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terizan por el incremento de los

mecanismos de excitacién, en parte
relacionado a factores hormonales que jus-
tifican la aparicion preferente de crisis
generalizadas convulsivas. La exposicion a
factores de riesgo lesional, o la objetiva-
cién de crisis con punto de partida en agre-
siones cerebrales sufridas con anterioridad,
hace que en las epilepsias parciales los fac-
tores lesionales sean cada vez mas impor-
tantes como agentes causales.

I a pubertad y la adolescencia se carac-

EPIDEMIOLOGIA

La prevalencia de la epilepsia activa oscila
entre 3y 4.7%o. El 18% de todas las epi-
lepsias se inician entre los 12 y 18 afios.

ETIOLOGIA

Se observan SE idiopaticos, muy caracte-
risticos, SE criptogénicos, y SE sintomati-
cos a procesos patoldgicos muy diversos,
infecciones del SNC, trastornos metabdli-
cos, traumatismos, tumores, malformacio-
nes vasculares, etc.

La pubertad es la edad de aparicion de las
Epilepsias miocldnicas progresivas, enfer-
medades evolutivas que asocian, a otros
signos y sintomas, crisis epilépticas.

DIAGNOSTICO

Se basa en la historia clinica y el EEG en
la EGI. En las EP de presuncion idiopatica,
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por la inespecificidad de la semiologia cli-
nicay hallazgos EEG, hay que realizar estu-
dios de NI; si se recogen varios casos en la
misma familia se aconseja estudio genéti-
co. Los estudios de NI son obligatorios en
las EPS, completandose con otros exame-
nes en relacion con la etiologia sospecha-
da. El estudio de una EMP incluye la reali-
zacion de potenciales evocados sensoriales,
determinaciones enzimaticas, estudios
bidpsicos -piel, conjuntiva, higado, muscu-
lo, cerebro- y estudios de biologia molecu-
lar.

EPILEPSIAS
GENERALIZADAS
IDIOPATICAS

La pubertad y adolescencia es la edad de
comienzo habitual del Gran Mal (GM) y
de la Epilepsia Mioclénica Juvenil (EMJ)
que, probablemente, comparten con la
EA, que también puede iniciarse como EA
juvenil, unidad patogénica y genética.
Estos SE pueden presentarse solos 0 asocia-
dos, con solapamiento entre ellos, y prece-
didos o no de EAI. Todos tienen en
comun: a) Normalidad neuro-psiquica; b)
antecedentes familiares frecuentes de CF
y/o epilepsia; ¢) EEG con actividad de base
normal con, a veces, CPO de proyeccién
bilateral.

* Epilepsia Ausencia Juvenil. Menos fre-
cuente que la EAI se inicia entre los 10 y
17 afos, presentando el 11'5% de los casos




antecedentes familiares de epilepsia. Cursa
con afectacion parcial del nivel de con-
ciencia, con automatismos (20%) y a veces
componente motor o autondémico. Breves,
se presentan preferentemente al despertar.
El estado de mal de ausencias, es mas fre-
cuente que en la EAI. En el 80% de los
pacientes se asocia a CTCG y en un 15%
a crisis miocldnicas. El EEG intercritico es
normal. La ausencia se expresa en el EEG
por una descarga de CPO a 3-4 Hz difusos,
bilaterales y sincronos. La privacion de
suefio y la hiperventilacion las desencade-
na con facilidad; la fotosensibilidad es
escasa.

* Epilepsia Mioclonica Juvenil o
Enfermedad de Janz (EMJ). Epilepsia
genética, con marcador en el cromosoma
6p21.3, se inicia entre los 8 y 26 afos
(X:13a), con historia familiar de EGI en el
25% de casos. Cursa con sacudidas bruscas
de miembros superiores con proyeccion del
objeto que tenga entre manos, y si ocasio-
nalmente se afectan los miembros inferio-
res, con caida. No hay pérdida de concien-
cia. Se presentan preferentemente al des-
pertar 0 minutos mas tarde. Se desencade-
nan por la privacién de suefio y la ingesta
de alcohol. En el 75% de los pacientes se
asocian a CTCG. Las mioclonias se expre-
san en el EEG por CPPO difusos, bilatera-
les y sincronos que rara vez exceden los dos
segundos.

* Epilepsia con Crisis Ténico-clonicas
Generalizadas o Gran Mal del Despertar
(GMD). Se inicia entre los 9 y 18 afos
con ligero predominio masculino. El 15%
de los pacientes tienen antecedentes fami-
liares de epilepsia y/o CF. La crisis de GM
comienza con rigidez, seguida de sacudidas
clonicas de todas las extremidades que se
acompania de ruidos guturales con cianosis
perioral y respiracion irregular; puede
haber mordedura de lengua o0 mucosa bucal
y/o relajacion de esfinter vesical o anal. De
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30-60 segundos de duracion se acompafia
de postracion post-critica de minutos u
horas. El GMD se asocia en el 25-30% a
EMJy en el 50% a CTCG. El EEG inter-
critico es habitualmente normal. EI EEG
critico presenta un ritmo reclutante -fase
ténica- seguida de CPO -fase clonica- y
ondas lentas en el postcritico.

