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2. INTRODUCCION

La epilepsia es definida como una enfermedad que se caracteriza por una predisposicion
continuada a la aparicién de crisis epilépticas, y que se acompafia de consecuencias
neurobioldgicas, cognitivas, psicoldgicas y sociales.

La expectativa de vida estd reducida entre 2 y 10 afios, con una tasa de mortalidad 2-3 veces
mayor que en la poblacién general.

La calidad de vida de los pacientes con epilepsia esta relacionada con la gravedad y frecuencia
de la crisis, asf como con los efectos secundarios del tratamiento.

3. OBJETIVO

El objetivo de este protocolo es orientar a los profesionales sanitarios en el manejo de la
epilepsia en Atencién Primaria. Este protocolo esta disefiado para tratar de diferenciar aquellas
crisis epilépticas que son de manejo en Atencién Primaria de las que deben ser remitidas para
estudio y tratamiento al nivel especializado; en algunos casos con caracter urgente al Servicio
de Urgencias correspondiente.

4. POBLACION DIANA

Pacientes hasta los 16 afios en seguimiento en las consultas de pediatria de Atencién Primaria
de la Comunidad Auténoma.

5. RECURSOS PERSONALES Y MATERTALES

Los profesionales implicados seran los médicos que desempefian su labor asistencial en la
consulta de Pediatria de Atencién Primaria, en los servicios de Atencién Urgente de la
Comunidad Auténoma de Cantabria y en la consulta de Neuropediatria del Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla.

6. PROCEDIMIENTO

Conceptos:

Se denomina crisis epiléptica a la aparicién transitoria de signos y/o sintomas provocados por
una actividad neuronal andémala excesiva o simultdnea en el cerebro. La primera tarea del
pediatra es determinar si un evento tiene las caracteristicas de crisis epiléptica.




La epilepsia es una enfermedad cerebral que se define por cualquiera de las siguientes
circunstancias:
e Al menos 2 crisis epilépticas no provocadas que ocurren separadas por mas de 24 hs.
e Una crisis epiléptica no provocada (o refleja) y una probabilidad de presentar nuevas
crisis epilépticas durante los 10 afios siguientes similar al riesgo general de recurrencia

(al menos el 60%) tras la aparicién de dos crisis no provocadas. Este riesgo estd
aumentado en el caso de: registro de actividad epiléptiforme en el EEG vy si existe una
lesién epileptdgena en el estudio de neuroimagen

e Diagnéstico de un sindrome epiléptico.

La epilepsia se considera resuelta para pacientes que tienen una epilepsia edad-dependiente y
han pasado la edad de expresiéon y para aquellos que han permanecido libres de crisis
epilépticas al menos 10 afios, sin tratamiento farmacoldgico en los tltimos 5 afios.

Los tipos de epilepsia pueden ser:
e Focal
e Generalizada
e Combinada focal y generalizada: este término surge en la nueva clasificacién para
clasificar ciertos sindromes, como Dravet o Lennox-Gastaut, en los cuales es frecuente
la presencia de crisis focales o generalizadas
e Desconocida

En la etiologia de la epilepsia estan incluidos los siguientes factores:

e Estructural: si existe una lesién en la neuroimagen que es la causa de las crisis
epilépticas (concordancia en alteraciones EEG y semiologia de la crisis)

e Genética: si existe una anomalia genética patogénica para la epilepsia, o la existencia de
historia familiar positiva y hallazgos tipicos en EEG y tipo de crisis

e Infecciosa: si existe una infeccién no aguda que determina una lesién cerebral (p. ej.
neurocisticercosis, VIH, CMV, toxoplasmosis cerebral)

e Metabdlica: provocada por un defecto metabdlico genético o adquirido. No se considera
como tal las alteraciones metabolicas transitorias (por ejemplo hipoglucemia), que son
causa de crisis sintomaticas agudas y no implican epilepsia

e Inmune: si existe una enfermedad autoinmune responsable de la epilepsia (p. ej.
encefalitis limbica)

e Desconocida: si no existe una causa identificada

Clasificacién de las epilepsias:
La Liga Internacional contra la epilepsia (ILAE) presenta una clasificacién operacional revisada
de los tipos de crisis. En las Figuras 1 y 2 se muestra dicha clasificacién.




Clasificacion de los Tipos de Crisis, Version Basica ILAE 2017'

[ Inicio Focal

] [ Inicio Generalizado ]

Inicio Desconocido ]

Conciencia Conciencia | Motor ( Motor
preservada* alterada* Ténica— Clénica Tonica— Cldnica
J Otro Motor Otro Motor
No motor \ No motor
~ (Ausencia)
Inicio Motor
Inicio No motor
[ No Clasificada’ ]
Focal a bilateral
Tonica - Clénica
J

Figura 1. Clasificacion Operacional Basica de los tipos de crisis, ILAE 2017.

"Definiciones, otros tipos de crisis y descriptores estan listados en el articulo que incluye
términos y glosario. 2Debido a la informacion inadecuada o imposibilidad de ubicar en las
otras categorias de tipos de crisis.

Clasificacion Operacional de los Tipos de Crisis, Versién Extendida ILAE 2017".
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Figura 2. Clasificacion Operacional de los Tipos de Crisis, Version Extendida ILAE2017




e Para las crisis focales, especificar el nivel de alteracién de conciencia es opcional.
Conservar el nivel de conciencia quiere decir que la persona tiene conciencia de si
misma y de su entorno durante la crisis

e Una crisis focal sin alteracion del nivel de conciencia corresponde al término previo de
crisis parcial simple

e Una crisis focal con alteracién del nivel de conciencia corresponde al término previo de
crisis parcial compleja, y se refiere a la alteracién del nivel de conciencia durante
cualquier parte de la crisis

e Las crisis focales sin y con alteracién del nivel de conciencia, opcionalmente pueden
caracterizarse por uno de los sintomas de inicio motor o no motor, reflejando el primer
signo o sintoma prominente en la crisis.

