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VISTO:

Los expedientes N° 001047-2026-002227 y 001047-2026-002230, proveidos N° D1870-2026-
GR.CAJ-DRS-HGJ/DE, N° D1869-2026-GR.CAJ-DRS-HGJ/DE, relacionado a la aprobaciéon de la
Guia de Practica Clinica para el Diagnéstico y Manejo de la Epilepsia en Pediatria y Guia de Practica
Clinica para el Diagnéstico y Manejo del Estado Epiléptico en Pediatria, del Hospital General De
Jaén; y;

CONSIDERANDO:

Que, los articulos |, Il 'y VI del Titulo Preliminar de la Ley N.° 26842, Ley General de Salud y sus
modificatorias, disponen que la salud es condicion indispensable para el desarrollo humano y medio
fundamental para alcanzar el bienestar individual y colectivo; la protecciéon de la salud es de interés
publico. Por tanto, es responsabilidad del Estado regularla, vigilarla y promoverla; asi mismo,
establece que es de interés publico la provisién de servicios de salud, cualquiera sea la persona o
institucion que los provea; y, es responsabilidad del Estado; promover las condiciones que garanticen
una adecuada cobertura de prestaciones de salud a la poblacion, en términos socialmente aceptables
de seguridad, oportunidad y calidad;

Que, el Articulo 9 del Decreto Supremo N° 013-2006-SA, que aprueba el Reglamento de
Establecimientos de Salud y Servicios Médicos de Apoyo, sefiala que los establecimientos de salud
y servicios médicos de apoyo, estan obligados a garantizar la calidad y seguridad de la atencion que
ofrecen a sus pacientes a proporcionarles los mayores beneficios posibles en su salud, a protegerlos
integralmente contra riesgos innecesarios y satisfacer sus necesidades y expectativas en lo que
corresponda;

Que, mediante Resolucién Ministerial N° 302-2015-MINSA se aprueba la NTS 117-MINSA/DGSP-
V.01 “Norma Técnica de Salud para la Elaboracion y Uso de Guias de Practica Clinica del Ministerio
de Salud”; la cual establece las disposiciones relacionadas con el ciclo de produccion normativa,
planificacién, formulacién, aprobacion, difusidon, implementacion y evaluacion del documento
normativo; asimismo contempla los pasos de preparacion, formulacion, busqueda y Evaluacion de
Guias de Practica clinica existentes, desarrollo de la guia, redaccién de la guia, validacién,
aprobacion, publicacion y difusion;

Que, el numeral 5.1. de la citada Norma Técnica de Salud define la Guia Practica Clinica como el
conjunto de recomendaciones desarrolladas de forma sistematica para ayudar a profesionales y a
pacientes a tomar decisiones sobre la atencion sanitaria mas apropiada, y a seleccionar las opciones
diagndsticas o terapéuticas mas adecuadas a la hora de abordar un problema de salud o una
condicion clinica especifica;

Que, mediante Resolucién Ministerial N° 826-2021/MINSA, se aprobd el documento denominado
“Normas para la elaboracién de documentos normativos del Ministerio de Salud”; la cual establece
las disposiciones relacionada con las etapas de planificacion, formulacién o actualizacion,
aprobacion, difusion, implementacién y evaluaciéon de los documentos normativos que expide el
Ministerio de Salud, Direcciones u oficinas generales, Organos desconcentrados y Organismos
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publicos adscritos; disposiciones de obligatoria observancia por todas las direcciones generales,
6rganos desconcentrados y organismos publicos adscritos del Ministerio de Salud;

Que, la Guia de Practica Clinica para el Diagnéstico y Manejo de la Epilepsia en Pediatria del Hospital
General De Jaén, define la Epilepsia como una condicidon neurolégica caracterizada por “crisis
epilépticas” recurrentes y no provocadas por desencadenantes inmediatos identificables;

Por su parte, la Guia de Practica Clinica para el Diagnostico y Manejo del Estado Epiléptico en
Pediatria, define el estado epiléptico como la condicién que resulta de un fallo en los mecanismos
responsables de terminar la crisis epiléptica o de la iniciacién de mecanismos que provocan una crisis
epiléptica anormalmente prolongada. Es una condicién que puede provocar consecuencias a largo
plazo, que incluyen muerte e injuria neuronal y alteraciones en la red neuronal,

Que, las citadas guias cumplen con los requisitos y estructura establecida en la normativa antes
citada, ademas de contar con la opinién técnica de la Unidad de Gestion de la Calidad y la Oficina
de Presupuesto y Planeamiento Estratégico, por lo que corresponden ser aprobadas via acto
resolutivo.

Por las consideraciones expuestas, la Direccion del Hospital General de Jaén se encuentra facultada
para emitir el presente acto administrativo, conforme a las atribuciones conferidas mediante
Resolucién Ejecutiva Regional Sectorial N° D112-2026-GR.CAJ/DIRESA-DR-SSGE;

RESUELVE:

ARTICULO PRIMERO: APROBAR los siguientes documentos normativos:

v" Guia de Practica Clinica para el Diagnéstico y Manejo de la Epilepsia en Pediatria del
Hospital General De Jaén, que como anexo a folios veintinueve (29) forma parte de la
presente resolucion.

v' Guia de Practica Clinica para el Diagnostico y Manejo del Estado Epiléptico en Pediatria,
que como anexo a folios veintiséis (26) forma parte de la presente resolucion.

ARTICULO SEGUNDO: RECOMENDAR al Departamento de Pediatria del Hospital General de
Jaén, la Implementacién, supervision y cumplimiento de las guias aprobadas en el articulo
precedente.

ARTICULO TERCERO: ENCARGAR al responsable de la administracion y actualizacién del Portal
de Transparencia publique la presente resolucién en el portal web institucional del Hospital General
de Jaén, https://www.gob.pe/hospitaljaen.

REGISTRESE, COMUNIQUESE Y PUBLIQUESE.