TRATAMIENTO
DE LAS EGI

El farmaco de eleccion es el VPA. En el
15-20% de los casos que no responden a él
se asocia a ESM enla EAJ, a LTG en la
EMJ,y a PRM en el GMD.

EPILEPSIAS PARCIALES
BENIGNAS O
IDIOPATICAS

Tienen en comun: a) determinismo genéti-
co; b) normalidad psico-neurolégica; c)
favorable evolucion. La semiologia clinica,
frecuencia de las crisis y las anomalias EEG
son muy variables.

* Epilepsia Parcial Benigna de la
Adolescencia. Se inicia entre los 10 y 20
afos, con antecedentes familiares de epi-
lepsia en el 13%. Cursa con crisis parciales
con semiologia motora y/o sensitiva con o
sin generalizacion. Las crisis de breve dura-
cion se presentan generalmente aisladas.
El EEG intercritico es normal o muestra
anomalias inespecificas.

* Epilepsia Versiva o Rotatoria Benigna
de la Adolescencia. Se inicia entre los 8.5
y 17.8 afios (X:12.7a) en nifos con ante-
cedentes familiares de CF (10.7%) o epi-
lepsia (14%). Las crisis se caracterizan por
adversién o6culo-facial con giro corporal,
con o sin obnubilacién y en el 50% de los
casos con generalizacion secundaria. De 5
a 15 segundos, recurren con frecuencia
variable. El 50% de los pacientes asocian



ausencias y/o mioclonias al despertar. El
EEG intercritico presenta CPO a 3Hz,
bilaterales y sincronos, simétricos o asimé-
tricos. El EEG critico, CPO a 3Hz bilatera-
les y sincronos o asincronos, simétricos o
asimétricos.

* Epilepsia Parcial Dominante con Focos
Variables. Se inicia a una edad media de
12 afos. Las crisis habitualmente diurnas
son parciales complejas o0 secundariamente
generalizadas, con sintomas en relacion
con el punto de partida. EI EEG intercriti-
co muestra anomalias paroxisticas muy
activas localizadas en diferentes I6bulos.

* Epilepsia Parcial Familiar con Sintomas
Auditivos. Descrita en una familia en la
gue se ha encontrado un marcador mole-
cular en el cromosoma 10q22-24, cursa
con crisis parciales con semiologia de tim-
brazos, zumbidos o ruidos de maquinaria.
El EEG intercritico es normal.

* Epilepsia Autosomica Dominante
Nocturna Frontal. Con mutacion en
20913.2 se inicia habitualmente a los 12
afos, con mas frecuencia en mujeres, con
crisis de sensacién de ahogo, molestias epi-
gastricas o miedo, seguida de movimientos
desordenados de los miembros, con a
veces, generalizacion secundaria. Se con-
funden con seudocrisis 0 trastornos paro-
xisticos del suefio. EI EEG intercritico es
normal.

* Epilepsia Familiar del Lobulo
Temporal. De herencia autosémica domi-
nante, con penetrancia edad-dependiente,
se inicia entre los 10 y 30 afios (X:19a),
con crisis parciales con sintomas psiquicos
-sensacion de "deja vu", miedo, etc.- auto-
némicos o sensitivo/sensorial, sin o con
afectacién parcial de la conciencia y, a
veces, generalizacion secundaria. Las crisis
son breves y esporadicas. EI EEG intercri-
tico muestra anomalias paroxisticas tem-
poral unilateral.
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TRATAMIENTO
DE LAS EPI

Se instaura previo acuerdo con el paciente,
nunca antes de la segunda o tercera crisis,
y teniendo en cuenta la frecuencia de las
crisis, el horario y su repercusion personal
o social. Los farmacos de eleccion son CBZ
0LTG o VPA.

EPILEPSIAS PARCIALES
SINTOMATICAS (EPS)

Presentan con frecuencia antecedentes de
agresién cerebral, o signos neuroldgicos o
psiquicos deficitarios 0 anomalias en neu-
roimagen o alteraciones en el ritmo de
fondo y/o anomalias paroxisticas focales, y
una evolucion torpida con relativa fre-
cuencia. La semiologia clinica esté en rela-
cion con el area cortical activada (sindro-
mes topograficos). A partir de la pubertad
aumenta progresivamente la incidencia de
EPS. Hay algunos sindromes que por sus
especiales caracteristicas etioldgicas o evo-
lutivas merecen cierta atencion.