Las crisis deben ser clasificadas por la manifestacién mas temprana y prominente, excepto
cuando la crisis sea por detencién del comportamiento en la cual el cese de actividad es la
manifestacién dominante durante la crisis.

Denominar una crisis focal puede omitir mencionar la alteracién del nivel de conciencia
cuando este aspecto no es aplicable o no conocido, y en ese caso, se clasificaria la crisis
directamente como de inicio motor o no motor. Las crisis aténicas y los espasmos epilépticos
usualmente no tienen un nivel de conciencia especificado.

e Las crisis cognitivas implican alteracién del lenguaje y otras funciones cognitivas con
manifestaciones positivas como el déja vu, alucinaciones, ilusiones o distorsiones de la
percepcion

e Las crisis emocionales involucran ansiedad, miedo, alegria, y otras emociones, o
apariencia de afecto sin emociones subjetivas

e Una crisis puede estar en la categoria de no clasificada debido a inadecuada
informacién o imposibilidad de ubicarla en las otras categorias de tipos de crisis

Crisis provocadas (incluyendo crisis febriles) y crisis no provocadas:
Las crisis provocadas o sintomadticas (que incluyen las crisis febriles) son aquellas que
establecen una relacién temporal o causa-efecto con un determinado proceso o circunstancia:

fiebre, traumatismo, tumoracién, dafio isquémico, infeccidn, alteracion electrolitica, alteraciéon
metabdlica, etc... que potencialmente puede resolverse, cesando la crisis o el riesgo de
recurrencia cuando ceda el proceso que la desencadena.

No cumplen los criterios de crisis epilépticas ni de Epilepsia y no deben de confundirse con las
crisis reflejas en el contexto de una Epilepsia Refleja

Clasificacién de la epilepsia y principales sindromes epilépticos:
La nueva clasificacién considera no sélo el tipo de crisis epiléptica, epilepsia y sindrome

epiléptico, si no que también incorpora datos sobre la etiologia, comorbilidades, test de
laboratorio, genética...., aportando informacién crucial en el adecuado manejo del paciente.

En la Figura 3 se muestra la clasificacion de la Epilepsia propuesta por la ILAE en 2017. En la
clasificacion de la epilepsia se tiene en cuenta el tipo de crisis epiléptica predominante en un
tipo de epilepsia y la etiologia.
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Figura 3. Ejes de clasificacion de la epilepsia (ILAE, 2017).

Los sindromes epilépticos constituyen entidades con unas caracteristicas clinicas (semiologia de
las crisis, comorbilidad asociada), eléctricas (registro VEEG), etioldgicas (genética, etc) y de
edad de inicio de la epilepsia especificas, que orientardn el tratamiento sintomatico y/o
etioldgico y el prondstico del paciente. Ejemplos de sindromes epilépticos son el sindrome de
Dravet, el sindrome de Lennox-Gastaut, la EBI-Roldndica, la epilepsia de ausencias de la
infancia, la epilepsia mioclénica juvenil, etc.

Los sindromes epilépticos pueden a su vez clasificarse dentro de la clasificacién general de la
epilepsia.

Diagnéstico

La historia clinica en epilepsia, anamnesis y exploracién son fundamentales en Atencién
Primaria. Una cuidadosa y detallada historia clinica es el paso inicial del adecuado diagnoéstico
tratamiento y pronodstico de los pacientes que sufren una primera crisis epiléptica

“El diagndstico serd tan bueno, como lo sea la historia clinica “

e Historia clinica del episodio:
Datos que se deben incluir en la historia clinica de un paciente con epilepsia o con un
primer episodio paroxistico - para el diagnéstico diferencial con trastornos paroxisticos
no epilépticos (TPNE). Es bueno intentar grabar el episodio en video, lo que da una
informacién muy importante:
-Existencia de prodromos
-Circunstancias anteriores a la crisis
-Primer evento en la crisis (aura, movimiento inicial, sensacion)
-Evolucién secuencial de la crisis
-Caracteristicas de la crisis/semiologia o sintomas: Cierre o apertura palpebral.
Desviacién de la mirada. Clonias palpebrales. Rigidez o hipotonia del cuerpo.
Clonfas faciales o en los miembros. Automatismos. Palidez o cianosis.
Relajacion de esfinteres. Mordedura de lengua. Traumatismos.




-Manifestaciones postictales (confusidn, paresia Todd, alteracién lenguaje, etc.)
-Nivel de conciencia durante la crisis. Falta de respuesta. Lenguaje ictal

-¢Hay mas de un tipo de crisis?

-;Ha habido un cambio en el patrén de las crisis? (en el paciente epiléptico
conocido)

-Fecha y circunstancias de la primera crisis

-Factores precipitantes o trigger (alcohol, deprivacién de suefio, hormonales)
-Frecuencia de crisis y mayor intervalo libre de crisis

-Respuesta a la medicacién previa (razones para el abandono de la medicacion,
dosis alcanzada, niveles plasmaticos, combinaciones) o a la medicacién de
rescate administrada durante el episodio

-Circunstancias y proceso intercurrente: fiebre, traumatismo, etc...