FELIPE JAVIER CABELLOS ALTAMIRANO
Director
DIRECCION EJECUTIVA
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PEDIATRIA

FINALIDAD

La presente GPC serd un instrumento util en la toma de decisiones clinicas en el
diagndstico y tratamiento de la epilepsia en pediatria, basada en la mejor evidencia
cientifica disponible en la actualidad, lo que permitira brindar una adecuada
atencién de calidad a nuestros usuarios, asi como hacer uso racional y éptimo de los
recursos disponibles en la institucion.

OBIJETIVO

Objetivo general

Estandarizar el diagndstico, tratamiento y seguimiento del asma pediatrica en el
Hospital General de Jaén para mejorar el control de la enfermedad, reducir
exacerbaciones y disminuir hospitalizaciones.

Objetivos especificos

e Homogeneizar criterios diagndsticos y terapéuticos.

¢ Reducir exacerbaciones, hospitalizaciones y complicaciones.
e Optimizar el uso de recursos institucionales.

* Mejorar la adherencia al tratamiento.

e Fortalecer la educacion familiar y el autocuidado.

AMBITO DE APLICACION

La GPC esta dirigida a los médicos Pediatras que laboran en el departamento de
pediatria del Hospital General De Jaén.

Poblacién Diana y Exclusiones: La presente guia estd dirigida a pacientes pediatricos
desde el nacimiento hasta los 14 afos, 11 meses y 29 dias. Se excluyen convulsiones
neonatales (menores de 1 mes).

PREGUNTAS CLINICAS A RESOLVER

1. En pacientes pediatricos (1 mes a 14 afios) que acuden a los servicios de
emergencia o consulta externa con un primer evento paroxistico, écuales son
los hallazgos clinicos clave en la anamnesis que permiten diferenciar con mayor
precisién una crisis epiléptica de un trastorno paroxistico no epiléptico (TPNE)?

2. En pacientes pediatricos con diagndstico reciente de epilepsia de inicio focal
¢Cual es la eficacia y seguridad de iniciar monoterapia con Carbamazepina o
Lamotrigina frente a otros MACs (como Levetiracetam o Acido Valproico) para
lograr el control completo de las crisis sin efectos adversos limitantes?
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V. PROCESO O PROCEDIMIENTO A ESTANDARIZAR.
5.1. NOMBRE Y CODIGO
(Diagnéstico o tratamiento de la epilepsia en pediatria)
NOMBRE DEL PROCEDIMIENTO CcODIGO
GP.C p:.ﬂra el Dl.agrlost|co y Manejo de la GPC-006/HGJ/DP/ SPCC -V.01
Epilepsia en Pediatria

DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

DIAGNOSTICO CIE 10
Epilepsia y sindromes epilépticos idiopaticos relacionados con | G40.0
localizaciones (focales)

Epilepsia y sindromes epilépticos sintomdticos relacionados con | G40.1
localizaciones (focales)

Epilepsia y sindromes epilépticos sintomdticos relacionados con | G40.2
localizaciones (focales)

Epilepsia y sindromes epilépticos idiopaticos generalizados G40.3
Otras epilepsias y sindromes epilépticos generalizados G40.4
Sindromes epilépticos especiales G40.5
Ataques de gran mal, no especificados (con o sin pequefio mal) G40.6
Pequefio mal, no especificado (sin ataque de gran mal) G40.7
Otras epilepsias G40.8
Epilepsia, tipo no especificado G40.9

VI. CONSIDERACIONES GENERALES

6.1. DEFINICION
La epilepsia es una condicion neuroldgica caracterizada por “crisis epilépticas”
recurrentes y no provocadas por desencadenantes inmediatos identificables.
Definicién Operacional de epilepsia: Es una enfermedad del cerebro que tiene
una de las siguientes condiciones (3):

Por lo menos 2 crisis epilépticas no provocadas (o reflejas) que ocurren
con una separacién mayor de 24 horas entre ellas.

Una crisis epiléptica no provocada (o refleja), con riesgo de recurrencia
para desarrollar un segundo episodio en los siguientes 10 afios, mayor al
60%.

Diagndstico de un sindrome epiléptico. La Crisis epiléptica (CE) se define
como un acontecimiento transitorio de signos y/o sintomas debidos a una
actividad neuronal cerebral anormal excesiva o sincrona. La crisis
epiléptica puede ser caracterizada por fendmenos sensitivos, motores,
sensoriales o autondmicos con o sin pérdida de la conciencia, los que
dependen del area cerebral donde se originan. Se denomina entonces
crisis epiléptica convulsiva cuando hay compromiso motor y no convulsiva
cuando este evento no se refleja en actividad motriz.
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- Crisis provocada: Ocurre en respuesta a un insulto al sistema nervioso
central (trauma craneano, infeccidn, ictus), o en asociacién con un insulto
sistémico severo (uremia, hipoglicemia, téxicos).

- Crisis no provocadas: Son las que ocurren en ausencia de un insulto
sistémico agudo del cerebro; pueden ser un evento aislado o pueden ser
potencialmente la primera manifestacién de una epilepsia de etiologia a
determinar. Mas de la mitad de las crisis epilépticas corresponden a este
grupo. Sindrome epiléptico: Se denomina asi a un “complejo de signos y
sintomas que definen una condicién epiléptica Unica”. Es un conjunto de
patrones que incorporan las caracteristicas clinicas, los tipos de crisis y
hallazgos tipicos en el Electroencefalograma (EEG).

