuto. En ese afio tuve cineo aceesos seme-
jantes, en tres ocasionex cor enurcsis. Dus afos después comenzé z padecer de bruscos acee-
<05 de caida, em los cuules sufrié varias heridas contusas. Recibié muiltiples drogas anti-
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convulsivantes sin lrgrarse conire! de los aceesos. Finalmenie fue internada cn una institu-
cion espevializada donde fue monitorizada exiensamente mediante maltiples estudics de EEG
¥ evaluacienes telemétricas, descubriéndose que padecia de tres tipos de ataques: 1) accesos
aténicos breves:; 2) ausenciazs que duraban 3-10 segundos; 3} acvesos parciales caracterizados
por movimientos clénics del lade izquierdo de la cara y del miemhro superior izquierdo. En
el periodo interictal el EEG mostraba desecargas de punta-onda, difusas, predominando en las
tegiones centrales, especialmente en ¢l lado izquicrde. Estos hallazgos eran particularmente mar-
cados durnnle los perirdns de sommolencia, naturales o inducidos por medicacién, ¥ frecuente-
mente estaban relacionades con ataques clinicos de ausencias. Los accesos aténicns =e asoviaban
a marcada atennscidn de las frecuencias de fondo. Las erisis tenian tendencia a ocurrir on
grupos, durante las euales la telemetria exhibia 70 & 80 descargas diseretas de spikes difusos.
El examen psiceldgico reveld retardo mental moderade (Raven y Wechsler-Bellevue). Fl examen
neurolégico, e hemograma. la bioquimica de la sangre y el estudio de la tiroides fueron nor-
males, asi comn la 1-mografin compularizada del erdneo, La tomografia con emisién de po-
sitrones no demostrd anemalias focales. Fue sometida a terapia con carbamazepina 800 mgs.
diarios y deido valproico 4000 mgs diavies. No se ha lngrado coatrolar los diversos tipos de
accesos. En el iiltimo afo (1987} ha sufride 86 lesiones traumdticas durante los accesos até-
nicos {algunos con heridas contusas o fracturas) a pesar de usar la terapéutica indicada y de
comprobar 5.1 microgramos/ml de carbamazepina v 97 microgramos/ml de icide valproice en

1a sangre.

Los factores prongsticos negativos en el sindrome de West son desarrollo
anormal antes del inicio de los espasmos, comienzo antes de los tres meses,
retardo mental inicial considerable, presencia de otro tipo de accesos y anormali-
dades neuroldgicas pre-existentes.

El status epilépticus en los nifios muestra un pico de comienzo (37%) en
el primer afio de vida y la mortalidad puede llegar hasta el 22%. Ha de espe-
rarse epilepsia subsecuente, comunmente accesos parciales. en mas del 75% de
los pacientes, con la posibilidad de originarse en algunos sindromes de Lennox-
Gastaut. El retardo mental y las secuelas neuralégicas son frecuentes. Solo debe
esperarse recuperacion completa, sin ataques ni secuelas neurolégicas, en el 16%
de los casos,

Los accesos criptogenéticos pueden evolucionar mejor que los sintoma-
ticos, los accesos generalizados mejor que los parciales. Se desarrolla epilepsia
en alrededor del 70% de todos los casos y retardo mental en el 60% de los erip-
togenéticos pero la oligofrenia es mas probable en los sintomdticos. Las eifras de
mortalidad son mas altas en los sintomaticos con accesos parciales, E1 EEG gene-
ralmente no es una buena guia para el establecimiento de la evolucion del easo.
Las descargas de anormalidad de supresién son siempre siniestras. El EEG ini-
cial es pobre indice de prondstico en los espasmos infantiles y en las convulsiones
febriles.

Los pacientes con epilepsia mioclonica progresiva (EMP) forman un pe-
quefie grupo, clinicamente definible, entre aquellos nifios con epilepsia secunda-
ria generalizada. Las causas mas frecuentes de mioclono progresivo segin Berxo-
vic y colaboradores {8) sen la enfermedad de Unverritch Lundborg, la enferme-
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dad de cuerpos de inclusién de Lafora, las lipofuscinosis cerebrales, las sialidosis
y las encefalomiopatias mitocondriales.

El alivio sintomdtico del mioclono se consigue con el dcido valproico
o el clonazepam. No se debe usar fenitoina en las EMP por Ia alta incidencia
de toxicidad insidiosa. No existe terapéutica especifica para las EMP salvo para
aquellas formas que pertenecen a la encefalopatia que responde a la biotina (55).

Caso N? 3 (Epilepsia mioclénica progresiva, status epilepticus, ataxia cerebelosa)

Este paciente fue examinado el 11.11.86 cuando temia trece afios de edad. Gestacién
normal, a termino, parte eutdcico; caminé a los des aios, desde esa edad comenzé a padecer
de ataques mioclénicos, desviando bruscamente la cabeza y el tronco hacia atrés. Hablé
a les tres afios. Un afio después presenté aceesos ténieo-clénicos, generalimados, frecuentes,
que disminuyeron con fenobarbital y ethosuximida, A pesar del moderade retardo psicome-
tor el paciente asistié & la escuela y estudié basta el 2do. afie de educacion seeundaria. Como
la mejoria era escasa la familia lo llevé donde un médico naturista, quien suprimié la medi-
cacion y lo traté con dieta y bafios tibios (382C). Estuvo sometide a ese régimen durante
dos afios, dursnte ese pericdo los accesos mioclénicos y tonico-clénicos se hicieron muy fre.
cuentes, ocurriendo muchas veces durante el dia: practicamente dejé de alimentarse y perdia
muche peso.