e Antecedentes personales:
-Antecedentes obstétricos: patologia durante el embarazo, distocias del parto y
sufrimiento fetal, realizando la anamnesis sobre familiares con capacidad para
informar
-Hitos del desarrollo psicomotor y rendimiento escolar
-Existencia o no de convulsiones febriles durante la infancia
-Antecedentes de TCE en la infancia o infecciones del sistema nervioso central
(SNC)
-Comorbilidades, con especial referencia a comorbilidad psiquidtrica,
neuroldgica y afectaciones somaticas de higado o rifién
-Historial de farmacos antiepiléptico (FAE) previos y actuales. Esta informacién
es de especial relevancia para clasificar el grado de refractariedad de la epilepsia
segun los criterios de la ILAE
-Es importante también el consumo de alcohol y otros téxicos, asi como otros
medicamentos de consumo reciente o actual, especialmente psicotropos.

e Antecedentes familiares: es importante preguntar sobre antecedentes familiares de
crisis epilépticas, crisis febriles, sincopes, cardiopatias, nefropatias y enfermedades
psiquidtrica y enfermedades neuroldgicas.

e Exploracién fisica y valoracién cognitiva y psiquica del paciente:
-Inspeccién general: con un examen de la piel y de la constitucién general,
puesto que la epilepsia puede formar parte de numerosos sindromes cutdneos y
dismérficos
-Exploracién cardiovascular: medicién de la tensién arterial, anomalfas del
ritmo cardiaco o soplos cardiovasculares. Esta exploracion resulta de especial
interés en casos de diagndstico diferencial con eventos de origen cardiogénico
-La exploracién neuroldgica en el paciente epiléptico, por su parte, debe tener
el objetivo principal de poner en evidencia, en caso de que existan signos
indicativos de hipertensién intracraneal, disfuncién neuroldgica focal,
meningea o en la esfera cognitiva, que orienten el diagndstico a una epilepsia
sintomatica. Anotar el intervalo desde la tltima crisis
-Valoraciéon cognitiva y examen del estado psiquico del paciente: es
fundamental para la deteccién del principal diagndstico diferencial de las crisis
epilépticas, como las pseudocrisis de origen psicégeno




-Estudios neuropsicoldgicos: las alteraciones cognitivas se asocian con
frecuencia a la epilepsia y/o a su tratamiento, por lo que la evaluacién
neuropsicoldgica es necesaria en el diagnéstico y valoracion global del paciente
con epilepsia. Los test neuropsicoldgicos deben realizarse en cualquier edad
para evaluar alteraciones cognitivas ,en particular en las dreas del lenguaje y de
la memoria, y estdn especialmente indicados (en nuestra Comunidad Auténoma
los test psicoldgicos se realizan en los colegios, con equipos dependientes de la
Consejeria de Educacién).
Estard indicada su realizacion en los siguientes casos:

-En nifios con dificultades educacionales o laborales

-Cuando la resonancia magnética (RM) identifica anomalias en regiones

cerebrales importantes desde el punto de vista cognitivo

-Cuando un nifio aqueja problemas de memoria u otros déficits

cognitivos

e Pruebas complementarias: propias de atencién especializada
Las pruebas complementarias tienen un valor limitado y no deben nunca reemplazar
una buena anamnesis y exploracién fisica. Es importante considerar que un uso
indiscriminado y no protocolizado de las mismas puede confundir mas que ayudar al
diagnoéstico Las pruebas complementarias se orientaran en virtud de la anamnesis y la
exploracion fisica.
-Electroencefalograma (EEG) en la epilepsia: esta indicado, de forma general,
hacer en EEG en todas las primeras crisis afebriles

INDICACIONES DE ELECTROENCEFALOGRAFIA EN EPILEPSIA PEDIATRICA
-Establecer riesgo de recurrencia tras una primera crisis y confirmar diagndstico de
epilepsia en algunas situaciones.

-Clasificacion del tipo de epilepsia y sindromes epilépticos dentro del contexto clinico.
-Tipificacién de los eventos paroxisticos y diagndstico diferencial con crisis epilépticas.
-Cuantificacién de algunos tipos de crisis

-Respuesta al tratamiento en algunos sindromes epilépticos.

-Pronéstico tras cirugia de la epilepsia.

-Estatus epiléptico (EE): diagnéstico de EE no convulsivo (EENC) y monitorizacién de la
respuesta al tratamiento de los espasmos epilépticos.

MENSAJES CLAVE EN EEG
-Un EEG normal no excluye el diagndstico de epilepsia.
-El EEG ayuda a diferenciar un evento clinico epiléptico de uno no epiléptico,
determinar el tipo de crisis y el sindrome epiléptico especifico.
-Un registro EEG ideal debe incluir tanto el estado despierto como el dormido en la
medida de lo posible.
-El EEG de superficie de rutina unico puede pasar por alto muchas de las epilepsias
focales. La privacion de suefio aumenta la capacidad de deteccién de actividad
epileptiforme de la prueba.
-El informe de EEG siempre debe interpretarse en el contexto clinico para evitar errores
diagnésticos y de manejo.




-Estudios de neuroimagen: las dos técnicas de imagen estructural aplicables en
el diagndstico de pacientes con crisis epilépticas y epilepsia son la tomografia
computerizada y la resonanacia magnética. Su finalidad: detectar alteraciones
morfoldgicas que requieran tratamiento especifico o identificar la etiologia
subyacente.
-Estudios de laboratorio en la epilepsia:
-Analitica y bioquimica sangre: es importante detectar cualquier causa
toximetdbolica
En el periodo neonatal, importante considerar el déficit de piridoxina y
biotina que precisan tratamiento de sustitucién para la resolucién de las
crisis
-El estudio del LCR en sospecha de infeccién del SNC o hemorragia
subaracnoidea con neuroimagen negativa.
-Estudios genéticos:
-Resulta indudable su utilizacién en epilepsias graves, como las epilepsias
progresivas y las encefalopatias epilépticas (sobre todo en las de inicio en
los dos primeros afios de vida)
-El estudio de Arrays de CGH es la técnica de eleccién inicial en pacientes
con epilepsia y discapacidad intelectual, trastorno del espectro autista y/o
dismorfias
-Estd cobrando gran relevancia la aplicacién de técnicas de biologia

molecular basadas en NGS (next generation sequencing) en paneles génicos

que incluyen varios genes asociados al fenotipo o en estudios de

secuenciacion de exoma e incluso genoma completo.