A menudo presenta caracteristicas que dependen de un grupo etario, como la
edad al inicio y al momento de la remisién (segin corresponda), los
desencadenantes de las crisis, la variacidn diurna y, a veces, el prondstico.
Encefalopatia epiléptica: Terminologia que indica que la actividad epiléptica
en si misma contribuye a causar graves deficiencias cognitivas y conductuales
mas allda de lo que podria esperarse de la patologia subyacente sola (por
ejemplo, malformacién cortical). Las deficiencias globales o selectivas pueden
empeorar con el tiempo. El concepto de la encefalopatia epiléptica puede ser
aplicable a las epilepsias en todas las edades y debe utilizarse mas
ampliamente que solo para las epilepsias severas con inicio en la lactanciay la
nifiez. La mejora de la actividad epileptiforme, podria llevar a un alivio del
trastorno sobre el desarrollo. Encefalopatia del desarrollo: Se produce un
deterioro del desarrollo sin actividad epiléptica frecuente asociada, con
regresion o un mayor retraso del desarrollo. Encefalopatia epiléptica y del
desarrollo (EED): Cuando ambos factores desempefian un papel en la
alteracion de la funcion cerebral. En muchas oportunidades, no es posible
determinar si en la enfermedad del paciente en términos del trastorno
neuropsicolégico es mds importante el componente epiléptico o el del
desarrollo. Epilepsia Resistente a medicamentos anticrisis (Epilepsia
refractaria): Se define asi la Epilepsia en la cual se ha producido el fracaso a 2
ensayos de medicamentos anticrisis (MACs), en monoterapia o en
combinacion, tolerados, apropiadamente elegidos y empleados de forma
adecuada, para conseguir la ausencia mantenida de crisis». Se considera
ausencia mantenida de crisis un periodo de un ano o, en caso de crisis muy
esporadicas, un periodo de al menos el triple al mayor intervalo intercrisis
pretratamiento, escogiéndose el que sea mayor de ellos. La epilepsia
refractaria afecta aproximadamente a una tercera parte de los pacientes con
epilepsia, quiénes enfrentan un riesgo mayor de presentar muerte subita
inesperada en epilepsia (SUDEP). *Medicamentos anticrisis (MACs):
Historicamente, los medicamentos utilizados en el tratamiento de la epilepsia
han sido referidos por una variedad de términos como “antiepiléptico”,
“anticonvulsivo” o “anticrisis”. Existe consenso en que estos medicamentos
deben denominarse colectivamente "medicamentos anticrisis" (MACs). Este
término refleja con precision su efecto principalmente sintomatico contra las
crisis epilépticas, y reduce la posibilidad de que los profesionales de la salud,
los pacientes o los cuidadores tengan expectativas o una comprensién
incorrecta de la accion real de estos medicamentos.
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6.2.

ETIOLOGIA

Desde el momento en que se realiza el diagndstico de Epilepsia, se debe
intentar determinar la etiologia de esta. Se han reconocido diversos grupos
etiolégicos, con hincapié en los que tienen implicaciones para el tratamiento.
La etiologia actualmente se clasifica en seis grupos: estructural, genética,
infecciosa, metabdlica, inmunitaria y desconocida. (Figura 1) La epilepsia de un
paciente puede clasificarse en mds de una categoria etiolégica. Las etiologias
no son jerarquicas, y la importancia dada al grupo etioldgico del paciente
puede depender de las circunstancias.

Etiologia estructural: Por etiologia estructural se hace referencia a anomalias
visibles en la neuroimagen, en la que la evaluacién electroclinica y los
resultados de los estudios de diagndstico por imagenes conducen a una
presuncién razonable de que la anomalia en las imagenes es la causa probable
de las crisis del paciente. Las etiologias estructurales pueden ser adquiridas
(por ejemplo, accidentes cerebrovasculares, traumatismos e infecciones) o
genéticas (como muchas malformaciones relacionadas con el desarrollo
cortical). La identificacion de una lesion estructural sutil requiere estudios de
Resonancia Magnética (RM) apropiados que sigan protocolos especificos para
la epilepsia. Existen asociaciones bien reconocidas dentro de las epilepsias con
etiologia estructural. Estas incluyen: crisis epilépticas del I6bulo temporal
mesial con esclerosis del hipocampo, crisis geldsticas con hamartoma
hipotaldmico, sindrome de Rasmussen y sindrome de hemiconvulsién-
hemiplejia-epilepsia. Reconocer estas asociaciones es importante para
garantizar que los estudios de diagndstico por imagenes del paciente se
examinen cuidadosamente a fin de verificar si presentan anomalias
estructurales especificas.

Etiologia genética: En este caso la epilepsia es la consecuencia directa de una
mutacion genética conocida o presunta en la que las crisis son uno de los
principales sintomas del trastorno. Las epilepsias relacionadas con una
etiologia genética son muy diversas y, en la mayoria de los casos, aln se
desconocen los genes subyacentes. En primer lugar, la inferencia de una
etiologia genética puede basarse Unicamente en los antecedentes familiares
de un trastorno autosémico dominante. Por ejemplo, en el sindrome de
epilepsia neonatal familiar benigna, la mayoria de las familias presentan
mutaciones de uno de los genes del canal de potasio, KCNQ2 o KCNQ3. En
segundo lugar, la investigacion clinica puede sugerir una etiologia genética en
poblaciones con el mismo sindrome, como epilepsia ausencia infantil o
epilepsia mioclénica juvenil. Cada vez son mas los pacientes con anomalias
genéticas conocidas causantes de epilepsias tanto graves como leves. La
genética molecular ha permitido identificar la mutacidén causal en un gran
numero de genes de la epilepsia, que se originan con mayor frecuencia de
novo, en el 30-50 % de los nifios con encefalopatias evolutivas y epilépticas
severas. El ejemplo mds conocido es el sindrome de Dravet, en el que mas del
80 % de los pacientes presentan una variante patogénica del gen SCN1A.
Etiologia infecciosa: La etiologia mas comun en todo el mundo es el caso en
que se produce la epilepsia como resultado de una infeccidn. El concepto de
etiologia infecciosa remite al resultado directo de una infeccidn conocida en la
que las crisis son uno de los principales sintomas del trastorno. Hace referencia
a un paciente que tiene epilepsia en lugar de un paciente que tiene crisis que
se producen en el contexto de una infeccidn aguda como la meningitis o la
encefalitis. Algunos ejemplos comunes en regiones especificas del mundo

www.hospitaljaen.gob.pe

9 Av. Pakamuros Cdra. 12 .
Jaén — Cajamarca |

Peru )

