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6 Nueva clasificacién de la epilepsia:
ventajas y desventajas

Luis E. Morillo

A continuacidén se presentan las caracteristicas sobresalientes de las distintas
propuestas que han surgido hasta el momento para clasificacion de la crisis
epilépticas, sindromes epilépticos, semiologia de las crisis y diagndstico. Lo anterior,
con el objeto de presentar al lector una comparacion resaltando la manera como se
complementan gracias al desarrollo de la epileptologia.

Clasificacion clinica y electroencefalografica de las crisis
epilépticas (1981)

El concepto de clasificar las crisis en parciales y generalizadas recibe aceptacion
general solo después de 1969. Este concepto contribuyd para que se resaltara
la importancia de identificar crisis que son generalizadas desde su inicio en
contraposicion de aquellas que son de caracter parcial (focal) y que potencialmente
se pueden generalizar (crisis parciales con generalizacion secundaria).

Con el advenimiento de distintos métodos de grabacién, inicialmente el cine
y luego el video, se logra incorporar la sefial de electroencefalograma (EEG)
simultaneamente con el registro visual de las crisis. Convencionalmente se describe
el tipo de crisis desde el punto de vista clinico y electroencefalografico. Similarmente
se documentan las caracteristicas del EEG durante el periodo interictal y se
pretende circunscribir un posible sustrato anatémico y etiolégico de donde se origina
la crisis. Todas estas consideraciones, pero en especial las Ultimas se han visto
abocadas constantemente al cambio a medida que se incrementa el numero de
casos estudiados globalmente.

La subdivision de crisis parciales en simples y complejas dependiendo si la
conciencia se ve afectada o no, se convirtié6 en piedra angular en la evaluacion,
descripcion y clasificaciéon de las crisis epilépticas. La descripcion temporal de las
crisis se convirti6 en una realidad. Una crisis que inicialmente no compromete la
conciencia para luego comprometerla y que generaliza o no, ejemplifica como la
precision descriptiva mejora con esta aproximacion.

Existe desde entonces controversia acerca de si los términos parcial y complejo
deberian eliminarse y describirlos simplemente como la retencién o no de la
conciencia del evento. Los miembros de esta comision argumentan en favor de
su propuesta el hecho de que en la época, se equiparaba “crisis parcial con
sintomatologia compleja” con el termind en desuso de “epilepsia psicomotora” la
cual no tenia un adecuado correlato anatémico.

Esta clasificacion no pretendia en ningiin momento ser la ultima palabra en lo que
se refiere al origen de las crisis, su patrén de propagacion ni las distintas estructuras
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involucradas en este proceso. La comisién deja la puerta abierta para eventuales
cambios a medida que progresa el conocimiento. La clasificacion complementa la
presentacion con un diccionario de términos y las definiciones operativas para hacer
el diagndstico, base para futuras clasificaciones.

Clasificacion de las epilepsias y sindromes epilépticos
(1989)

La clasificacion de la crisis epilépticas se quedo corta para el clinico dado que
el lenguaje comun es la descripcidon en términos de sindromes epilépticos. Un
sindrome epiléptico contempla un desorden caracterizado por una agrupaciéon
de signos y sintomas que generalmente ocurren en conjunto y que incluye items
como: tipo de crisis, etiologia, anatomia, factores precipitantes, edad de inicio,
severidad, cronicidad, aparicion diurna y su relacién con en ciclo circadianp y
finalmente el prondstico.

Un inconveniente de esta propuesta es que las caracteristicas de los sindromes
epilépticos cambian en el tiempo. Es asi por ejemplo, que un Sindrome de West
puede con el tiempo progresar y cumplir mas adelante con criterios de un Sindrome
de Lennox Gastaut. A primera vista es una limitante. Por otra parte, introduce
el concepto de la progresion de las epilepsias o sindromes epilépticos en el
tiempo, la relacion que pudiera existir con factores etioldgicos y el prondstico
a largo plazo.

El marco general respeta la propuesta inicial de la clasificacion de las crisis
epilépticas de 1981. Separa las crisis generalizadas (epilepsias generalizadas) de
las crisis focales (epilepsias focales o relacionadas con una localizacion especifica).
Adicionalmente, subdivide cada una de las anteriores, en aquellas epilepsias
con una etiologia conocida (epilepsias sintomaticas o secundarias) de las que
se desconocen (epilepsia idiopaticas o primarias) y las de etiologia desconocida
(epilepsias criptogénicas). Una tercera categoria incluye las epilepsias y sindromes
indeterminados con respecto al origen focal o generalizado. En una ultima categoria
se contemplan los sindromes especiales en que las crisis se relacionan a situaciones
especificas como la fiebre u otros factores externos (téxicos, medicamentos,
enfermedades metabdlicas etc).