Al ser examinadc el paciente estaba caquéctico ¥ en status epilepticus. Fue necesario
hospitalizarlo inmediatamente y tratarle von diazepam endovencso y alimentacion parenteral.
Paulatinamente fue mejorandoe. Posteriormente recibié fenitoina {400 mer. diaries). Desa
pareciercn las erisis de gran mal pere comenzé a presentar convulsiones mioclénicas, primero
en la cabeza, luegn en los miembros superiores e inferiores y posteriormente en los cuatro
ntiembros simultdneamente. Se controlaron éstas crisis con clonazepam (2 mgr. tres veces
al dia y después 1 mg. cada doce horas).

El electroencefalograma mostré considerable deserganizecién por actividad lenta difusa
y actividad paroxistica, de tipo irritativo, supetpuesia 4 Ia actividad de base, especialmente
en las dreas temporales pesteriores ¥ mds acentuada en el sector temporal posterior izquierdo.

En la tomografin axial computarizada se observaba ensanchamiento de las cisternas pe-
dunculares y protuberanciales, moderada atrofia cortical, cerebral y cerebelosa. Paulatinamente
el paciente fue mejoradoe del estado general por los cuidados escrupulosos de la madre. Los
accesos de gran mal desaparecieron con la combinacién diaria de 300 mgs. de fenitoina y
4 mgs, de clonazepam.

Fue examinado por tltime vez el 15.06.87 Habia desarrollade nodulaciones en los
bordes palpebrales. Al ser extirpados revelaron estar constituidas por material lipéidico. Ca-
minaba lentamente, ayndade por dos persenas, levantande las rodillas y dejando caer los pies
pesadamente. En la estacién de pie exhibia marcada tendencia s la liters y retropulsion. Es-
tabsa en mejor estado de nutricion, mucho msds hicide, pero el habla era marcadamente disir-
trica (silibica) y la cabeza grande, tenia tendencia a caer hacia atrdas. Habian cesado Ios
atlaques tonico-cldnicos, estaba muy irritable y los accesos micclénicos ocurrian cada 4 o 5
dias, repitiéndose frecuentemente en esas oportunidades durante 15 minutes. Mostraba mar-
cada lentitud de movimientos, laxitud de brazos y piernas, Babinsky inconstante, poco wnar-
cado, mas facil de obtener en ¢l lade izquierdo. Considerable deficiencia cerebelcsa en la
marcha, estacion de pie ¥ en la prueba indice-nariz.
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Factores de resistencig al tratamiento

De lo expuesto se deduce que ante casos de epilepsia intratable es menes-
ter lener en cucnia la forma climica de los accesos, la edad del paciente, la hisio-
ria natural del caso individuval, el diagnostice de la causa del trastorno, Ja me-
dicacion anticonvulsivante administrada (monc e polifarmacia) y los métodos
accesorios de lralamiento (psicoterapia. otros farmaces, cirugia), Los primeres
tres factores han sido mencionados en parrafos anteriores, En cuanlo al diag-
néstico conviene cefiirse en lo posible a la elasificacion de la Organizacién Mundial
de la Salud con el fin de usar un lenguaje intcrnacionalmente comprensible ( Ver
1abla). Aplicando esta nosologia ALvinNG (9) pudo identificar al 36.5% de 1506
pacientes adultos epilépticos consecutivos, de los cuales eran epilepsias primarias
generalizadas 21,2%, epilepsias parciales 73.53%. parciales complejas 38,.2%
v mioclono juvenil 4 1%

Esto indica la considerable preponderancia de las formas parciales y com-
plejas, generalmente resistentes al tratamiento. Sin embargo, Karkowsky (10)
ha criticado a la clasifieacion por considerarla demasiade complicada y dificil de
aplicar. favoreciendo las antiguas denominaciones de la época de PENFiELD. Si
bien es cierio que la clasificacion es algo compleja, es indispensable [amiliari-
zarse con ella para poder diagnosticar y tratar adecuadamente a los enfermos.

El diagnéstico etiolégico se ha visto favereecido en los tllimos afies por pro-
gresos tecnologicos tales como el dosaje de las drogas anticonvulsivantes en la
sangre y en la saliva (11), usando simultdneamente radiotelemetria (12) para el
registro electroencefalografico. En ésta forma se ha podido relacionar los niveles
séricos de los agentes antiepilépticos con la maxima actividad paroxistica en el
EEG.

