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Las clasificaciones en epilepsia:
una discusion
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RESUMEN:Las variables manifestaciones de las crisis epilépticas y epilepsias hacen que sus clasificaciones sean reconocidas para uin mejor entendimiento
de estos desordenes. £I diagnostico, tratamiento y prondstico de estas patologias dependen de su correcta clasificacion v por o tanto de su identiticacion.
Son dos las clasificaciones aceptadlas la Clasiticacion Internacional de Crisis Epilépticas y la Clasificacidn Internacional de Sindromes Epilepticos v Epilep-
sias, ambas estan basadas en criterios clinicos y electroencetalograficos. La utilidad y limitaciones de estas dos clasiticaciones son discutidas,
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ABSTRACT: The variable maniffestations of the epileptic crises and epifepsies make that their classitications are known for a beter understanding of these
disorders. The diagnosis, treatment and prognasis of these pathologies depend of their correct classifications and therefore of their identificacion. The tow
accepted classitications are the International Classitication of Epifeptic Seizures and the Internactional Classification of Epileptic Syndromes and Epilepsies,

both are based on clinical and electroencephalgraphic data. The utility and limitations of these two classifications are discussed,
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INTRODUCCION

La epilepsia es considerada como una de las enferme-
dades neurologicas mas frecuentes y contra la que todo
neur6logo ha enfrentado con variable dificultad. Se es-
tima que la epilepsia afecta a mas de 50 millones de
personas en el mundo, cinco millones de ellos presen-
tan crisis mas de una vez por mes, al menos uno de
cada 20 personas puede tener una crisis epiléptica
durante su vida y uno de cada 200 personas tendra
epilepsia’. Uno de los puntos que representan su com-
plejidad es que las crisis epilépticas pueden manifes-
tarse semiologicamente de tantas maneras como el
cerebro pueda funcionar, tomado asi las crisis epi-
Iépticas deben considerarse como solo un sintoma de
una enfermedad que necesita ser identificada. Por lo
tanto, la evaluacion clinica de las crisis epilépticas
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requiere un claro entendimiento de los sistemas de cla-
sificacion usados.

La necesidad de tener una clasificacion fue asumida
por la ILAE y como resultado del esfuerzo se estable-
cieron dos clasificaciones, la primera, la Clasificacion
de Crisis Epilépticas’y la segunda, la Clasificacion de
Epilepsias y Sindromes Epilépticos’, con sus poste-
riores respectivas revisiones™®. Ambos sistemas de cla-
sificacion tienen como caracteristicas comunes el con-
siderar criterios clinicos y EEG, mantener la dicotomia
de formas parciales y generalizadas y de considerarse
trabajos en progreso, es decir susceptibles de ser
mejorados. Dentro de la epileptologia estas diferentes
formas de clasificacion son esenciales no solo para las
evaluaciones clinicas sino también por otros motivos
de variables implicancias, como la comunicacion en-
tre médicos, implicancias fisiopatologicas, etiologia,
pronostico, evaluacion prequirdrgica, estudios farma-
cologicos y epidemiolgicos.
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CLASIFICACION INTERNACIONAL DE LAS
CRISIS EPILEPTICAS

La primera Clasificacion Internacional de Crisis Epilépticas
establecio la diferenciacion entre crisis parciales y generali-
zadas’. En una revision posterior se establecio como tnicos
criterios de clasificacion la descripcion clinica del evento
paroxisticoy el patron de anormalidad del EEG durante la crisis
(anormalidad ictal) o entre las crisis (anormalidad interictal);
ademads permitio la posibilidad que un tipo de crisis epilépti-
ca pueda evolucionar hacia otro”. Bajo la clasificacion inter-
nacional los dos principales tipos de crisis epilépticas son las
crisis Parciales y las crisis Generalizadas, diferenciadas porel
origen focal o generalizado de la descarga epiléptica y su co-
rrespondiente traduccion clinica.

Las crisis parciales, anteriormente llamadas crisis focales,
muestran evidencia tanto clinica como electrofisioldgica del
inicio de la descarga epiléptica sobre un area localizada de
un hemisferio cerebral. Se dividen en crisis parciales simples
y crisis parciales complejas, siendo la dnica distincion entre
ambas que las primeras no se asocian a compromiso de con-
ciencia, lo que si se requiere en las crisis parciales complejas.
De las diferentes formas de crisis parciales simples todas, con
excepcion de la forma motora, son manifestaciones subjeti-
vas experimentadas por el paciente durante el proceso epi-
léptico. Las crisis parciales complejas son ademas divididas
segun presenten © no automatismos.