La clasificacién de las epilepsias y sindromes epilépticos incorpora en todas su
categorias el tipo de crisis segun la clasificacion de las crisis epilépticas de 1981.
Se subraya el hecho de que mas frecuentemente son varios los tipos de crisis que
caracterizan las epilepsias y sindromes mas que un solo tipo de crisis.

Clasificacion semiolégica de las crisis epilépticas (1998)

La presuncién de que existe una correlacion estricta entre las caracteristicas
clinicas, la semiologia ictal y las caracteristicas interictales e ictales del EEG, no es
cierta. Teniendo en cuenta esta afirmacién, se ha sugerido una clasificaciéon de las
crisis epilépticas que se basa exclusivamente en las caracteristicas semioldgicas y
para la cual no se tiene en cuenta las caracteristicas concomitantes del EEG.
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Las crisis epilépticas pueden comprometer una de las siguientes “esferas”:
sensorial, conciencia, autonémica y motora. Las crisis que interfieren con la esfera
sensorial incluyen las denominadas auras o sintomas premonitorios subjetivos. Se
clasifican en concordancia con la clasificacion de crisis epilépticas de 1981.

En las crisis que comprometen la esfera de conciencia, se introduce el término de
crisis dialéptica, con el cual se identifican crisis durante las cuales hay un amnesia
parcial o completa del evento. Las crisis dialépticas tipicas son de menos de 20
segundos de duracidén y frecuentemente se asocian a parpadeo repetitivo a 3 Hz.
La epilepsia generalizada tipo ausencias se acompana de crisis dialépticas tipicas.
Las demas crisis, durante las cuales se compromete la conciencia se denominaran
simplemente crisis dialépticas.

En la esfera motora, la sintomatologia observada se separan en motoras simple
y motoras complejas. El la primera categoria se incluyen las crisis mioclénicas,
tonicas, espasmos epilépticos, cldénicas, tonico-clénicas y crisis versivas. Por
otra parte, las crisis motoras complejas hace referencia a movimientos de mayor
complejidad y sin considerar la presencia o no de amnesia del evento. Se subdividen
en tres tipos: hipermotoras (movimientos “violentos” de las extremidades, pedaleo),
automotoras (automatismos) y gelasticas (risa).

La clasificacion contempla una categoria de crisis especiales primordialmente
“negativas” o motoras “inhibiorias” y las crisis afasicas (congnitiva negativa). En
esta categoria se incluyen las crisis de tipo atdnica, astatica, hipomotora, acinética
y el mioclonus negativo.

La semiologia de varias crisis permitira una aproximacioén para localizar el origen
de ellas y sugerir el area somatotépica involucrada. Esta clasificacion ofrece la
posibilidad de describir las crisis cuando se comportan como un estatus epiléptico
y su secuencia temporal. Utilizando la informacion interictal o ictal del EEG, las
neuroimagenes funcionales y estructurales, la evolucion en el tiempo y el examen
neurolégico entre otros, se podra clasificar de acuardo con la clasificacion de las
epilepsias y sindromes epilépticos.

Propuesta diagnéstica para personas con crisis epilépticas
y epilepsia (2001)

Desde la clasificacion de las crisis epilépticas en 1981 ha surgido suficiente
evidencia para permitir construir un listado de tipos de crisis que representan
diferentes categorias diagndsticas mas alla de descripciones fenomenoldgicas
basadas en presunciones anatdmicas y fisiopatoldgicas. Estas categorias
diagndsticas tienen implicaciones etioldgicas, terapéuticas y prondsticas
suficientemente sélidas, aun en la incapacidad de establecer un diagnostico
sindromatico.