La investigacion anatémica del cerebro mediante la tomografia computari-
zada (13-15) ha permitido revelar lesiones insospechadas en epilépticos parciales
simples o complejos, ampliando asi notablemente ¢l campo terapéutico en afec-
ciones consideradas anles como criptogenéticas. SoTrro y colaboradores (16)
han demostrade la importancia de la tomografia computarizada para diagnosti-
car las epilepsias asociadas a la cisticercosis cerebral. ahora susceptibles de tra-
tamiento eficaz mediante el praziquantel y loz corticoesleroides. Asi se ha ido
reduciendo cada vez mas el campo de las epilepsias eriptogenéticas, descubriéndose
nuevas lesiones organicas capaces de ser modificadas mediante diversos meétodos
terapéuticos. Asi por ejmplo SPERLING ¥ colahoradores (17) estudiaron 35 pa-
cientes con accesos parciales complejos en los cuales la tomografia computarizada
no descubrié anormalidades focales. Los somelieron entonces a evaluacion com
tomografia de emisién de posilrones, resonancia magnética. trazade del comicnzo
ictal electroencefalografico y biopsia cerchral, Siete enfermos tenian lesiones es-
tructurales epileptogenéticas detectadas sélo medianle imagenes por resonancia
nuclear magnética (esclerosis tuberosa. astrocitomas o hamartomas). Tres de
estos siete pacientes fueron sometidos a investigacion con emisién de po-
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gitrones y utilizacion ccrebral de glucosa (TEP), la coal resulté normal. De 18
enfermos sin esclerosis mesial temporal, lo tenian hipometabolismo en la emision
de positrones, a pesar de que todos mostraban hallazgos normales a la resonancia
nuclear magnética. En conclusién este dltimo métado contribuye a la infor-
macién proporcionada por la tomografia computarizada y la resonancia nuclear
magnética detectando focos epileptogenéticos no esclercticos del Idbulo temporal.

Prevencion de las epilepsias intratables

He revisado como el tratamiento precoz y eficaz puede impedir el desarro-
llo de epilepsias crénicas incontrolables. evitindose el desarrollo de focos multi-
ples. focos temporales y patologia esclerética, isquémica o hemorragica, Ahora
debo mencionar la accion especifica de algunos firmacos y el dilema de usar
unos dos agentes medicamentosos en cl caso particular.

Muchos estudios sobre el efecto anticonvulsivante de las drogas comun-
mente usadas son defectuosos. No han empleade téenicas ciegas, ni terapia al
azar. ni controles. La mayor parte de clinicos aceptan sin embargo que los farma-
cos eficaces en los accesos simples parciales, en orden decreciente de eficacia,
son: la fenitoina, la carbamazepina, la primidona y el fenobarbital. En los ac-
cesos parciales complejos: carbamazepina, fenitoina, primidona fenobarhital en
los accesos tdénico-clonicos: fenitoina, carbamazepina, fenobarbital y valproa-
to (18). Los autores europeos se extrafian de las preferencia de los ameri-
canos por la primidona, medicamento estrecha y negativamente asociado al feno-
barbital. CaLLaGHAN y colaboradores (19) Lrataron al azar 180 pacientes, no
sometidos a ninguna lerapéutica anterior, con valproato, fenitoina y carba-
mazepina. Concluyendo que las tres dropas eran altamente eficaces en los ac-
cesos generalizados pero menos eficaces en las crisis parciales. Los resultados fue-
ron calificados como excelentes (no accesos), buenos (reduccién de mas del 75%
de los ataques) y pobres (disminucidn de menos del 50% de las crisis o ningiin
efecto).

DeLGADO-EscukTA y otros (20) habian encontrade que el valproato era
eficaz en el gran mal, las epilepsias mioclénicas benignas juveniles y las ausen-
cias epilépticas con accesos tonico-clénicos. En cambio las ausencias pﬁras de-
bian tratarse sélo con ecthosuximida y las epilepsias parciales con earbamazepina,
fenitoina, fenobarbital o primidona. Las epilepsias focales del lébulo temporal
anterior, sin disturbios mnésicos contralaterales, deberian ser operadas. Muchos
comentaristas se extrafiaron por la preferencia del valproato en los accesos gene-
ralizados ténico-clonicos. Sin embarge Burceois (21) ha evaluade la eficacia
y toxicidad de éste producto en 118 pacientes con epilepsia primaria generaliza-
da, el 56% habian sido tratados previamente con otros farmacos. El seguimien-
to promedio fue de 18 meses. Bajo monoterapia con valproato al 83% se vie-
ron libres de ataques, el 45% en el primer mes. Se suprimieron los accesos
ténico-cldnicos en el 85%, las ausencias en el 82% y los ataques miocldnicos en
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el 82%. El 33% mostraron efectos secundarios pero no se observé toxicidad
hepatica ni dafic hematologico con dosis de 19.4 + 6.8 mg/kg/dia y niveles
séricos de 63,8 = 14.6 mg/ml. Es por tante evidente que el valproato es la
droga de eleccion en las epilepsias primarias generalizadas.

El tiempo no alcanzaria para revisar la farmacocinética y la farmacoterapia
de los principales agentes anticonvulsivantes, Hace dos afios (22) hiee una pre-
sentacién breve sobre éstos temas a proposito de las crisis parciales complejas.
Hoy eabria solo decir que la carhamazepina puede causar bloqueos de conduccion
atrioventricular {23), sindrome de secrecion inapropiada de hormona antidiu-
rética {24) y la posibilidad de serias reacciones hematolégicas (25).

En cuante a usar una droga, dos o varias, el consense actual es recurrir
solo a la monoterapia. Se debe emplear un solo medicamento hasta controlar los
accesos o hasta llegar al nivel sérico dptimo. Sélo entonces pensar en drogas al-
ternas. En ésta forma se evita la innecesaria y dafiina polifarmacia (26). Es
indiseutible que la administracién de varias drogas y la toxicidad cromica son
problemas serios en la farmacoterapia de la epilepsia, reduciendo especialmente
las funciones mentales en gran proporcién de pacientes. En 90 pacientes tra-
tados con varios anticonvulsivantes ALBRIGHT y BRUNI (28) lograron reducir la
medicacién a una droga en el 80%.