En la mayoria de crisis parciales la naturaleza de los signos y
sintomasindicalaregion del cerebroinvolucrada por el proce-
soepiléptico, estoesmas aproximado cuando las crisis parcia-
les se inician con manifestaciones motoras, somatosensoriales
ovisuales. Lascrisis pueden progresardesde tipo crisis parciales
simplesa crisis parciales complejas, estoindica que la propaga-
cion de la descarga paroxismal ha comprometido el sistema
limbico, lo que resulta en compromiso de conciencia. Tanto
las crisis parciales simples como crisis parciales complejas pue-
den propagarse y pasar a ser crisis generalizadas, denomina-
da en este caso crisis secundariamente generalizadas.

Las crisis generalizadas ocurren cuando la descarga epilépti-
ca empieza de manera simultdnea en ambos hemisferios ce-
rebrales. Sus manifestaciones clinicas comprometen ambos
lados del cuerpo y se dividen segtin el comportamiento mo-
tor que toman. Aunque la conciencia es, por lo general, afec-
tada dicho compromiso puede no ser detectable cuando las
crisis son muy breves, como en algunas crisis de ausencia.

Las crisis epilépticas no clasificables son aguellas que por sus
datos insuficientes o incompletos es imposible lograr clasifi-
carlos y en otros casos porque se desconoce el mecanismo
de fondo de su origen o propagacion.
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CLASIFICACION INTERNACIONAL DE EPILEPSIAS
Y SINDROMES EPILEPTICOS

Vistas las crisis epilépticas como un solo sintoma o signo
de un proceso subyacente es entendible que una misma
crisis epiléptica puede presentarse ante diferentes lesio-
nes cerebrales, en donde puede ser el Ginico sintoma o uno
mas entre muchos. Solo el conocimiento del proceso de
fondo, condicionante de las crisis epilépticas, serd el que
determine el prondstico del paciente.

El conjunto de signos y sintomas que caracterizan los
sindromes epilépticos (SE) se obtiene de la clasificacion
de crisis epiléptica, la historia clinica, el examen fisico y
los hallazgos del EEG y las neuroimagenes. Puede ocurrir
superposicion de sindromes y en algunos casos pueden
resolverse antes de ser reemplazados o seguidos por otro
sindrome. La importancia de reconocer un SE es que el
pronostico de la mayoria de ellos esta bien establecido y
los tratamientos médicos y quirrgicos estan disponibles,
esto tiene mayores implicancias clinicas para los pacien-
tes que el solo determinar cual es su tipo de crisis epilép-
tica. La clasificacion de epilepsia o sindrome epiléptico
puede ser vista como el siguiente paso luego de la clasifi-
cacion de la crisis epiléptica.

La primera clasificacion de epilepsias, propuesta en 1970,
establecio dos puntos importantes, la diferenciacion en
epilepsias parciales y generalizadas, asi como la separa-
cion de idiopaticas y sintomaticas’. Luego de quince afios
aparece una nueva propuesta gue acuna un nuevo térmi-
no como es de las epilepsias localizadas, como alternati-
vaalusodefocal o parcial, perotambién inscribe los térmi-
nos de sindromes epilépticos indeterminados y sindromes
especiales’. Debido a los répidos avances en el conocimien-
tode los sindromes epilépticos, resultado del uso de video-
EEG y modernas neuroimagenes, se propuso una nueva
revision de la clasificacion luego de cuatro anos, donde
se establece un nuevo término que es el criptogénico’.

Entre las epilepsias y sindromes epilépticos generalizados
y localizados la nueva clasificacion las categoriza de dos
maneras. La primera es seg(n el origen de la descarga,
localizados y primariamente generalizados. El otro méto-
do es de acuerdo a la presencia de causas subyacentes y
comoresultado los divide en tres categorias. Los Idiopaticos
no lienen causa subyacente ademas de la posible predis-
posicion hereditaria. Cuando una causa subyacente estd
presente, las epilepsias y sindromes epilépticos son llama-
dos sintomadticos. La tercera categoria, criptogénica, in-
cluye desordenes que presumiblemente son sintomaticos
pero atin no identificados.
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Clasificacion de las epilepsias

Los sindromes epilépticos y epilepsias indeterminadas
incluyen aquellos casos en que la coexistencia de dife-
rentes tipos de crisis no permiten una clasificacion defini-
tiva, como también cuando el origen de las crisis no pue-
de ser conocida. Esto ocurre en el caso de las crisis
neonatales, muchas de ellas son sutiles y se desconoce si
dichas crisis son 0 no de inicio generalizado. En algunas
ocasiones se incluyen casos que no pueden ser clasifica-
dos por falta de datos.