Sin desconocer el valor clinico de la descripcidon fenomenoldgica esta propuesta
abre la posibilidad de ser utilizada en los casos apropiadamente seleccionados. Mas
alla del concepto dicétomo de crisis parciales y generalizadas se acepta la posibilidad
de crisis de origen multitopografico, hemisférico simétrico o asimétrico.
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Result6é engorroso el cambio del término de parcial sugerido inicialmente en 1981
al de relacionado con una localizacién especifica en 1989. Por lo cual se propone
volver al termino focal que es mas de uso comun sin implicar necesariamente un area
pequeia comprometida pues es conocido que crisis focales y sindromes focales
son frecuentemente consecuencia de un compromiso difuso o extenso de areas
de disfuncion cortical. El uso de los téminos idiopatico, sintomatico y criptogénico
sigue siendo permitido. Sin embargo, se sugiere reemplazar criptogénico por
probablemente sintomatico.

Las contribuciones de la genética al entendimiento de desoérdenes epilépticos
ha sido definitivo. Esta propuesta reconoce que es prematuro embarcarse en una
clasificacion genética de las epilepsias.

El punto de partida para entrar a utilizar esta propuesta es la caracterizacion
fenomenologica de las crisis para asi llegar a una clasificacion del tipo de crisis. Para
lo anterior, respectivamente las clasificaciones semioldgica y de crisis epilépticas
contindan teniendo vigencia con un importante salvedad. Las crisis se agrupan en
tres categorias: autolimitadas, continuas y reflejas (Tabla 1).

Tabla 1. Tipos de crisis epilépticas y estimulos precipitantes para crisis reflejas.

Tipo de crisis auto-limitada
Crisis generalizadas
Crisis ténico-clénicas(incluye variaciones benignas con una fase clénica
0 mioclénica)
Crisis Clonicas
Con manifestaciones ténicas
Sin manifestaciones tonicas.
Crisis de ausencias tipicas
Crisis de ausencias atipicas.
Crisis de Ausencias mioclonicas.
Crisis ténicas
Espasmos
Crisis mioclénicas
Mioclonia palpebral
Sin ausencia
Con ausencia
Crisis mioclonicas atémicas
Mioclonus negativo
Crisis aténicas
Crisis reflejas en los sindromes epilépticos generalizados.

Crisis Focales

Crisis focales sensitivas.
Con sintomas sensitivos elementales (Ej. Crisis del I6bulo occipital y parietal).
Con sintomas sensitivos especiales
(Ej. Crisis de la unién temporo-parieto-occipital).

Crisis focales motoras
Con signos motores clénicos elementales.
Con crisis motoras clénicas asimetrias (Ej. Crisis motoras suplementarias)
Con automatismos tipicos (I6bulo temporal)
Con automatismos hiperquineticos
Con miclonus negativos focales
Con crisis motoras inhibitorias

Continta
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Tabla 1. Tipos de crisis epilépticas y estimulos precipitantes para crisis reflejas. Continuacion.

Crisis gelasticas

Crisis hemioclénicas

Crisis secundariamente generalizadas

Epilepsias reflejas en sindromes epilépticos focales

Tipos de crisis continuas

Estado epiléptico generalizado

Estado epiléptico ténico-clonico generalizado

Estado epiléptico clénico

Estado epiléptico de ausencias

Estado epiléptico de ténico

Estado epiléptico mioclonico

Estado epiléptico focal
Epilepsia parcial continua de Kojevnikov
Aura continua
Estado epiléptico limbico (estatua psicomotor)
Estado hemiconvulsivo con hemiparesia

Estimulo precipitantes de crisis reflejas
Estimulo visual
Luz parpadeante: con patrones de colores.
Otros estimulos visuales
Pensamiento
Musica
Comer
Praxias
Somatosensoriales
Propioceptivos
Lectura
Agua caliente
Sobresalto

En el grupo de crisis autolimitadas estan incluidas todas las que contempla la
clasificacion de crisis de 1981 siguiendo la dicotomia de generalizada y focal. Se hacen
unas adiciones reconocidas después de 20 afos de la primera propuesta en 1981. En
especial se agregan ausencia atipicas, espasmos epilépticos, mioclonias palpebrales
€on 0 sin ausencias, atonia miocldnica, mioclonus negativo y crisis reflejas en sindromes
generalizados. En cuanto a las crisis focales, como principal aspecto se resalta el
abandono de los términos parcial simple o parcial complejo, prefiriendo sintomas
elementales o experenciales y cuando se justifica, automatismos tipicos. Los demas
términos en esta categoria se ajustan a la clasificacion semioldgica de 1998.

Por primera vez se incluyen las crisis continuas con los diferentes tipos de estatus
epilépticos focales o generalizados. Igualmente la crisis reflejas se podran identificar
por el tipo de factor precipitante.