El exceso de medicacién no sélo produce mayor neurotoxicidad sino que
contribuye a la cronicidad y resistencia de la enfermedad epiléptica. Por otra
parte ha de tenerse en cuenta ciertas interacciones, La quimioterapia antineo-
plasica disminuye la concentracion sanguinea de la fenitoina pero no afecta a la
primidona ui al fenobarbital (29). Los niveles de agentes anticonvulsivantes
también pueden disminuir coun la simultinea administracién de antiacidos, amti-
histaminicos, diazepam. etanol v clordiazepixido. E! embarazo y la menstrua-
cién asimismo reducen los niveles séricos de drogas anticonvulsivantes (30).

La cinética de las interacciones debe tomarse en cuenta cuando se intro-
duce una droga en el tratamiento. El fenobarbital es inhibido por niveles plas-
maticos terapéticos de valproato (31) y los niveles de feniteina decrecen después
de la adicién de acido valprorico, probablemente por fijacién competitiva a nivel
de las proteinas séricas (32).

Definida la epilepsia intratable como enfermedad que no se controla ade-
cuadamente con los anticonvulsivantes convencionales, usado generalmente uno,
excepcionalmente dos, es conveniente insistir con la prevencion de esta resisten-
cia terapéutica. Los factores importantes de cronicidad se revelan tempranamen-
te y consisten en accesos mixtos o parciales, hallazgos anormales en el examen
neuroldgico ¢ en el examen mental, bajo cuociente intelectual. mimero conside-
rable de convulsiones y larga duracion de la enfermedad epiléptica antes de ser
referida al tratamiento. Tienen menos traseendencia la edad de comienzo, las
anormalidades electroencelalogréificas iniciales y los factores genélicos. Cuanto
més tiempo dura la epilepsia es menos probable una remision eventual (33)-
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Tratamiento de la epilepsia intratable en el adulto

Dieter Scamipr (34) ha tratado adulies con accesos complejos parciales
que no respondian a un solo agente (feniioina, carbamazepina, primidona o feno-
barbital) con una segunda droga. La dosis se incrementaba lentamente hasta que
los accesos eran controladoes o se producia toxicidad eclinica. La dosis de la pri-
mera droga se reducia entonees hasta resolver la toxicidad clinica antes de incor-
porar ¢l segundo firmaco. La segunda drega no influyé la frecuencia de los ae-
cesos en el 40% y en el 23% aumentaren después de incorporar el segundo me-
dicamento. En el 36% la frecuencia de ataques disminuyé, en la mitad a mas
del 75%. Concluyé que una segunda droga sélo puede beneficiar a uno de
cada seis pacientes con aceesos pareiales complejos. Todavia no se ha podido es-
tablecer que pacientes mcjorardn al agregar una segunda droga al tratamiento.

GLASER opiné hace algunos afios (35) que la lobectomia temporal es el
procedimiento neuroquiriurgico mdas apropiado para este tipo de epilepsia {tém.
porolimbica) cuando no responde a la terapéutica medicamentosa. El 50% de
los pacientes operados ne necesitan drogas después de la intervencién. Los de-
fectos preoperatorios registrados fueron: disturbios en la funcidn verbal mnésica,
leve disfasia, generalmente tramsitoria, y hemianopsia cuadrantica superior per-
sistente, La tomografia computarizada es un detector radiomeurolégico adecua-
do para las lesiones cerebrales susceptibles de correccién quirirgica- Del 37 al
55% de pacientes epilépticos adultos muestran anormalidades en la tomografia
compultarizada {36).

En Ameérica Latina la tomografia computarizada es un instrumento in-
dispensable para el diagndstico de lesiones parasitarias, bacterianas y micéticas
que pueden evolucionar hacia la epilepsia cronica y los accesos parciales comple-
jos, mereciendo especial mencion la infestacién con cisticercos, tuberculomas, crip-
tococos, toxoplasmas y equinococos encefilicos susceptibles de ser tratados con qui-
mioterapia y métodos quirdrgicos. Asimismo la intoxicacion cocainica puede pro-

ducir epilepsia.

Caso N¢ 4 (Epilepsia focal y generalizada asociada @ quiste hidatidico gigante.}.

Paciente de sexv femenino, de 16 aiios de edad. pacida en Lima HC. N° 941089
(H. Dns de Maye), con residencia en el d'strito de El Agustino {Cerro San Pedro) 37 de primaria,
diestra, desde hacia tres afios quejabase de ocasiona]l dolor de cabeza interfronto-parietal, de
tipc pulsitil, que inicialment: calmaba con analgésicos eomunes. Concomitantemente por esa
fecha presenté un ataque gue se caraclerizé por desviacion ccfilica hacia la fzquierda y »n
sacudidas laterales, flexign de los miembros superiores, manos en forma de pufio y sacudidas
clénicas en flexion-extensién a nivel del codo, duré unos minutes, sin perder el conocimiento.