Diagnéstico diferencial de la epilepsia en las distintas edades

En un gran numero de casos, ante un evento paroxistico, una historia clinica detallada puede
ser suficiente para poder hacer un diagndstico correcto, (destacar la importancia de grabar los
episodios) aunque a veces es necesario el uso de pruebas complementarias (principalmente,
electroencefalograma y monitorizacién vEEG.

En funcién de la edad del paciente, se han descrito diferentes eventos paroxisticos no
epilépticos que suelen llegar a tener prevalencias del 10% y que deben convertirse en el
principal diagnostico diferencial con las crisis epilépticas.
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Hipoxia Espasmo del sollozo pélido y ciandtico
Episodio aparentemente letal (BRUE)
Trastornos respiratorios lactante: hiperventilaciéon, apnea/polipnea
Episodio de atragantamiento
Sueio Apnea
Head-banging/estereotipias hipnagdgicas
Dolor Sindrome de Sandifer
Dolor paroxistico extremo
Cédlicos del lactante
Miscelanea Autoestimulaciéon/onanismo
Hemiplejia alternante de la infancia
Crisis oculdgiras
Apraxia oculomotora de Cogan
Munchausen por poderes
Malos tratos
Nifo y Movimiento Discinesia paroxistica (cinesigénica, no cinesigénica, inducida por el
adolescente gjercicio) .
- Estereotipias primarias y secundarias
= Tics
- Ataxia episodica
Paralisis periodicas
Paramiotomias/miotonias
Vértigo paroxistico benigno
Mioclonias del velo del paladar
Temblor
Sueio Parasomnias NREM (despertar confusional, terrores nocturnos,
sonambulismo)
Parasomnias REM (paralisis del suefio, pesadillas)
Sindrome de piernas inquietas
Narcolepsia-cataplejia
Bruxismo
Hipersomnia periédica/Sd Kleine-Levin
Dolor Migrafia y variantes
Vémitos ciclicos
Dolor abdominal recurrente
Miscelanea Opsoclonus-mioclonus
Espasmo hemifacial/blefaroespasmo
Crisis de panico
Crisis psicogenas
Crisis de hiperventilacion
Pseudoausencias
Alucinacones
Trastorno por sintomas somaticos (anteriormente: trastorno disociativo,
trastorno conversivo, simulaciéon, Munchausen y Munchausen por
poderes).
Hipoxia Sindrome apnea-hipopnea del suefio (SAHS)
Sincope: febril, cardiogénico, vasovagal, situacional, convulsivo, etc
Sindrome de hipoventilacién central (Ondine)

Tabla 2. Diferencias temblor/crisis epilépticas

Temblor Crisis epiléptica
Anormalidad de la mirada o de | Ausente Presente
los movimientos oculares
Sensibilidad a estimulos Presente Ausente
Tipo de movimiento | Temblor Sacudida clénica
predominante
Cese de movimiento con la | Presente Ausente
flexion pasivamente
Cambios autondmicos Ausente Presente




Valoracién del nifio con primer episodio paroxistico

Valoracién individualizada: analizaremos la sistemdtica de valoracién inicial del nifio
con un primer episodio paroxistico, incluyendo los datos aportados por la historia
clinica y las distintas pruebas complementarias, y los factores de riesgo de recurrencia
que condicionan un potencial diagnéstico de epilepsia tras una primera crisis no
provocada

Lo primero, valorar la repercusién general sobre las constantes y el medio interno
Descartar la presencia de una enfermedad neuroldgica aguda grave

Definicién del tipo de episodio paroxistico: tenemos que diferenciar entre un posible
TPNE y una posible crisis epiléptica. Por otra parte, es importante valorar si existen
criterios definidores de CF, y hay que diferenciar ademads entre una crisis provocada y
una crisis no provocada

Orientacién diagnostica inicial

Valoracién pronéstica inicial: la gran mayoria de TPNE y convulsiones febriles simples
pueden valorarse correctamente con una historia clinica detallada y no suele ser
necesario realizar exploraciones complementarias

Criterios de derivacién hospitalaria

Requeriran valoracién hospitalaria urgente y derivacién a Urgencias de pediatria los
siguientes casos (posible necesidad de ingreso/observacién y realizacién de pruebas
complementarias y tratamiento urgente):
-Convulsiones neonatales
-Crisis febril atipica que se repite en menos de 24 horas por la posibilidad de
infeccién del SNC y necesidad de pruebas complementarias
-Primer episodio de crisis no provocada que se repite en menos de 12 horas
(excluyendo ausencias)
-Crisis epiléptica (sintomdtica/provocada o no provocada) que asocia
traumatismo craneoencefalico o traumatismo grave ya que puede ser necesario
ingreso hospitalario para observacién o pruebas de neuroimagen urgente (TAC)
-Crisis epiléptica (provocada o no provocada) que asocie sintomas de focalidad
neurolégica, HTIC o meningismo, con exploracién neuroldgica alterada o
alteracién del nivel de conciencia, una vez pasado el periodo postcritico.
-Se necesita descartar hipoglucemia, alteraciones hidroelectroliticas,
descompensacién metabolica, infeccién SNC, tumor SNC, etc...
-Crisis epiléptica (provocada o no provocada) que presente un periodo
postcritico (en ausencia de administracion de medicacién de rescate) de
duracién mayor a 1 hora
-Crisis epiléptica provocada o no provocada mayor de 15 minutos de duracion,
especialmente si primer episodio o si precisa administracién de medicacién de
rescate (ingreso para observacion)
-Sospecha de sindrome de West/espasmos infantiles ya que dicha encefalopatia
epiléptica constituye una urgencia neuroldgica y requiere ingreso para estudio
y tratamiento precoz
-Reacciones adversas graves a fiarmacos antiepilépticos, especialmente
reacciones idiosincrasicas que pueden requerir ingreso y realizacién de
analiticas y pruebas complementarias: sindrome de Stevens-Johnson, sindrome
DRESS, etc.