Hasta aqui pareciera que la nueva propuesta no ofrece ventajas. Una vez clasificada
el tipo de crisis segun la seccion anterior se debe incorporar en uno de los sindromes
epilépticos del extenso listado reconocido en la actualidad. La propuesta ademas de
haber elaborado un listado de éstos, logra agruparlos en ocho categorias (Tabla 2). En
cada una de estas categorias se incluyen los sindromes especificos. De manera similar,
a partir de una lista aun mas extensa de enfermedades especificas que cursan con
epilepsia o sindromes epilépticos las agrupa en ocho categorias (Tabla 3).
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Grupos de sindromes

Sindromes especificos

Epilepsias focales idiopaticas de la infancia y ninez

Crisis infantiles benignas (no familiares)
Epilepsia occipital de la infancia de inicio tardio
Epilepsia benigna de la infancia con puntas
Centrotemporales

Epilepsias focales familiares (autosémico-dominante)

Crisis neonatales familiares genignas

Crisis familiares benignas de la infancia
Epilepsia nocturna autosémico dominantes
del I6bulo frontal

Epilepsia familiar del I6bulo temporal

Epilepsia focal familiar con focos variables™

Epilepsias focales sintomaticas(o probablemente.
sintomaticas)

Epilepsias limbicas

Epilepsia mesial lob. Temporal con esclerosis
hipocampal

Epilepsia mesial lob.temporal definida por
etiologias especificas

Otros tipos definidos por su localizacion y
Etiologia

Epilepsias neurocorticales

Sindrome de Rasmussen

Sindrome hemiplejia-hemiconvulsion

Otros tipos definidos por su localizacién y
etiologia.

Crisis parciales migratorias de la infancia
temprana.

Epilepsias idiopaticas generalizadas

Epilepsia mioclénica benigna de la infancia
Epilepsia con crisis mioclonico-astaticas
Epilepsia de ausencia de la infancia
Epilepsia con ausencias miocldonicas
Epilepsias idiopaticas generalizadas con
fenotipos variables.

Epilepsia de ausencias juvenil

Epilepsia mioclonica juvenil

Epilepsia con crisis ténico-clonicas

generalizadas solamente.

Epilepsias reflejas

Epilepsias generalizadas con crisis febriles
plus*

Epilepsias fotosensible idiopatica del I6bulo
occipital.

Otras epilepsias visuales sensitivas

Epilepsia primaria de la lectura

Epilepsia por sobresalto

Encefalopatias epilépticas(con anormalidades
epileptiformes que conducen a disfuncioén progresiva)

Encefalopatia mioclonica temprana

Sindrome de Othara

Sindrome de West

Sindrome de Dravet (conocida anteriormente
como epilepsia mioclonica severa de la infancia
Status mioclonico en encefalopatias no
progresivas*

Sindrome de Lennox-Gastaut

Sindrome de Landay-Kleffner

Continda
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Grupos de sindromes

Sindromes especificos

Epilepsia con punta onda continua durante el
suefio de ondas lentas

Epilepsia mioclonica progresiva
Crisis que no requieren necesariamente el
diagnostico de epilepsia

Ver enfermedades especificas

Crisis neuonatales benignas

Crisis febriles

Crisis reflejas

Crisis por abstinencia de alcohol

Crisis por drogas o quimicamente inducidas
Crisis postraumaticas inmediatas y temprana
Crisis tnicas o grupos de crisis aisladas
Crisis raramente repetitivas (oligoepilesia)

Tabla 3. Clasificacion de enfermedades frecuentemente asociadas a crisis epilépticas o sindromes

epilépticos.

Grupo de enfermedades

Enfermedad especifica

Epilepsias miocldnicas progresivas

Lipofuscionosis ceroide

Sialidosis

Enfermedad de Lafora

Enfermedad de Unverricht-Lundborg
Distrofia neuroaxonal

Epilepsia mioclonica en fibras rojas rasgadas
Atrofia dentorubropalidolusiana

Otras

Enfermedades neurocutaneas

Complejo esclerosis tuberosa
Neurofibromatosis
Hipomelanosis de Ito
Sindrome de nevo epidérmico
Sindrome de Sturge-weber

Malformaciones debidas a anormalidades
corticales del desarrollo

Lisencefalia aislada

Sindrome de Miller-Dicker
Lisencefalia ligada al X

Bandas subcorticales de heterotopias
Heterotopias nodulares periventriculares
Heterotopia focal
Hemimegalencefalia

Sindrome perisilviano bilateral
Polimiocrogiria unilateral
Esquizencefalia

Displasia cortical focal o multicoal
Microdisgenesias

Otras malformaciones cerebrales

Sindrome de Aicardi
Sindrome PEHO
Sindrome acrocallosal
Otras

Tumores

Tumor disembrioplastico neuroepitelial
Ganglioctoma

Angiomas cavernosos

Astrocitomas

Hamartoma hipotalamico (con crisis gelasticas)

Contintda
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Tabla 3. Clasificacion de enfermedades frecuentemente asociadas a crisis epilépticas o sindromes

epilépticos. Continuacion.