HOSPITAL

; 'CE;J;RQ“L JAEN


http://www.hospitaljaen.gob.pe/

GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA EL DIAGNOSTICO Y MANEJO
DE LA EPILEPSIA EN PEDIATRIA

Version: 001 Fecha: Marzo -2026 Pag.: 10-28 e,

6.3.

incluyen neurocisticercosis, tuberculosis, VIH, toxoplasmosis cerebral e
infecciones congénitas como el virus del Zika y el citomegalovirus. La etiologia
infecciosa tiene implicaciones especificas en el tratamiento y en ocasiones
tienen una correlacién estructural. También puede referir al desarrollo post
infeccioso de la epilepsia, como la encefalitis viral que provoca crisis después
de la infeccién aguda.

Etiologia metabdlica: El concepto de epilepsia metabdlica se utiliza para
designar el resultado directo de un trastorno metabdlico conocido o presunto
en el que las crisis son uno de los principales sintomas del trastorno. Se hace
referencia a un defecto metabdlico bien definido con manifestaciones o
cambios bioquimicos en todo el organismo como porfiria, uremia,
aminoacidopatias o crisis dependientes de piridoxina.

Es probable que la mayoria de las epilepsias metabdlicas tengan una base
genética, pero algunas pueden ser adquiridas, como la deficiencia cerebral de
folato. La identificacion de las causas metabdlicas especificas de la epilepsia es
de suma importancia debido a las implicaciones para tratamientos especificos
y para la potencial prevencién del deterioro intelectual.

Etiologia inmunitaria: En este caso las crisis epilépticas son uno de los
principales sintomas y resultado directo del trastorno inmunitario.
Recientemente se ha reconocido una gama de epilepsias autoinmunes con
presentaciones caracteristicas tanto en adultos como en nifios. Puede
conceptualizarse una etiologia inmunitaria en los casos en que hay evidencia
de inflamacidon del sistema nervioso central mediada por anticuerpos. Entre
los ejemplos se incluyen la encefalitis por anticuerpos contra el receptor de
NMDA (N-metil-D-aspartato). Con el surgimiento de estas entidades, este
subgrupo etiolégico merece una categoria especifica, en particular dadas las
implicaciones del tratamiento con inmunoterapias dirigidas.

Etiologia desconocida: Significa que todavia no se conoce la causa de la
epilepsia. Sigue habiendo muchos pacientes con epilepsia cuya causa se
desconoce. En esta categoria, no es posible establecer un diagndstico
especifico aparte de la semiologia electroclinica basica, como por ejemplo la
epilepsia del Ié6bulo frontal. La capacidad de determinar una causa depende
del grado de evaluacion disponible para el paciente. Esto difiere segun los
diferentes paises y contextos de atencién médica, y es de esperar que la
situacién mejore con el tiempo en los paises de escasos recursos.

FISIOPATOLOGIA

Las crisis epilépticas son descargas anormales en uno o mds grupos de
neuronas, cuya representacién clinica (semiologia) dependera del lugar de
dichas descargas. Estas descargas obedecen a un conjunto de variaciones
fisiopatoldgicas, entre las cuales estan los cambios a nivel de la membrana
neuronal que producen a su vez cambios en el trasporte de electrolitos como
el sodio y el calcio, generando un potencial de accién. Por otro lado, los
mecanismos que se encargan de modular la descarga también pueden verse
afectados, como es el caso del neurotransmisor GABA, que actua en los
canales de cloro, etc. Durante una crisis epiléptica, la red neuronal muestra
tipicas oscilaciones que frecuentemente se propagan a través del cerebro,
involucrando progresivamente a la mayor parte de este. Estas oscilaciones se
pueden observar a través de los potenciales de campo locales, como solemos
verlos en el Electroencefalograma. La expresion clinica de estas alteraciones
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6.4.

6.5.

resulta reveladora de la Zona epileptdgena (ZE), la cual es la regidn cortical que
produce las crisis epilépticas. Los limites de la ZE no pueden ser definidos
directamente con cualquier instrumento de evaluacion y su concepto es
tedrico. En la epilepsia, esta alteracién fisiopatolégica adquiere un matiz
cronico y repetitivo, provocando alteraciones transitorias por una descarga
esporadica o en su defecto un cuadro crénico que puede provocar un deterioro
progresivo en el paciente causando lo que conocemos como encefalopatia
epiléptica

ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS

Existen escasos datos epidemioldgicos a nivel regional, sin embargo, a nivel
internacional se reporta una incidencia del 1 al 2 % en la poblacién general. La
prevalencia a lo largo de la vida en América Latina y el Caribe, de acuerdo con
una recopilacién de 32 estudios basados en la comunidad, se sitla en una
media de 17,8 por 1000 habitantes. En este estudio no hubo diferencias
significativas de acuerdo con el sexo o grupos de edad. Se ha estimado que en
el mundo 10.5 millones de nifios por debajo de 15 afios tienen epilepsia activa,
representando cerca del 25% de la poblacion global con epilepsia. De los 3.5
millones de personas quienes desarrollan epilepsia anualmente 40% son
menores de 15 afios, y mds del 80% viven en paises en desarrollo. Estudios
realizados en nifios con diagndstico inicial de epilepsia indican una incidencia
anual de 61 — 124 por 100,000 en paises en desarrollo, y 41-50 por 100,000 en
paises desarrollados.

La epilepsia tiene una distribucion bimodal, siendo mayor en las dos primeras
décadas de la vida, luego disminuye y vuelve a aumentar a partir de la sexta
década. La incidencia disminuye progresivamente de 150 por 10,000 en el
primer afio de vida a 45-50 por 100,000 después de los 9 afios. Estudios
recientes indican que hasta la edad de 15 afios 1-1.7% de los nifios tendra al
menos una crisis no provocada, y 0.7-0.8 repetiran la crisis. En el hospital
general de jaén se registraron en el periodo 2021-2025 6361 atenciones por
epilepsia de tipo no especificado, observandose 3252 casos en mujeres y 3140
casos en varones durante ese periodo de tiempo.

FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS

6.5.1. MEDIO AMBIENTE

En nuestro medio vivir sin servicios sanitarios adecuados supone un
riesgo para muchas enfermedades, siendo la neurocisticercosis uno de
los problemas de salud publica y que debe ser abordado por las
autoridades sanitarias de nuestro pais, pues es una causa importante
de epilepsia sintomatica. De igual forma las demds enfermedades
infecciosas que ocurren a lo largo de la vida y durante la etapa
perinatal o antenatal (en el embarazo) como el citomegalovirus
congénito o el toxoplasma congénito también son causa frecuente de
epilepsia en nuestro pais.
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6.5.2.

6.5.3.

ESTILOS DE VIDA
No se ha encontrado relacidn con la presentacion de la enfermedad.

FACTORES HEREDITARIOS

Se ha descrito la etiologia genética como causa de epilepsia, asi
también existen muchos sindromes epilépticos definidos claramente
asociados a un gen especifico. Inclusive el diagndstico se confirma con
el resultado del gen afectado. En nuestro medio estos estudios no se
han desarrollado en forma conveniente auln, sin embargo, es claro que
la Epilepsia rolandica, la Epilepsia de ausencia infantil y la Epilepsia
miocldnica juvenil, que tienen clara relacion con una etiologia
genética, son frecuentes en nuestra poblacidon. Por otro lado, el tener
un familiar con epilepsia supone un riesgo mayor al de la poblaciéon
general de desarrollar la enfermedad, sobre todo si el paciente
presenta una crisis epiléptica Unica, aumentando a un 50% el riesgo de
presentar un segundo evento.2,4,8

VII. CONSIDERACIONES ESPECIFICAS

7.1. CUADRO CLINICO

7.1.1.

SIGNOS Y SINTOMAS

El relato de las crisis epilépticas que se obtienen en el momento de la
elaboracién de la historia clinica debe ser completo, tomando en
cuenta los siguientes puntos: Presencia de gatilladores, avisos previos
(auras), alteracidn o no del nivel de conciencia, fendmenos motores,
duracién del evento y sintomas que suceden posterior al evento,
ademas de la frecuencia con la que se presentan las crisis. (El
Flujograma de anamnesis de epilepsia en pediatria, estd desarrollado
en los Anexos) Clasificacion de los tipos de crisis epilépticas (Figura 2)

1. Crisis de inicio focal Se presentan como manifestaciones motoras
(automatismo, atdnica, cldnica, espasmo epiléptico, hipercinética,
miocldnica, tdnica), o no motoras (autondmica, detencion del
comportamiento o arresto comportamental, cognitiva, emocional,
sensorial), que reflejan su origen en un area cerebral especifica. Se
pueden iniciar focalmente en el Iébulo temporal o en &areas
distintas extra-temporales. Ademds, pueden iniciarse: o Con
conciencia preservada: Caracteristicamente no hay una alteracion
de la conciencia y si hay memoria del evento. La duracion es
variable de segundos hasta minutos y no son infrecuentes la
progresidon a una crisis con compromiso de conciencia. o Con
conciencia alterada: Por definicion hay compromiso de la
conciencia con amnesia del episodio. Generalmente exceden los
30 segundos de duraciéon. Frecuentemente se producen
automatismos como chupeteo, inquietud o movimientos de
exploracién, entre otros. Usualmente tienen periodo post ictal.
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Tras el inicio focal de una crisis, algunas pueden progresar a
hacerse bilateral ténico-clénica.

2. Crisis de inicio generalizado En todas ellas se presenta
compromiso de conciencia desde el inicio de la crisis epiléptica. Se
dividen segun su manifestacidn primordial en: o Motoras: Ténico-
clénica, clénica, ténica, miocldnica, miocldnicaténica- cldnica,
miocldnica-aténica, atdnica, espasmo epiléptico. o No motoras:
Ausencia (tipica o atipica), miocldnica, mioclonia palpebral.

3. Crisis de inicio desconocido Cuando no se puede determinar si el
inicio de la crisis es focal o generalizada porque no se dispone de
suficiente informacion clinica. De tenerse datos sobre Ia
semiologia de la crisis ya iniciada, se clasificara en motor (ténico-
cléonica u otro motor), o no motor (detencion del
comportamiento). De no disponer de datos confiables sobre las
caracteristicas de la crisis se determinara como No clasificada.
Descripcion semioldgica de los principales tipos de crisis:

Ausencias: Las ausencias tipicas son de corta duracién y pueden llegar
a tener una alta frecuencia en el dia. Por lo general no pasan de 20
segundos de duracién, durante los cuales se detiene la actividad
motora con alteracién y recuperaciéon abruptas de la conciencia.
Frecuentemente son precipitadas por la hiperventilacién y no se
acompafian de periodo post-ictal.
Crisis miocldnicas: Son sacudidas breves e involuntarias, Unicas o en
serie, de uno o mas grupos musculares. Clinicamente pueden ser
focales, segmentarias o generalizadas. Aunque de dificil demostracién,
de presentarse una pérdida de conciencia, ésta es de muy breve
duracién y no sobrepasa la duracion de la mioclonia. No hay periodo
post-ictal. No son facilmente reconocidas por el paciente ni por el
familiar, por lo que deben ser indagadas directamente. Su presencia
con otro tipo de crisis generalmente configura sindromes de peor
prondstico.

Crisis _tdnicas: Son contracciones musculares sostenidas que

comprometen simultdneamente varios grupos musculares tanto

agonistas como antagonistas. Tienen duracidn variable, de segundos a

minutos. Pueden tener compromiso de toda la musculatura axial o de

las extremidades de manera simétrica o asimétrica, con produccién de
posturas en extensién o flexion.