Los sindromes especiales corresponden a aquellos casos
cuando las crisis ocurren bajo un patron particular o cir
cunstancias especificas, como son las convulsiones febri-
les o las crisis presentes ante un disturbio toxico o
metabolico agudo.

IMPORTANCIA DE IDENTIFICAR UN SINDROME
EPILEPTICO

1. Permite determinar el prondstico: La razén por lo que
convertimos un sintoma (crisis) a un sindrome (epilepsia)
es que estos se asocian a una historia natural conocida.
De esta manera los pacientes pueden informarse de
aspectos practicos como pronoslico, transmision gene-
tica, factores de riesgo y la mejor opcion terapeutica.
Por ejemplo un nino con epilepsia de ausencia y otro
con epilepsia del l6bulo temporal pueden presentarse
con crisis tonicoclonica generalizadas pero el pronds-
tico, eleccion de droga antiepiléptica (DAE), opcion qui-
rirgica y transmision genética son muy diferentes.

Sin embargo, aunque esta bien aceptado que el pro-
nostico se relaciona al tipo de sindrome epiléptico,
algunas autoridades en epilepsia tienden todavia a re-
ferirse a crisis. Asi dentro de los parametros para retiro
de medicacion antiepiléptica emitido por la American
Academy of Neurology se numeran algunos factores,
incluyendo tipo de crisis sin hacer mencion a los tipos
de epilepsia o sindrome epiléptico’.

2. Esencial para la eleccion del mejor tratamiento médi-
co: Aunque el tipo de crisis ayuda para la eleccion de
la DAE, los pacientes deben ser tratados por su sindro-
me epiléptico antes que por su tipo de crisis porque es
el sindrome el que establece cual es el mejor tratamiento
médico. Por ejemplo los pacientes con epilepsia mio-
clonica juvenil, epilepsia de ausencia de la infancia y
epilepsia del lI6bulo temporal pueden presentarse con
crisis tonicoclonica generalizadas pero la eleccion del
tratamiento es diferente porque depende del sindrome.
Lo contrario puede también ocurrir, asi en un sindro-
me dado, diferentes tipos de crisis pueden recibir una

misma DAE, asi las crisis mioclonicas y tonicoclonica
generalizada de la epilepsia mioclonica juvenil pue-
den tratarse con valproato.

Es interesante notar que la presentacion de la mayoria
de DAE, por parte de los laboratorios, es para tratar
ciertostipos de crisis y no sindromes epilépticos. Aesta
observacion no escapan los estudios de las mas recien-
les DAE aprobadas que se hanrealizado sobre una base
de tipos de crisis®”.

Esta seleccion de pacientes por tipo crisis puede tener
importante influencia en los resultados de los estudios
de DAE. Asi aquellos estudios contra “crisis parciales”,
como son la mayoria, pueden incluir sindromes tan
diversos como la epilepsia de lobulo temporal mesial
y el sindrome de Lennox-Gastaut, y por lo tanto posi-
bilidad de tener la falsa conclusion que una DAE no
es efectiva para un tipo de crisis porque solo una poca
proporcion de pacientes con un sindrome epiléptico
dado responden a la DAE en estudio.

3. Para potencial eleccion de tratamiento quirdrgico: Un
ejemploes de algunos pacientes con epilepsia generali-
zada sintomdtica que a veces tienen crisis parciales, in-
cluido las crisis parciales complejas, dandoles el diag-
nostico de tener crisis parciales, sin darles un diagnos-
tico de sindrome, lo que puede llevar a una mala elec-
cion de candidato a cirugia, incluyendo los métodos
invasivos.

TIPO DE CRISIS O SINDROME EPILEPTICO

Desde su publicacion la clasificacion de crisis epilépti-
cas no solo ha sido bien aceptada a nivel mundial sino
también aplicada en la investigacion clinica asi como en
la practica clinica y es sistematicamente referida por los
neurdlogos generales y epileptologos. Sin embargo la
clasificacion de sindromes epilépticos y epilepsias, pro-
puesta por la misma organizacion (ILAE) y publicado en
la misma revista (Epilepsia), raramente es usada en la
practica clinica o de investigacion lo que ha generado
diversas y profundas confusiones.