e Requieren valoracién por neuropediatria en consultas externas de forma no urgente
para seguimiento y realizacién de pruebas complementarias (EEG, neuroimagen,
pruebas de genética, etc) e inicio de tratamiento segun esté indicado, los siguientes
Casos:

-Primer episodio de crisis no provocada

-Crisis febriles atipicas en los siguientes supuestos:
-Edad menor a 3 meses o mayor a 6 aflos
-Episodios con sintomas de focalidad neuroldgica posteriores o con inicio
focal o semiologia focal de las crisis febriles

-Crisis febriles tanto atipicas como tipicas si cumplen estas condiciones:
-Alteracién del desarrollo psicomotor o de la exploracién neuroldgica
-Valorar individualizadamente en el caso de antecedentes perinatales
patolégicos o antecedentes personales que confieran riesgo neuroldgico
-Angustia familiar

e No requieren valoracién en consultas externas de neuropediatria y pueden realizar
seguimiento en Atencién Primaria:

-Trastornos paroxisticos no epilépticos de la infancia en nifios sin antecedentes
personales ni familiares de riesgo neuroldgico ni de epilepsia y con desarrollo
psicomotor y exploracion neuroldgica normales
-Crisis febriles tipicas y atipicas con desarrollo psicomotor normal y
exploracién neuroldgica normal, excluyendo los supuestos indicados en el
apartado anterior

e Seguimiento: aunque la mayoria de los pacientes con epilepsia/crisis no provocadas
requieren seguimiento en consultas de atencién especializada y valoracién por
neuropediatria para confirmar el diagndstico e iniciar tratamiento, el seguimiento ha de
realizarse de forma conjunta con atencion primaria.

Tratamiento

Se basarda en medidas farmacoldgicas (firmacos antiepilépticos) y otras medidas no
farmacoldgicas y respecto al estilo de vida que deben implementarse en pacientes epilépticos.
Los objetivos del tratamiento serdn por tanto: mejorar la calidad de vida, preservar el
rendimiento neurocognitivo, mejorar la conducta y disminuir al méximo el nimero de crisis
con el menor numero de firmacos posible evitando posibles interacciones farmacoldgicas y
reacciones adversas.

Ademas del tratamiento con firmacos antiepilépticos, en casos refractarios, pueden emplearse
otros tratamientos: la dieta cetdgena, la cirugia resectiva de la epilepsia y paliativa,
gammaglobulinas, corticoterapia oral e iv, cannabidiol oral o terapias de neuromodulacién
como el estimulador del nervio vago.

El inicio y retirada de tratamiento antiepiléptico crénico se realizaran desde la consulta de
neuropediatria, aunque el pediatra de atencién primaria también tendrd un papel crucial como
hemos indicado en la deteccién precoz de reacciones adversas o en el empeoramiento de crisis
en los cambios o retirada de tratamiento.

Respecto a la prescripcién, como norma general: no es correcto intercambiar medicamentos de
referencia por firmacos genéricos o viceversa en un paciente clinicamente estable con su
tratamiento, dado que los antiepilépticos son farmacos con un estrecho margen terapéutico.




Interacciones y reacciones adversas

A continuacién en la Tabla 3. se muestran las principales reacciones adversas propias de cada

farmaco antiepiléptico.

Oﬁf < Reacciones adversas Reacciones adversas
dependientes de dosis idiosincrasicas

- Sistémicas Neurolégicas

@

VPA Aumento de peso, | Temblor, mareo, | Agranulocitosis, SSJ/NET, anemia,
alopecia, hematomas | sintomas TDAH-like, | hepatopatia, pancreatitis, sindrome de ovario
cutaneos trastorno de conducta | poliquistico

hipertirotropinemia

CcBZ Hiponatremia, Somnolencia, Hipertirotropinemia, agranulocitosis, SSJ/NET,
erupcioén cutanea cefalea, mareo, | dermatitis, pancreatitis, insuficiencia hepatica

diplopia

oxXc Hiponatremia, Vértigo, ataxia, | Hipercolesterolemia, agranulocitosis,
erupcioén cutanea diplopia pancitopenia, SSJ/NET

LTG Erupcion cutanea, | Mareo, temblor, | SSJ/NET, meningitis aséptica
nauseas diplopia

TPM Pérdida de peso Depresion, afasia, | Nefrolitiasis, Miopia aguda y glaucoma,

parestesias oligohidrosis e hipertermia

ZNS Nauseas, pérdida de | Ataxia, confusion, | Nefrolitiasis, hiperhidrosis, agranulocitosis,
peso, anorexia depresion anemia aplasica, SSJ/NET

LEV Infeccion, fatiga Ansiedad, Pancitopenia, anafilaxia, psicosis, SSJ/NET

irritabilidad,
depresion

ESM Nauseas, vomitos Somnolencia, Agranulocitosis, insuficiencia hepatica,

hiperactividad dermatitis, anemia aplasica, SSJ/NET

BRV Nauseas,  vomitos, | Somnolencia, ataxia, | Broncoespasmo, angioedema, neutropenia,
estrefiimiento, fatiga irritabilidad leucopenia, psicosis