Al mes de este epizodio tuvo crisis convulsivas genmeralizadas, con caida ¥ pérdida
del comocimiento, inicidndose siempre con los movimientos de la cabeza mencionados; » veces
s¢ percataba del trastorne inicial, llamaba a su madre y se aterrorizaba tante que no podia
seguir durmiendo. Tanto la cefalea crmo las crisis convulsivas aumentaron en frecuencia, te-
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niendo vno o dos ataques cada mes. E! dolor de cabeza precedis en lu mayoria de las veces a
las erisis. Después del alague netaba incremento de la cefalea global y confusién mental. Des
meses antes de su ingreso la cefalea era persistente y de presentacidn matutina. sin variat en
localizavion v cardcter. [En ningin mumenlu presenté nduseas, ni vémites. Desde el eco-
mienzo de los staques, noté elvides ocasicnales que fueron acenmtuindose en el curse de la en-
fermedad, llegando a no poder realizar tareas simples encomendadas por la madre, ccurriendo
ectc trastorno diariamente: por otro lade se tornd irritable ¥ desobediente. Un mes antes de
su ingreso arrastraba la pierna izquierda y notaba debilidad en la mano ipsilateral. Ante la
persistencia e intensidad de la cefalea. la iecurreneia de les ataques ¥y el déficit motor se deci-
dié hospitalizarla.

Nacida de parto poddlico, era la 12! de [6 hermanos. Tuve retardo para caminar (dos
afios vy medio)., Desde pequefia ha gustado jugar con galos y perros, mostrindese muy cari:
f#iosa con los cacharros, besandolos en el hocico. Inicié escolaridad a los 7 afios. Ha repetido
primer grado (2 veces) y tercer grade (2 veces). Finalmente dehid estudior en colegio es
pecial por bajo rendiruiento.

El padre de 36 afior, estaba en iratamiento por TBC pulmonar. La abuela por la linea
materna, presenté crisis convulsivas generalizadas a la edad de 50 afios, los alaques remiticron
esprntineamente. a la fecha del ingrese vivia y tenia 85 afios de edad. No habian datos de
epilepsia ni de retarde memasl en los hermanes.

La paciente no era muy confiable al proporcivnar sus dates, enlahoraba pero carecia
de previzion en sus respuestas, hicida, desovientada en el tiempo y en el espacio, no peodia re.
tener 5 digitos: tranquila, oo comprendia las ordenes mi las seguia, confundia el lado derecho
con ¢l izquierdo. Presentaba borramiento bilateral del disco éptico. Hipeacnsia  derecha.
Hemiparesia izquierda gue afectaba la cara, ¢! miembrs superior e inferior izquierdos. Los re-
flejos tendinos:s eran muy vives y policinéticos bilateralmente, Heflejos cutdnev-abdumina.
les ausentes. Moderada espasticidad en ¢l miembro superior izquierdo. Definido reflejo de
prehensién en la mane izquierda. Las pruebas cerebelosas eran lentas e imprecisas en los
miembros izquierdos Existia lendencia al reflejo cutaneo plantar en extensién pero no se abtu-
vieron francos signos de Babinsky. Mo habia rigidez de nwca. Al extender los miembros sc
observaba hiperpronacién de la mufieca e hiperextensidn de los dedos, a predominie jzquierdo.
Sensibilidad discriminativa defectuosa en la mans y en el pie izquierdo. Estuve estacionaria
los ires primeros dias antes de su hespilalizacién. La puncién Jumbar reveld LCR claro.
transparente, a una presién mayor de 300 mmH,0, regulindese el goteo con la llave de 3 vias
Se indicé a ia paciente que permaneciers durante el dia en decibito ventral, en reposo ab-
solulo. Sin cmbargo, se levanié y fue al hafic. Posteriormente se quejé de intenso dolor
de cabeza, de cardeter p'obal, ademids de mostrarse muy irritable. 3e procedié a administrar
manitol 200c. en bilo ¢/4 hrs. y dexametasona & mgr. cada 6 horas. Tor la noche y al dia
siguiente en la mafiana presentd nauseas v vomitos, Cince dias después se encontraba ldcida,
afectuesa, desorientada y con trasternos de memeria, pupilas 2 5mm isocéricas fotoreactivas,
papiledema sin hemorragias paripapilares ni en la retina, moderada rigidez de nuca, la Ilexion
aguda del cuello producia flexién rvoncomitante de las piernss, hemiparesin facio-braguio-crurai
izquierds, Hipoestesia en cara, brazo y pierna izquierda, asi como trastornos de la sensibilidad
diseriminativa en la mano (astereognzeia y agrafestesia),  Reflejos vivos en el hemicuerpo com-
prometido asi eomo el reflejo patclar derecho, con respuestas plantares flexoras indiferentes.

Intetvenida de urgencia se extirpé un quiste hidatidico, que media 130 mms. de dia-
metro y esiaba lacalizado en la region fronto-parietal derecha.

La cisticercosis del sistema nervioso puede presentarse adoplando nueve
formas clinicas. a saber: 1) asintdmatica, 2) pseudolocalizada, 3) epilepsia ge-
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neralizada, 4) epilepsia focal, 5) sindromes focales no epilépticos, 6) sindro-
mes psiquicos, 7} meningitis basal, 8} ventricular (Sindrome de Bruns, asinto-
matica, sindrome diencefalico-bulbar) y 9) espinal (meninges o intramedular).
Un ejemplo examinado recientemente es ol que sigue.