Esta confusion es persistente en la practica diaria, por ejem-
plo la frase “epilepsia parcial compleja” no es una enti-
dad reconocida en la clasificacion internacional de sin-
dromes epilépticos, pero con frecuencia es encontrada en
historias clinicas asi como en algunos textos de referen-
cia'"y articulos de investigacion tanto clinica como expe-
rimental'"", Aunque usualmente se usa para epilepsia del
lébulo temporal esto no es correcto porque estas crisis
pueden provenir de otras dreas cerebrales.

Rev Per NeuroL 1999 Vol 5 103



“smamms* Diaz A.

La confusion también se ve en la literatura cientifica, por
ejemplo pude leerse “la epilepsia del l6bulo temporal es
el tipo de crisis mas frecuente”'*. La epilepsia del lobulo
temporal no es un tipo de crisis sino un sindrome epilép-
tico usualmente manifestado con diferentes tipos de cri-
sis. A esta confusion no escapan los textos de ensenanza,
algunos de ellos de frecuente consulta, donde las dos cla-
sificaciones son mezcladas de manera cadtica'®!”,

El uso poco frecuente de los términos de las clasificacio-
nes internacionales ha llevado a que sean reemplazados
portérminos inadecuados, el mas frecuente es “ataque epi-
léptico” que deberia abandonarse por no ser informativo.
En este sentido dicho término no dice nada acerca del
paciente, del sindrome o enfermedad. A manera de ana-
logia no tratamos “enfermedades temblorosas” ni “enfer-
medades cefalalgicas” y administrar DAE a pacientes con
“ataques epilépticos” sin al menos intentar caracterizar su
sindrome epiléptico seria como tratar “enfermedades tem-
blorosas” o “enfermedades cefalalgicas” con solo algin
sintomatico. Pero un mayor error es que este término es
usado como un eufemismo para epilepsia, esto hace que
se mantengan los infundados conceptos de la epilepsia y
en nada alivian al paciente del estigma negativo hacia él.

Otro término equivocado es el de “crisis intratable”, que
puede ser s6lo aceptado en el contexto de un sindrome
epiléptico previamente conocido; sin embargo, lo encon-
tramos ain en los articulos de investigacion®”. Asi estos
términos deberian dejar de ser usados porgue solo estan
en detrimento de la clasificacion de sindrome epilépticos.

(POR QUE LA CONFUSION?

Antes de la version revisada de 1985 existia ambigtiedad
entre los términos “primario” y “secundario”. Segin esta
terminologia era posible que los pacientes con epilepsia
generalizada primariay con epilepsia generalizada secun-
daria pudieran tener crisis generalizadas primarias; los
pacientes con epilepsia focal pueden tener crisis genera-
lizadas secundarias y la presencia de crisis focales es in-
compatible con el diagndstico de epilepsia generalizada
primaria, sin embargo los pacientes con epilepsia genera-
lizada secundaria a veces se presentan con crisis focales
con o sin generalizacion secundaria.

Esta confusion es debida a que estos términos tienen dife-
rentes significados cuando se aplica a crisis epilépticas o
a epilepsias. Con la revision de 1985, los términos prima-
rio y secundario son reservados para crisis epilépticas, y
los términos idiopatico y criptogénico/sintomatico para las
epilepsias. Sin embargo, a pesar de estos esfuerzos toda-
via sigue la contfusion.
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Desafortunadamente la reciente clasificacion también lle-
va a coniusion, debido a que usa diferentes términos para
crisis semiologicamente idénticas si ellos son parte de di-
lerentes sindromes, por ejemplo un episodio de actividad
tonica bilateral de miembros superiores serd una crisis
parcial si se asocia a descarga EEG focal como en el con-
lexto de la epilepsia del drea motora suplementaria; pero
serd una crisis tonica generalizada en un nino con sindro-
me de Lennox-Gastaut. Esto con frecuencia lleva a discu-
sion acerca del sindrome epiléptico de fondo y antes que
a la semiologia de la crisis en si.

Una limitacion que enfrentan los sistemas de clasificacion
actuales es que continuamente se realizan nuevas observa-
ciones de sindromes previamente reconocidos ademas que
muchos nuevos sindromes se identifican. Ante esta situa-
cion algunas nuevas propuestas ya se han realizado, pu-
diéndose mencionar una clasificacion semiologica de las
crisis epilépticas' y una clinica de crisis epilépticas y epi-
lepsias'®. Sin embargo, la meta todavia no esta completa y
aun se busca mejores formas de clasificacion'”.
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