* Esclerosis Mesial Temporal (EMT). Es
la causa més frecuente de epilepsia del
I6bulo temporal. Son frecuentes los ante-
cedentes de CF o convulsiones afebriles
prolongadas y unilaterales. Tras un inter-
valo libre de varios afios, en la pubertad,
aparecen crisis parciales complejas caracte-
rizadas por malestar digestivo, sensacion de
despersonalizacién y/o automatismos oro-
alimentarios, gestuales o verbales y a veces
desviacién dculo-facial. Al principio res-
ponden al tratamiento pero afios més tarde
reaparecen sin responder a la medicacion.
El EEG muestra P u ondas agudas localiza-
das en la regién temporal unilateral, o bila-
teral asincrona. La RMN cerebral muestra
la atrofia del hipocampo.

* Heterotopia Nodular Subependimaria o
Periventricular (HNP). Se transmite en



algunas familias con patron dominante
ligado a X; se ha encontrado el marcador
en Xg28. Se inicia habitualmente en la
adolescencia con crisis parciales, precedi-
das de aura sensorial, con o sin generaliza-
cién secundaria. EI EEG muestra anoma-
lias paroxistica focales. La RMN cerebral
presenta las heterotopias nodulares peri-
ventriculares.

* Epilepsia con Calcificaciones Cere-
brales y Celiaca. Se ha relacionado con
déficit de acido félico que es comun en la
celiaquia no complicada. Se inician en la
segunda infancia o adolescencia con crisis
parciales occipitales con o sin generaliza-
cion secundaria que inicialmente respon-
den a los FAEs para, meses mas tarde, el
70% de los casos presentar farmacoresis-
tencia. EI EEG muestra CPO sobre la
regién occipital uni o bilateral. La TC cra-
neal muestra calcificaciones occipitales
habitualmente bilaterales. Se recomienda
dieta exenta de gluten asociada a CBZ o
LTG.

* Sindrome de Rasmussen. Se trata de
una encefalitis focal lentamente progresiva
gue afecta inicialmente a un hemisferio, y
cursa con crisis, que se inician entre 1y 14
afos, TCG o parciales motoras que evolu-
cionan hacia una epilepsia parcial conti-
nua. Posteriormente se instaura gradual-
mente una hemiparesia y un deterioro cog-
nitivo. EI EEG muestra lentificacion unila-
teral con anomalias paroxistica focales. La
RMN muestra una atrofia cerebral progre-
siva.

* Sindrome de Sturge-Weber. Cursa con
angioma venoso de las leptomeninges,
angioma facial ipsilateral, calcificacion
giriforme de la corteza cerebral, hemiplejia
y crisis parciales (en el 75-90% de los
casos), que se inician en edad variable,
motoras con o sin generalizacion secunda-
ria. EI EEG muestra anomalias paroxisticas
focales. La TC craneal muestra las calcifi-
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caciones en "rail de tren" y signos de
hamiatrofia cerebral.

TRATAMIENTO DE LAS
EPILEPSIAS PARCIALES
SINTOMATICAS

El control critico se obtiene en el 40-60%
de EPS del adolescente. El farmaco de
eleccion es la CBZ. En los casos que no res-
ponden se asocia un FAE nuevo -VGB o
LTG o TPM o GBP o TGB- que puede sus-
tituirse por otro en funcion de la respuesta;
la supresién critica se incrementa en un 1-
5%. Hay que considerar el tratamiento
quirdrgico en la EMT, sindrome de
Ramussen y en algunos casos de Sturge-
Weber.

Los SE descritos se resumen en la tabla I.

EPILEPSIAS MIOCLONICAS
PROGRESIVAS (EMP)

Son enfermedades degenerativas, determi-
nadas genéticamente, que cursan con mio-
clonias, crisis ténico-clonicas generaliza-
das, y deterioro psico-neurolégico. Las
EMP incluyen la enfermedad de Lafora,
enfermedad de Unverricht-Lundborg, sia-
lidosis tipo 1, ceroidolipofuscinosis neuro-
nales, enfermedad de Gaucher juvenil y
epilepsia mioclénica con fibras rojas rasga-
das (MERRF). Todas ellas tienen su mar-
cador génico identificado.

INFORMACION
A LOS PADRES

Recomendar al adolescente que haga el
tipo de vida que hacia antes de sufrir las
primeras crisis, es decir la de cualquier ado-
lescente de su edad y capacidad, con algu-
nas precauciones: evitar la privacion o dis-



minucién de las horas de suefo; evitar la
practica de deportes de riesgo como moto-
ciclismo, escalada, parapente, etc.; realizar
acompafiado otros deportes como hata-
cién, ciclismo, esqui, etc.; no consumir
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