Case N° 5 (Cisticercosis quistica con epilepsia y hemiparesia)

Varin de 42 afics de edad, H.C. N? 936409 (Hospital Dos de Mayo), mestizo, agricul-
tor, natural de Huamachuco, procedente de Cajabamba, ingresé por crisis convulsiva. Desde
dos afios atrds presento nccesos tdmico-clénicos generulizades, sin aura pero al recobrar el
conocimiento tenia adormecimiento y dificultad pare mover el brazo izquierds. Después de
15 a 20 minutos les trastornos semsitive-molores desaparecian por complelo, Las crisis recidi-
varon después de ocho meses y desde entonees vcurrion una vez al mes, siempre seguidas de
hemiparesia y hemianestesia del miembro superior izquierde. Un mes anles de ingresar pre-
sentd mevimientos bruscos, espasmidicos de la hemicara y miembros izquierdos, que durabsn
1-5 minutos y que repetian cada cineo minutos, durante varias horas seguidas. Seiz meses
antes del ingrese noté ademés cefalea fromto oceipital, cpisédica, que calmaba o desaparecia
espontineamente. Ademés los familizres lo notaren irritable y olvidadize. Ha estado medici-
nandose con fenitoina y carbamazepina, pero fas crisis no han mejorado. No existia historia
familiar de epilepsia. Al examen se cbservaron numerosas crisis de movimientos c'énicos del
ledo izquierdo del cuerpc. El enfermo estaba confuso, lenio, parcialmente desorientado. No
podia retener los nombres de cuatro ohjetos ni haver cdleulos mentales simples. Nistagmo hori-
zontal a la derecha. Debilidad muscular en los miembros izquierdos, mds acentuada en el
brazo. Hiperrefiexia tendincsa izquierda tanto en los miembros superiores como en los infe.
riores, Hipoestesia, hipopa'estesia, hipoalgesia e hipobarognosia izquierdes, Prueba talén ro-
dilla izquierda lenta, con mareada descomposicion de movimientos.

La tomogrefia axial cemputarizada teveld la existencia de numerosas imagenes quisticas,
slgunas ealcificadas, en ambos hemisferios cerchrales, El Jiquido cefaloraquideo, las radiogra-
fias de los miembros y las pruebas scrologicas dieron resultados negativos. Sin embargo, se
diagnosticé cisticerensis por la procedencia, hibitos de vida, forma elinica e imdgenes tomogri-

ficrs del paciente.

Caso N¢ 6 (Frecuentes accesos generalizados y status epilepticus producidos por

fumar paste de coea)

Enfermo de 27 afios de edad, H.C. N* 130749, (Hospital Dos de Mayo) natural y pro-
cedente de Lima, desocupado, ingresd al hospital por repetidos e incontrelables ataques epilép-
ticos generalizados. El acces) comenzaba con cefa’ea frontal de gran intensidad, en forma de
repetidas hincadas, seguida de pérdida de conocimiento, convulsiones tonico-clénicas bilatera
les, con sialorrea y mordedura de lengua. Estas crisis duraban dos o tres minutos y repetian
muchas veces durante el dia. [Dias antes de presentarse eéstas manifestaciones comiciales el
peciente habia estads bebiendo aléchol y fumando pasta de coca. Ha llegado a tener hasta
30 ataques diarips. Durante el examen en el Servicio de Emergencia tuve seis ataques genera-
lizados. Finalmepte queds inconsciente entre ataque y sataque. Sin embargo ne se compro-
baron signos de enfermedad orgdnica del sistema nervioso ni de otros aparates. En los dias
subsiguientes signié padeciendo de fre tes convulsi a pesar de recibir medicacién intra-
venosa (diszepam, fenitoina y fenobarbital}.
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El ¢ nsumo de pasla comenzé a lus 21 afies de ecdad, en ¢épocus anteriores inhalaba éler
y fumaba marihuana. Rapidamenie ternose dependiente a la pasta, llegande a consumir en
ocasiones hasta 50 gramos en una sesion. Ha sufride prision durante ocho meses por robar
un radic para ¢ mprar pasta. Paolatinomente se ha producide notable deterioro social, fami.
liar, laboral y persunal. Los atagues empezaron pco tiempo deipués de comenzar a {umar pasta.

los diversos examenes de laboratorio, incluyende el liquids cercbrocspinal, las radio-
grafias de erineo ¥ pulmones, repetidos elcctroencefalogrames y la angiografia de ambas carg-
tidas vy la neumoencéfalografin no revelaron an cmalidades

Sin embargo, ¢l enfermo cstaba tan debilitado gue :élo podia movilizarse en silla de
ruedas. Las crisis epiléptieas seguian precenlandose, con una frecueneia de tres a eines por
semana, cayendo varias veces de la cama y en una oportunidad se produjo una herida contu.
sa de 4 ems. en el labio superior.

Fina'mente se logré ccntrolar los accese: durante las iiltimas custro semanas de hospi-
talizacion con una combinacion de dinzepam, fencharbilal, [enitoina y primidena.

PorTeR y colaboradores {37) medicinaron pacientes con epilepsia intra-
table usando carbamazepina para la crisis parciales complejas y ethosuximida o
valproato, 0 ambas, para las ausencias. En el seguimiento, el 70% habian side con-
trolados empleando registros EEG video telemétricos, alivio de la toxicidad me-
dicamentosa, determinacién de un régimen individual para cada paciente y fre-
cuentes determinaciones plasmaticas de los niveles de drogas. Recalcaron que no
no es suficiente el control de los ataques. Debe prestarse suficiente atencién a la
continuacién educativa, In rehabilitacion vocacional y la satisfaceién recreacional.

Uno de los riesgos de la epilepsia intratable es la muerte subita de los
pacientes. El 4% de los fallecimientos de los enfermos comiciales son el re-
sultado directo de un acceso convulsivo sin ninguna otra explicacion. En un
grupe de 37 muertes por epilepsia (38) ninguno fallecié en el hospital y pro-
bablemente ninguno murié en status. Ninguno de éstos pacientes tenia niveles
terapéuticos de drogas anticonvulsivantes en la sangre. El examen necrépsico no
hallazgos signifieativos en los drganos ni en el sistema uervioso. Probablemente
estos decesos ocurrieron en pacientes que habjan abandonado el tratamiento.