Crisis_cldnicas: Son sacudidas bruscas y ritmicas, casi siempre

simétricas, que comprometen alternadamente grupos musculares

flexores y extensores, con duracién variable de segundos a minutos.

Crisis tdnico-clénicas generalizadas: Tienen inicio subito con pérdida

de conciencia. Aparece luego la fase ténica con posturas alternantes

en extensién o flexidn, seguida por la fase clonica algo mas prolongada

y acompafiada de fendmenos vegetativos como midriasis, sudoracion

y taquicardia. Caracteristicamente hay periodo post ictal que puede

prolongarse varios minutos.

Crisis atdnicas: Se presentan como pérdida subita y brusca del tono

muscular. Generalmente son de corta duracién y clinicamente pueden

tener compromiso segmentario o generalizado. En este caso se
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7.1.2.

7.13.

produce la caida abrupta del individuo, con la produccién de heridas
faciales o de cuero cabelludo. El periodo post ictal no es caracteristico.
Espasmos epilépticos: Esta categoria especial de crisis epilépticas se
inicia por lo general durante el primer afio de vida y se presentan como
contracciones musculares simétricas o asimétricas, bilaterales, de
aparicion subita en flexidn, extensidn o ambas. Ocurren generalmente
en salvas y comprometen usualmente los musculos de la nuca, tronco
y extremidades. Son desencadenadas durante periodos de
somnolencia o al despertar.

INTERACCION CRONOLOGICA

El prondstico de la epilepsia estd determinado por diversos factores
importantes, entre ellos un factor determinante es la edad de inicio de
las crisis (dependiente de la etiologia), estando asociada en general
una evolucién peor al comienzo precoz de las crisis. La epilepsia de
inicio en el primer afo de vida, peor cuanto mas precoz, tiene
frecuentemente un mal prondstico, con elevada refractariedad vy
alteraciones del neurodesarrollo asociadas, aunque existen epilepsias
en lactantes con prondstico favorable. Como ya se ha explicado, los
sindromes epilépticos son un grupo de epilepsias de presentacién
edad-dependiente, y sus caracteristicas varian de acuerdo a la
maduracién cerebral. La eleccion y formulacién del medicamento
antiepiléptico indicado variard, entre otros factores, segun la edad de
los nifios: la literatura documenta grandes diferencias en la
farmacocinética de recién nacidos, lactantes y nifios, debido a las
variaciones de crecimiento de los diferentes drganos a través de los
afos y sus respuestas individuales. Asi mismo sucede con el
tratamiento de algunos sindromes epilépticos donde se prefiere el uso
de ciertos farmacos antiepilépticos sobre otros.

GRAFICOS, DIAGRAMAS, FOTOGRAFIAS
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7.2. DIAGNOSTICO

7.2.1.

7.2.2.

CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

El diagndstico de la epilepsia es clinico, y se realiza cuando el paciente
cumple una de las siguientes 3 condiciones:

Por lo menos 2 crisis epilépticas no provocadas (o reflejas) que ocurren
con una separacién mayor de 24 horas entre ellas.

Una crisis epiléptica no provocada (o refleja), con riesgo de recurrencia
(*) para desarrollar un segundo evento en los siguientes 10 afios,
mayor al 60%.

Diagnéstico de un sindrome epiléptico (**) (*) Factores de riesgo de
recurrencia, a considerar ante toda primera crisis epiléptica: a) Crisis
focal b) Examen neuroldgico anormal c) Antecedente familiar d) Crisis
epiléptica durante el suefio e) Examen auxiliar que muestre
compromiso neurolégico central f) Debut como estado epiléptico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Para una adecuada aproximacién diagndstica es muy importante
contar con una historia clinica completa, identificando antecedentes
neuroldgicos de importancia, sintomas recientes de otra enfermedad,
traumatismo craneal, insomnio, deshidratacion, exposicién a drogas
y/o toxinas, y considerando la historia familiar (incluyendo diagndstico
de epilepsia o crisis febriles en familiares de ler y 2do grado).
Principalmente en el momento del diagndstico debemos diferenciar:
1. Crisis versus trastorno paroxistico no epiléptico (TPNE).

2. Crisis sintomatica aguda versus crisis de epilepsia no provocada. Los
“trastornos paroxisticos no epilépticos (TPNE)” son eventos que
pueden simular una crisis epiléptica, se manifiestan por alteracion de
conciencia o conducta y/o del movimiento o postura, y pueden ser
clasificados de la siguiente forma: a) Eventos desencadenados por
disminuciéon del flujo sanguineo cerebral: Espasmo del sollozo,
sincope, migrafa. b) Trastornos del suefio: Terror nocturno, pesadillas,
narcolepsia, cataplexia, pardlisis del despertar, sonambulismo. c)
Trastornos psicoldgicos: Ataques de panico, pseudoepilepsia, epilepsia
ficticia, conductas gratificantes. d) Trastornos del movimiento: Tics,
ataques de estremecimiento, disquinesias, distonias, reflujo
gastroesofagico. También, podemos clasificar los TPNE mas frecuentes
segun grupos etarios:

Recién nacidos y lactantes: Apnea y ALTE, Mioclonias benignas
(neonatales) del suefio, Enfermedad del sobresalto o hiperplexia y
Sindrome de Sandifer.

Lactantes mayores y preescolares: Espasmo del sollozo (o apnea
emotiva) ciandtico y palido, vértigo paroxistico benigno, terrores
nocturnos, movimientos ritmicos motores del suefio (head banging,
body rocking), rabietas, conductas auto-estimulatorias
(masturbacién), diskinesias paroxisticas, es-tereotipias.

Nifios y adolescentes: Sincope, Crisis psicdgenas, Crisis de panico (con
o sin hiperventilacién psicogena), Staring spells (episodios de
distraccidn, ensofacion), Migrafia, Cataplexia.