Grupo de enfermedades

Enfermedad especifica

Anormalidades cromosoémicas

Otros

Monosomia parcial 4p o sindrome Wolf-Hirschhorn
Trisomia 12p

Sindrome de duplicacion inversion 15

Cromosoma 20 ensortijado

Otras

Enfermedades mendilianas monogenicas Sindrome X fragil

con mecanismos patogénicos complejos Sindrome de Angelman
Sindrome de Rett
Otras

Enfermedades matabolicas hereditarias

Hiperglicinemia no cetosica

Acidemia D-glicérica

Acidemia propidnica

Deficiencia de sulfato-oxidasa

Deficiencia de fructosa 1-6 difosfatasa

Otras acidurias organicas

Dependencia de piridoxina

Eminoacidopatias (enfermedad de jarabe de arce
fenilcetonuria, otras)

Alteraciones del ciclo de la urea

Alteraciones del metabolismo de los carbohidratos
Alteraciones del metabolismo de la biotina
Alteraciones del metabolismo del acido folico y vitamina
B12

Enfermedad de Menkes

Trastornos de glucégeno

Enfermedad de Krabbe

Deficiencia de fumarasa

Trastornos de peroxisomales

Sindrome de San Filippo

Enfermedades mitocondriales (deficiencia de piruvato
deshicrogenasa, defectos en la cadena respiratoria,
Melas: encefalopatia mitocondrial, acidosis lactica y
sintomas de pequenios infartos).

Encefalopat{ias no progresivas causadas por
infecciones cerebrales o lesiones anoésico-
isquémicas perinatales

Porencefalia

Leucomalacia periventricular

Microcefalia

Calcificaciones cerebrales y otras lesiones por
toxoplasmosis, enfermedad cerebrovascular, virus de
inmunodeficiencia humana, etc.

Infecciones postnatales

Cisticercosis
Encefalitis herpética
Meningitis bacteriana
Otras

Otros factores postnatales

Trauma craneal

Abuso de drogas y alcohol
Infartos

Otros

Miscelaneos

Enfermedad celiaca (epilepsia con calcificaciones
occipitales y enfermedad celiaca)

Sindrome epilético del norte

Sindrome de Coffin- Lowry

Enfermedad de Alzheimer

Enfermedad de Huntington

Enfermedad de Apert
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Esta categorizacién de sindromes epilépticos y de desordenes epilépticos
(concepto nuevo) resulta una practica aproximacion a la clasificacion diagnéstica de
ésta, la mas reciente propuesta. Un individuo con epilepsia ojala pueda ser finalmente
incluido en una de las dos categorias mutuamente excluyentes, sindrome epiléptico
o desorden epiléptico. Finalmente la propuesta sugiere una opcion adicional;
establecer el grado de incapacidad producido por la condicion.

En resumen, las distintas propuestas de clasificacién aqui discutidas, son el
reflejo del progreso del conocimiento. La clasificacion de las crisis epilépticas de
1981 se incorpora en las siguientes propuestas, sin reducirla o excluirla, si no por el
contrario, ampliandola. De igual forma, la contribucién de la clasificacion semiologica
de 1998, en conjunto con el diccionario de términos incluido en la clasificacién
de las crisis epilépticas de 1981, se complementan perfectamente, ofreciendo un
punto de referencia para la definicion de los término de uso comun. Por ultimo,
la mas reciente de las propuestas, que se centra en la aproximacion diagnostica
de 2001, incorpora las clasificaciones ya mencionadas y retoma la clasificacién
de las epilepsias y sindromes epilépticos de 1989. Agrupa estos sindromes
en ocho categorias e introduce el concepto nuevo de desorden epiléptico
enumerando multiples alternativas de enfermedades de diversa indole que cursan
con epilepsia.
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