Un ejemplo observado recieniemente sigue a continuacién.

Caso N° 7 (Muerte durante el sueiio de una paciente epileptica)

Esta enferma fue vista a Irs 24 afios de cdad nor acecsos primero generalizados tdnico-
clénicos y después automatismos y disturbios psicclogicos. Les ntaques de gran mal comenza-
ron a los 18 afics de edad, generalmente nocturnos, con mordedurs de lengua y enuresis, mas
frecuentes en la etapa pre-menstrual. Paulstinsmente el caracter fue cambiande, tornindose
violenta, agresiva e irritable. Fue sometida a exploracién ecogrifica y angiogeifica, con re-
sultados negativos, A los 11 afios de edad padecié un trauma craneal, sin pérdida de conoci-
miento. pero durmis upa hora. A los 12 afios comenzé a temer miedo de dormir sola, creia
alguien la perseguiz, notaba que se le erizaban los pelos, escuchaba una musica rara y sentin
como si alguien entrara en sy eama. No existia historia familiar de epilepsia. A los 16 aiios
se le practicd una ooforectomia parcial por quiste folicu’ar del ovarie izquierdoe. Un mes des
pués relaté ln madre que la paciente fue a dormir a cesa de un familiar. A las 4 de )a
manana la encontraron en la cocina. Estuba dura, tensa, con expresion de heorror, se¢ quejaba
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¥ s¢ movia por toda la habitacisn. Momentos antes e le escuché gritar. Estuvo asi durante
algunos minutos. Fue Ilevada a su habitacién. Fenia erosiones en la pierna derecha. A las
nueve de la mafiana volvid en si, no recordaba nada de lo sucedido. Fue a su casa y durmis
todo el dia. .

El examen fisico era ncrmal. EI EEG revelé ondas de 4.7 Hz, difusas, de hasta 60mYV,
mal conformadas, predominantes en el -hemisferio izquierdo y con foco en la region fronto
temporal de ese lado. La neumoencefalografiz no revels anormalidades. Fue tratada con feni-
toina (300-400 mgs. diarios) y carbamazepina (600 mgs. diarios). La enferma muchas veces
descontinuaba la medicacién y los accesos generzlizados y parcisles complejos recidivaban.
Otras veces tenia accesos menores con parestesias bilaterales {carme de gallina), hiperacusia,
ansiedad mareada y movimientos miocldnicos biluterales. Sufria asimismo de depresion que
durahan dos diss y ocurrian varias veces al mes. Cefalea post ictal,

A los 26 afies viajé a Estados Unidos a casa de unas primas. Seis meses después
llamaron los familiares informando que la habian encentrade muerta en su dormitorie. Mien-
tras estuvo alli ne tomaba la medicacién preserita (carbumazepina). Fallecié mientraz dor-
m'a después de almorzar. Se practicé una autopsia completa, que incluyé examen del cere-
bhro. El certifieado del médivo forense indicd, como causa de muerte, hipoxia cerebral de-
bida a epilepsia idiopatica.

Tal vez los ataques apneicos repctidos pueden explicar algunas muertes
en epilépticos adultes. Hughlings Jacksow observe que la asfixia era una de las
caracteristicas de los accesos uncinados y Warts (39) ha descrito un paciente con
repetidos episodios de paro respiratorio . Las arritmias cardiacas pueden tam.
bién producir la muerte después de un acceso epiléptico generalizado ténice-clé-
nico, como ocurrié con una paciente de DasaierF {40) la cual sufrié un ataque
con signos de arritmia cardiaca. La resueitacién inmediata cardiopulmonar fue

ineficaz y la autopsia no revelé causa muerte.
Otras drogos v procedimientos usedos en la epilepsia intratable del adulto

Fasio (41) demostré que el clonazepam era activo en todos los tipos de
ataques especialmente mioclonicos, en las ausencias y en las epilepsias parciales
complejas. Estos hallazgos fueron confirmados un afie después por MIKKELSEN (42)
recomenddndolo para las ausencias simples rebeldes a los agentes anticonvulsi-
vos convencionales, INanDa (43) también lo encontré altamente eficaz para la
epilepsia generalizada con accesos mioclénicos pero posteriormente se comprobo
que todos los benzodiazepinicos tienen un efecto tramsitorio y por tanto sélo tie-
nen eficacia durante un tiempo relativamente corto. Es por eso que FEELY y
Giason (44) recomiendan el clobazam administrado intermitentemente en la epi-
lepsia catamenial. El lorazepam puede reducir significativamente los accesos fo-
cales y parciales complejos, asociado a un régimen anticonvulsivante ( valproato,
carbamazepina o fenitoina), ya sea que el siress sea 0 no un factor desencade-
nante {43).