7.3. EXAMENES AUXILIARES
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7.3.1.

7.3.2.

DE PATOLOGIA CLINICA

Bioquimica: Niveles de Glucosa y electrolitos séricos deben ser
determinados en pacientes con una primera crisis epiléptica sin
comorbilidad. En los casos en que no haya una causa definida clara, no
olvidar la posibilidad de intoxicacidn por farmacos o elementos de uso
casero (Anis estrella, alcanfor, piretroides). Una vez hecho el
diagndstico de epilepsia, deben descartarse las distintas etiologias de
la misma, entre ellas la causa metabdlica. Segun nos oriente el cuadro
clinico de cada paciente, es importante valorar con diferentes estudios
de laboratorio los errores congénitos del metabolismo. Entre estos
estudios contamos con: gases arteriales, dosaje de Amonio, acido
lactico en sangre y en liquido cefalorraquideo (LCR), estudio
citoquimico en LCR (glucorraquia), perfil de acilcarnitinas plasmaticas,
aminodcidos en plasma y en LCR, acidos orgdnicos en orina, entre
otros. Si se instaura un tratamiento con medicacién anticrisis, el
monitoreo de exdmenes de rutina en sangre no conduce a mejoria
clinica, lo que significa que debe solicitarse solo si es necesario para
evaluar tratamiento, o cuando se sospecha de un efecto adverso
medicamentoso.

DE IMAGENES

En general, la primera investigacion que se lleva a cabo incluye
neuroimagenes, idealmente RM si esta disponible. Esto le permite al
médico determinar si existe una etiologia estructural para la epilepsia
del paciente, ademas de aportar informacién necesaria para
establecer el prondstico y la planificacion del tratamiento.

a) Resonancia magnética nuclear (RM) cerebral: Es la modalidad de
estudio por imagenes de eleccion en el estudio de epilepsia. Los
estdndares actuales para el estudio de epilepsia recomiendan un
estudio con equipos con 3 Tesla y siguiendo un Protocolo de Epilepsia
acorde a la edad del paciente. Es indispensable para el estudio de la
epilepsia, salvo en los casos especificos que no se requieren para el
diagndstico. Ejemplo: Epilepsia Ausencia infantil. Es de especial interés
en el caso de pacientes con Epilepsia refractaria a MACs, con paciente
candidato a cirugia de epilepsia, y puede ser de utilidad ante la pérdida
de control de crisis o cambio en el tipo de crisis que pueda implicar una
lesidn subyacente progresiva
La RM cerebral puede identificar:
Alteracion no especifica (p. ej., leucomalacia periventricular,
atrofia).
Lesidon secuelar estdtica (p. ej., porencefalia, malformacion del
desarrollo cortical, etc.).
Lesidn focal responsable de las crisis epilépticas que no requiere
intervencién inmediata, pero que es candidato a cirugia de la
epilepsia (p. ej., displasias corticales focales, esclerosis temporal
mesial, etc.)
Lesién subaguda o crénica que tiene implicancias terapéuticas.
Requieren intervencidon inmediata como, por ejemplo, los tumores
cerebrales; o que tiene importancia diagnéstica o implicaciones
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prondsticas, por ejemplo, leucodistrofias, trastorno metabdlico,
encefalitis de Rasmussen.

Lesién aguda que requiere intervencion urgente: Hidrocefalia,
accidente cerebrovascular agudo o hemorragia, encefalitis,
enfermedad metabdlica. Adicionalmente, estudios de resonancia
magnética funcional y aplicaciones de técnicas avanzadas de
resonancia magnética (difusion tensora, perfusidn ALS, tractografia
y espectroscopia), pueden estar indicados en casos seleccionados
como apoyo diagndstico o en la cirugia de la epilepsia.

b) Tomografia axial computarizada (TAC) craneal: Solo debe realizarse
cuando no se tenga alcance a una RM cerebral, o cuando esté
contraindicada. La TC cerebral tiene baja sensibilidad para la deteccién
de lesiones corticales pequenas, lesiones en las regiones temporales
mesiales y érbito-frontal y frontal medial. Pequenos gliomas de bajo
grado habitualmente no son detectados por la TAC. El porcentaje
global de éxito de la TAC en la deteccion de lesiones en las epilepsias
focales es aproximadamente un 30%. En situaciones de emergencia
médica la TAC cerebral puede ser usada cuando se sospecha accidente
cerebro vascular (isquémico o hemorragico), hipertensién
endocraneana (tumores cerebrales), infecciones, o calcificaciones
cerebrales.

c) Estudios de medicina nuclear cerebral: Estos estudios se utilizan
como herramientas en la evaluacién prequirdgica de pacientes con
epilepsia focal posiblemente candidatos a cirugia de epilepsia. En estas
técnicas se utiliza radiacién gamma y radiofarmacos que se distribuyen
por todo el cuerpo, y alcanzan su maxima utilidad en aquellos casos en
gue las epilepsias no cursan con anomalias morfoldgicas cerebrales, y
gue por lo tanto, no son visibles con RMN.

c)Tomografia por Emision de positrones (PET): Permite el estudio
interictal de los pacientes, demostrando patrén de hipometabolismo
en la regidn epileptégena. o Tomografia computarizada por emision
de fotdn Unico (SPECT) ictal: Se puede observar aumento del flujo
sanguineo cerebral en el foco epileptégeno. La utilidad de la imagen
dependerd de la prontitud de la administracion de la sustancia
trazadora.