PER Aumento de peso, | Agresividad, Efectos neuropsiquiatricos graves
fatiga, nauseas depresion, vértigo,

mareo

CLB Estrefiimiento, Somnolencia, Depresién respiratoria, SSJ/NET
aumento de | insomnio, ataxia,
salivacion irritabilidad

VGB Fatiga, pérdida de | Somnolencia, mareo Cambios en neuroimagen (necrosis estriatal)
vision

LCM Nauseas, vémitos, | Ataxia, mareo, | PR prolongado, bloqueo AV, neutropenia
fatiga cefalea, diplopia

PB Nauseas, vomitos Hiperactividad, Agranulocitosis, trombopenia, tromboflebitis
mareo, somnolencia, | Por  via iv: depresion respiratoria,
cefalea broncoespasmo y laringoespasmo

DPH Hipertrofia  gingival, | Confusién, disartria, | SSJ/NET, anemia aplasica, agranulocitosis,
erupcioén cutanea diplopia, ataxia hepatopatia, dermatitis, adenopatias vy

pseudolinfoma, neuropatia, ataxia e hirsutismo

Manejo de crisis e

iléptica en ambiente extrahospitalario

atencion primaria. Tratamiento de

rescate

MANEJO CRISIS EPILEPTICA AMBIENTE EXTRAHOSPITALARIO

&
FAMILIARES Qf]

* Introducir objetos o dedos en boca
* Iniciar maniobras de RCP

[ SI CEDE: VIGILANCIA NEUROLOGICA ©® ] ‘

Retirar objetos contra los que pueda golpearse
* Aflojar algunas prendas: bufanda, corbata

\.

SI NO CEDE TRAS 5 MINUTOS: ADMINISTRAR MEDICACION RESCATE
<

* Stesolid ® 5-10 mg rectal o

* Buccolam ® 5,7,5 0 10 mg a través comisura bucal

£

MEDICAS 061 &l
NO SEGUNDA DOSIS MEDICACION RESCATE




*Para Dosis Consultar Tabla 4.11 PERSONAL SANITARIO @

* EVALUACION TEP (TRIANGULO EVALUACION PEDIATRICA)

FCULACION

* SECUENCIA ABCDE

v' Preservar la via aérea y si fuese posible oxigenoterapia al 30% o superior para Sat0, >= 85% (Mascara tipo Venturi) *Raramente se requiere
intubacién orotraqueal
v/ Retirar objetos o ropa que puedan dafiar al paciente y colocar posicién lateral de seguridad
v’ Si posible: canalizacién via int administracién medicacion iv : MDZ o DZP
v Medicién GLUCEMIA: Gl ia < 50 mg/dl (crisis si < 36)—> administrar suero gl do 10%: 5 cc/kg

5 MINUTOS DESDE INICIO CRISIS O INICIO NO
PRESENCIADO/CRISIS ACTIVA A NUESTRA ATENCION

SI CRISIS NO CEDE: ADMINISTRAR MEDICACION DE RESCATE 12 dosis: . \
Segun disponibilidad de via y medicacion
v Medio Extrahospitalario/Atencién Primaria: SIEMPRE MEDICACIONES PRIMERA LINEA: BZD
(benzodiacepinas): DZP o MDZ por via rectal, intranasal, intramuscular o intravenosa segin
disponibilidad
v/ LLAMAR SERVICIO EMERGENCIAS MEDICAS 061 PARA TRASLADO HOSPITAL EN
POSTCRITICO: VIGILANCIA NEUROLOGICA © AMBULANCIA MEDICALIZADA SI CRISIS NO CEDE ESPONTANEAMENTE Y ADMINISTRACION
MEDICACION RESCATE £ val i i y observacién hospi ia

l *Medicaciones segunda linea: medio hospitalario: VPA, DPH, LEV, PB, LCM, tiopental, propofol...

* Si no posible vigilancia en Centro m l

Salud hasta recuperacion —> - - L -
( SI CRISIS NO CEDE tras 10 minutos o més desde inicio: ADMINISTRAR MEDICACION DE RESCATE 22 dosis:

[ S| CEDE ESPONTANEAMENTE/PERIODO ]

DERIVACION HOSPITALARIA a /' BZD: MDZ o DZP
URGENCIAS PEDIATRIA [2] Segn disponibilidad de via y medicacién

En la Tabla 4 se muestran las medicaciones para administracién ante crisis aguda en medio

extrahospitalario.
Pt Q via rectal via bucal via via via
i@ (mucosa yugal) | intranasal intravenosa | intramuscular
D|azepam Stesolid® 5y 10 mg 0,1-0,3
DZP No recomendado en < mg/kg
6m (maximo 10
0,2-0,5 mg/kg mg en > 5
e 10-15 kg: afios y 5 mg
Stesolid® 5 mg en < 5 afos)
e > 15 kg: Stesolid® Repetir si
10 mg precisa a los
5-10 minutos
Administrar
lento en 3-5
minutos
Midazolam Buccolam® 2,5, | 0,2-0,3 0,1-0,2 0,2-0,3 mg/kg
MDZ 5,75y 10 mg mg/kg mg/kg. Se | Maximo 10 mg
0,2-0,3 mg/kg Maximo 10 | puede repetir
Maximo 10 mg mg dosis a los 5-
e < 1afio: 2,5 10 minutos.
mg Dosis
e 1-5afos: 5 maxima total
mg 0,4 mg/kg
e 5-10 afos: Maximo 10
7,5mg mg 5
e >10 afos: mg/dosis)
10 mg

Monitorizacién del tratamiento con firmacos antiepilépticos (niveles de FAEs):

La monitorizaciéon de firmacos antiepilépticos no se realiza de forma rutinaria. Se realizard
cuando se sospeche toxicidad, se haga un cambio de tratamiento, cambio de forma de
presentacion o ajuste de dosis.