Se ha empleado la estimulacién cerebelosa crénica en condiciones ciegas,
durante seis meses, en epilépticos intratables graves. WRIGHT y colaboradores {46)
han observado que el método es ineficaz.
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Las epilepsias ficticias sc controlan pobremente con la medicacion pero las
crisis psicogénicas de epileplicos parciales complejos respoudlen bien a los méto-
dos psicoterapéuticos (47). En otra serie (48), alrededor del 70% de pacientes
cuyas crisis eran precipiladas por [actores peieolégicos mejoraron signifieativa-
mente con la intervencion psicoterapéutica

Recientemente D Manrco v Zagnont (49) han encontrado que el alopu-
rinol. agregade a un régimen anticonvulsivante con dos o tres drogas en niveles
lerapéulicos reducia la frecuencia de ataques en un grupo de 41 pacientes epi-
lépticos no hiperuricémicos. La zonisamida ha resultado iitil, segura vy efi-
caz para los accesos refractarios ténico-cldnicos (50) y para los ataqucs mioelé-
nicos intratables (51).

Manejo de la epilepsia intratable en el nifo

En la introduecién he mencionado la imporiancia del diagndstico y del
manejo inicial del nifio epiléptico. El sindrome de Lennox-Gastaut earacterizado
por actividad de ondas lentas, deterioro intelectual progresivo, accesos motores
menores, generalmente mioclénicos, es el cuadre clinico mis rebelde al tratamien-
1o anticonvulsivante (52). En cambio las crisis ténico-clénicas generalizadas pue-
den controlarse con fenitoina en el 89% de los casos (53). Al comentar el tra-
bajo de DErLcapo-Escuera (20) he mencionado los principales métodos terapéu-
ticos en la epilepsia infantil.

Recapitulando lo expresade anteriormente es preciso establecer un diag-
néstico integral en el nife cpiléptico, determinando ne solo el tipo de ataques,
sino los factores genélicos, obstétricos, toxicos, sociales, intelectuales, educativos
v ambientales; todos ellos pueden eentribuir a establecer un cuadro clinico espe-
cifico.

Son indicaciones quirirgicas los tipos de accesos que no responden al me-
dicamento apropiado y a las dosis dptimas. Algunos casos de epilepsia intratable
pueden mejorar sustancialmente con dieta ketogénica usando triglicéridos de ca-
dena mediana {54). Ciertas raras formas de epilepsias infantiles son absoluta-
mente resistentes a los anticonvulsivantes y facilmente curables con piridoxi-
na (55). Cuando menos el 40% de los nifos con espasmos infantiles pueden
ser controlados con acido valproico. Este compuesto es mas segure que la cor-
ticotropina. Se ha comprobado que el ACTH puede ocasionar grave hipoten-
sién arterial, neumonia fatal con pneumocystis carinii y muerte sibita (56)
BacHMAN no recomienda administrar simultdneamente corticotropina y valproato.
La dosis de corticotropina debe ser primero 20 unidades por via intramuscular
dos veces diarias y después 40 u. dos veces al dia. La dosis de valproato es 15-20
mg/kg/dia hasta un méximo de 60 mg/kg/dia.

La cirugia estd indicada en la hemiatrofia cerebral, en todas las lesiones
expansivas del encéfalo y en los focos temporales anteriores no dominantes. Otras
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lesiones requieren cuidadosamente evaluacidn, seleccion y programa terapéutico
post-operatorio.

Los resultados iniciales de Farconer (5, 6) y colaboradores han sido am-
pliamente confirmados por neurocirujanos y clinicos de varios continentes {36, 57).
Se obtienen remisiones en aproximadamente el 75% de los pacientes. En gene-
ral no debe esperarse hasta producido el deterioro intelectual, el nific debe ser
operado precozmente.

GOoODMAN y otros (58) operaron vinco pacientes con hemiplejia congénita
y epilepsia intratable mediante commisurotomia inter-hemisférica. Después de
2-12 afios la respuesta fue excelente en 4 enfermos. Ne hubo complicaciones
lardias, como por ejemplo el desplazamiento del tronco encefilico que puede ocu-
rrir después de la hemisferectomia (59). La commisurotomia seria por tanto su-
perior a la hemisferectomia como método terapéutico para la hemiplejia congénita
con epilepsia.

En coneclusién, puedo decir que los métodos diagnésticos y terapéuticos
usados en los ultimos diez afios han permitido reducir considerablemente el ni-
mero de pacientes epilépticos considerados anteriormente como intratables. No
obstante si el médico, el paciente y la familia no cumplen adecuadamente cada
uno con el rol que les corresponde, la prevalencia de éstas formas de epilepsia
seguira constituyendo proporcion considetable y darda lugar a serios problemas
gociales, psicologicos y neuroldgicos.

RESUME

Certaines formes d'épilepsie infantile sont rebelles au traitement. A ce
propos I'on présente trois observations de syndrome de West, d’épilepsie myocloni-
que progresive et de syndrome de Lennox-Gastaut. Au Pérou les épilepsies intraita-
bles plus frequentes chez I'adulte sont causées par de lésions temporales ou par
des affections toniques, parasitaires ou infectionses de I'encéphale. A ce propos
on rapporte trois cas d’épilepsie dus a I’hydatidose, cystecercose et intoxication
cocainique. La mort peut survenir chez ces patients comme le démontre le cas
d'une jeune femme qué souffrait de crises de grand mal et de crises partielles
complexes, On signale téchniques préventives recommendées actuallement pour
éviter ces complications du Morbus Sacer.

ZUSAMMENFASSUNG

Einige Formen der Epilepsie in der kindzeit werden kaum von der Behan-
dlung positiv beeinflusst. Klinische. Beobachtungen von verschiedenen Formen die-
ser Art von Epilepsie werden dargestelll, wobei der Verfasser auch Gber die
Praventionmassnahmen spricht.
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