La determinaciéon de niveles firmacos antiepilépticos se realiza mediante una extracciéon
sanguinea que puede hacerse en el centro de salud.

La extraccion ha de realizarse por la mafiana SIN tomar la dosis de medicacién de la mafana, es
decir, la ultima dosis ha de haberse tomado al menos 12 horas antes de la extraccién sanguinea.




Seguimiento

El seguimiento ha de realizarse conjuntamente por especializada y atencién primaria para
detectar precozmente posibles efectos adversos de la medicacion antiepiléptica, empeoramiento
de la epilepsia (frecuencia y duracién de crisis), efectos negativos de la epilepsia sobre la calidad
de vida y funcionamiento escolar, familiar y social del paciente, etc.

El seguimiento ha de basarse en anamnesis y exploracién fisica completa incluyendo
neuroldgica, estando las pruebas complementarias (VEEG y analiticas de niveles o de control)
indicadas solo en funcién de la evolucién del paciente.

Misceldnea/Recomendaciones a las familias/Dudas frecuentes
Se pueden hacer una serie de recomendaciones generales respecto al estilo de vida en el
paciente epiléptico y también para evitar algunos mitos acerca de la epilepsia.

e Vacunaciéon: de forma general se recomendara la misma de pauta de vacunacién que al
resto de la poblacién, incluso en el caso de que presenten convulsiones febriles. Podria
recomendarse tratamiento antipirético profilictico en las 24 horas tras la
administracion de la vacunacidn o instruir respecto a la apariciéon mds tardia de fiebre
en otras vacunas como la triple virica.

e Suefio: se recomendara una adecuada higiene de suefio, horarios regulares y dormir las
horas suficientes. No cambiar hédbitos de suefio previos en el sentido de que un nifio
que dormia previamente solo, ha de seguir durmiendo solo en su habitacién. Evitar
para dormir la posicién de prono (mayor riesgo de SUDEP),

La privacién de suefio y la fatiga pueden desencadenar crisis epilépticas.

e Dieta normal y equilibrada. No estdn recomendadas dietas especiales salvo la dieta
cetdgena o de bajo indice glicémico en determinados pacientes epilépticos con
epilepsias refractarias.

e Respecto al deporte: es aconsejable la practica deportiva evitando aquéllos deportes de
mas riesgo: submarinismo, deportes que impliquen vehiculos a motor, navegacién en
solitario, windsurf, alpinismo, hipica. Deportes colectivos en tierra como el fitbol o el
baloncesto pueden practicarse sin problemas y también otros de contacto colectivos
que no impliquen riesgo de traumatismo craneoencefalico como el judo serfan de bajo
riesgo. Sin embargo otros como el karate o boxeo por potencial riesgo de traumatismo
craneoencefilico serian de riesgo intermedio.

e No existe una prohibicién respecto al visionado de la televisién o respecto a jugar a
videojuegos. Algunos videojuegos o series pueden presentar luces estroboscépicas que
podrian afectar a determinados pacientes en el caso de que presenten respuesta
fotoparoxistica en el EEG o que presenten una epilepsia refleja o con fotosensibilidad.

e Es importante la adherencia al tratamiento y no realizar disrupciones del mismo,
también seguir horarios y rutinas de vida regulares. Si se olvida de una toma de

medicacion ha de tomar la toma tan pronto como se acuerde, pero nunca tomar
siguiente dosis doble.

e Si presenta vOmitos o diarrea o fiebre es mas frecuente que se descompense de su
epilepsia de base, pero no estaria recomendado ningin tratamiento profilactico
adicional salvo las medidas para control de fiebre en pacientes con crisis febriles
(control de la fiebre con medidas fisicas o farmacoldgicas de forma mads enérgica). Si
vomita y ha tomado la medicacién menos de 30 minutos antes del vémito,
recomendaremos que repita dosis de forma general.




e Debe de advertirse al adolescente de los problemas que conlleva el abuso de alcohol y
drogas ilegales como potenciales desencadenantes de crisis. En el adulto el consumo de
alcohol ha de efectuarse con moderaciéon. Respecto al consumo de cafeina no hay
ninguna recomendacién firme siempre que no se trate de un consumo excesivo que
interfiera en la calidad del suefio.

e Los factores emocionales y el estrés pueden actuar como factores favorecedores para las
crisis epilépticas, pero con el tiempo de evolucién de la epilepsia esta tendencia tiende
a desaparecer. No obstante intenta evitar factores emocionales estresantes en la medida
de lo posible.

e Los pacientes epilépticos pueden obtener un permiso de carnet de conducir (Orden
PRE/2356/2010, de 3 de septiembre, por la que se modifica el Anexo IV del Reglamento
General de Conductores, aprobado por el Real Decreto 818/2009, de 8 de mayo.) pero
para ello han de aportar un informe de su neurdlogo en el que conste la fecha en la que
han presentado la tltima crisis. Pueden obtener el permiso o prorrogarlo ain tomando
medicacién (siempre que esta no interfiera en la conduccién) si permanecen mas de 1

ano libre de crisis. En el caso de las crisis aisladas, han de haber pasado mas de 6 meses
desde que presentd la crisis.

e Han de hacerse recomendaciones respecto a salidas profesionales (manejo de armas,
materiales peligrosos, conduccién de vehiculos) mds adecuados para el paciente con
epilepsia.

e Es importante hacer recomendaciones respecto a la evitaciéon de accidentes en el
ambito doméstico: dormir en camas altas o de alturas, preferencia de la ducha al bafio,
etc...

Crisis febriles

Crisis convulsiva asociada a una enfermedad febril que ocurre entre los 6 meses y los 5 afios de
edad (mas a menudo entre los 18 meses y los 2 afios de edad) en ausencia de una infeccién del
SNC u otra causas definida. Afectan a un 2-5% de la poblacién infantil

La primera manifestacion de una epilepsia puede ser una crisis en el contexto de fiebre

Primera crisis febril. Estrategia diagndstica
Periodo de observacién hospitalaria de al menos 3-6 horas

El diagndstico es clinico

Anamnesis detallada

Exploracién fisica y neuroldgica

Las pruebas complementarias no se realizan de rutina (Si no se establece la causa de la
fiebre, y estd indicado, realizar el estudio de sindrome febril sin foco: hemograma,

marcadores de infeccién, hemocultivo, andlisis de orina, radiografia de térax.).




CLASIFICACION DE LAS CRISIS FEBRILES SEGUN SU CLINICA (Tabla 5)

CRISIS FEBRILES SIMPLES O CRISIS FEBRILES

TIPICAS COMPLEJAS,ATIPICAS O

Representan el 75% de las CF COMPLICADAS

Duracioén inferior a 15 minutos Duracion superior a |5 minutos

Cirisis generalizada Cirisis focal con o sin generalizacion
secundaria

No se repite durante un periodo de 24 Recurrente (2 o mas episodios dentro de las

horas primeras 24 horas )

No presenta secuelas transitorias Hallazgos neurolégicos focales en el periodo

permanentes postcritico

Recurren en un tercio de casos Edad < de 3 meses o 6 afios

Son un fenémeno Benigno

*Ante crisis febriles simples sin focalidad neurdlogica NO es necesaria la realizacion de eximenes complementarios.

Las crisis febriles prolongadas o focales, particularmente si es la primera, requieren una actitud
individualizada, por existir probabilidad de causa subyacente, como meningitis o alteracién

estructural o metabdlica.

Electrocardiograma(ECG): ante una primera crisis febril, es aconsejable, especialmente
ante convulsiones febriles atipicas o sincopes febriles (formas atdénicas, formas
recidivantes o formas con apariciéon fuera de las edades habituales), hacer un ECG
durante el pico febril, para descartar un sindrome de Brugada con taquicardia
ventricular inducida por fiebre.
Puncién lumbar: la indicacién de puncién lumbar la establecen los signos clinicos y no
es necesaria en nifios que recuperan la normalidad tras la crisis. Esta indicada en nifios
< 12 meses si el estado de vacunacién frente a Haemophilus influenzae tipo b o
Streptococcus pneumoniae es desconocido o incompleto.
Neuroimagen: no estd indicada en crisis febriles simples.
La prueba ideal es la resonancia magnética (RM) que proporciona mas informacién y
por la ausencia de radiacién, pero dificilmente estd disponible de forma urgente y
requiere mayor tiempo para su realizaciéon y mayor tiempo de anestesia
Indicacién de TC:

-Sospecha de meningitis bacteriana aguda complicada, meningitis subaguda o

encefalitis, previa a la realizacién de puncién lumbar

-Persistente alteracion del estado de conciencia (protocolo de encefalopatia

aguda)

-Persistente focalidad neuroldgica poscritica

-Sospecha de hipertension intracraneal o lesiones intracraneales (absceso...)
Electroencefalograma (EEG): eL EEG no esta indicado ante una crisis febril simple. Con
frecuencia se realiza seguimiento neurolédgico y también vEEG ante crisis prolongadas o
focales, por mayor riesgo de desarrollar epilepsia (aunque siempre hay que valorarlo de
forma individualizada).
Estudios genéticos: no se recomiendan estudios genéticos en niflos con crisis febriles
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Tabla 6. RESUMEN. MENSAJES CLAVE Q\\J

La clasificacién internacional de las crisis epilépticas, de la epilepsia y de los sindromes
epilépticos es importante para la estandarizacion de los estudios en epilepsia y también
para la practica clinica diaria y manejo de los pacientes con epilepsia (implicaciones de
manejo y tratamiento en funcion de semiologia de las crisis y sindromes epilépticos).

Es primordial distinguir crisis provocadas y crisis sintomaticas agudas o no provocadas
(incluyendo crisis febriles) puesto que su manejo sera distinto.

El diagnostico y diagnéstico diferencial de crisis epilépticas y epilepsia se basa en la
anamnesis del episodio, en los antecedentes personales y familiares del paciente y en la
exploracion fisica.

La realizacion de pruebas complementarias sera propia, en la mayoria de los casos, de
atencion especializada, y nunca sustituira a la historia clinica.Las pruebas complementarias
tendran que valorarse en el contexto clinico del paciente para apoyar ,0 no ,nuestro
diagnostico de presuncion.

El manejo de los trastornos paroxisticos no epilépticos y las crisis febriles tipicas puede
realizarse en la mayoria de los casos en el ambito de la atencion primaria. Es importante
tranquilizar e informar a los padres acerca de la benignidad de estos procesos
dependientes de la edad y del neurodesarrollo.

Las crisis no provocadas y algunos casos de crisis febriles atipicas requeriran seguimiento y
manejo conjunto en atencion primaria y atencion especializada

El inicio del tratamiento farmacolégico de la epilepsia se realizara desde el ambito de la
atencion especializada, pero el pediatra de atencién primaria cumple un papel fundamental
en el seguimiento de los pacientes y de los efectos adversos que puedan presentarse como
consecuencia del mismo.

La labor del pediatra de Atencion Primaria es fundamental para:

e Ensenar a las familias el manejo de las crisis epilépticas en el medio
extrahospitalario, pues si se hace de forma precoz y adecuada, se puede evitar la
prolongacion de la crisis y el potencial dafo neurolégico

® |Instruir a las familias y a los pacientes en habitos de vida saludables para mejorar su
calidad de vida, insistiendo en que pueden realizar una vida completamente normal
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