DE EXAMENES ESPECIALIZADOS COMPLEMENTARIOS

Electroencefalograma: El EEG es la prueba complementaria que
contribuye mas especificamente al diagnéstico de epilepsia, ya que
existen patrones EEG tipicos que correlacionados con la clinica sirven
para diagnosticar un determinado sindrome epiléptico. En el paciente
con una primera crisis epiléptica afebril o epilepsia de inicio reciente
de cualquier edad se recomienda la realizacidon de un EEG en todos los
casos, y usualmente puede realizarse de forma ambulatoria. Un EEG
anormal puede ayudar a confirmar el diagnéstico de epilepsia, pero un
EEG normal no lo descarta. Los estudios muestran una sensibilidad de
61% y especificidad de 71%. El EEG por si solo nunca puede establecer
el diagndstico de epilepsia, ya que no hay epilepsia si no existe una
repercusion clinica, es decir, sin crisis. La presencia de actividad
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epileptiforme en el EEG estandar luego de una primera crisis, tiene un
valor predictivo. Es positivo entre 18% y 56% en nifios y con privacion
de suefio, esto aumenta a 13% a 35% mads. Permite localizar la
actividad epileptiforme, ayuda a seleccionar el farmaco y en algunos
casos a evaluar la eficacia del tratamiento farmacoldgico (ausencias).
El EEG es imprescindible para la clasificacion del tipo de crisis y
sindrome epiléptico y es util para predecir el riesgo de recurrencia. Es
especialmente confiable para el diagndstico de: Epilepsia de ausencia,
epilepsia mioclénica juvenil, epilepsia benigna rolandica, espasmos
infantiles y otras encefalopatias epilépticas. Repetidos EEG estandar
pueden ser de ayuda cuando el diagndstico de epilepsia o del sindrome
epiléptico no esta claro (no mas de 4), ya que el porcentaje puede
aumentar de 38 a 77 por ciento de positividad. Si el diagndstico ha sido
establecido, repetidos EEG no son de utilidad. Deben considerarse las
limitaciones del EEG: Tiene utilidad limitada en crisis epilépticas que
tienen su origen en regiones profundas del cerebro, incluso durante el
periodo ictal. Los registros EEG deben ser interpretados por un
electroencefalografista calificado y realizados por un técnico
entrenado para evitar errores diagnédsticos. El registro debe tener una
duracién minima de 30 minutos y debe contar con registro de la
actividad de suefio, asi como las técnicas de activacidon baésicas
(apertura y cierre ocular, hiperventilacién y fotoestimulacién). Se ha
visto que 2/3 de los exdmenes de EEG estandar, la actividad
epileptiforme se detecta en los primeros 30 minutos de examen. La
colocaciéon de electrodos debe hacerse de acuerdo al Sistema
Internacional 10-20.

Video-electroencefalograma (Video EEG): El monitoreo con Video
EEG prolongado se puede utilizar en la evaluacion de los pacientes que
presentan dificultades de diagndstico después de una evaluacién
clinica y EEG estandar no concluyente. En los casos dudosos, la
monitorizacién video-EEG es la prueba mas util para diferenciar las
crisis epilépticas de las crisis funcionales y de los TPNE. También puede
identificar crisis sutiles de las que el paciente o el cuidador no son
conscientes y permite evaluar la gravedad de los episodios. Ademas,
en los casos de Epilepsia focal su uso es necesario para la localizacion
de la zona epileptogénica, como parte del estudio previo a la cirugia
de epilepsia. El uso de electrodos especiales aumenta la sensibilidad
en epilepsias focales. Electrodos temporales anteriores, temporales
medio-posteriores, esfenoidales, se recomiendan en pacientes con
sospecha de epilepsia Temporal Mesial, dado similar rendimiento a
otros electrodos especiales (nasofaringeos o del foramen oval) y a sus
caracteristicas no invasivas.

Estudio genético: Se consideran especialmente en pacientes con
encefalopatia epiléptica o con epilepsias resistentes a farmacos sin
causa establecida, pero puede plantearse una prueba genética en todo
paciente con epilepsia en los que se considere importante. Si el test es
negativo, no necesariamente el diagndstico es incorrecto, ya que los
sindromes epilépticos genéticos muestran amplia heterogeneidad
genética, por lo que un resultado negativo para un determinado gen
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no significa que el paciente no tiene el sindrome. Como parte del
estudio se realizaran: Cariotipo, andlisis microsomal cromosémico,
paneles genéticos y/o secuenciaciéon del exoma completo, previa
evaluacion de cada caso de forma individual. Estos estudios son de
gran utilidad e importancia en el manejo de los pacientes con
epilepsia, ya que permite aclarar la etiologia, brindar asesoramiento
genético a la familia, obtener una aproximacién al prondstico de la
enfermedad, asi como en muchos casos orientar el manejo
farmacolégico y no farmacolégico de la misma.

7.4. MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA

7.4.1.

7.4.2.

MEDIDAS GENERALES Y PREVENTIVAS

Consulta externa: El manejo de los pacientes con epilepsia es
fundamentalmente ambulatorio.

Hospitalizacidn: En los servicios de hospitalizacién se atiende vy
maneja:
a) Eventualmente para el control de crisis refractarias.
b) Algunas epilepsias secundarias a un proceso que debe ser
tratado, p. ej. Neurocisticercosis.
c) En la duda diagndstica para observar de cerca al paciente.

Emergencia: En este servicio se maneja lo siguiente:
a) Estado epiléptico.
b) Crisis persistentes

TERAPEUTICA

Manejo Farmacoldgico:

El tratamiento a largo plazo con medicamentos anticrisis (MACs) debe
comenzar después de la segunda crisis no provocada y después de la
primera crisis no provocada soélo si: o Existe lesién en la neuroimagen.
o Existe déficit neuroldgico. o EIl EEG muestra actividad epiléptica
inequivoca El objetivo del tratamiento es el control completo de las
crisis sin efectos adversos significativos. El uso de las DAE se basa en el
tipo de crisis predominante o sindrome a manejar, los posibles efectos
adversos y las comorbilidades existentes. o Todos los medicamentos
se inician en dosis bajas y se aumentan gradualmente segln sea
necesario, hasta llegar a una dosis maxima con la que se logra el
control de las crisis o hasta que presentan efectos secundarios no
deseados. o La dosificacion debe ajustarse a la actividad diaria del
nifio. Las formulaciones de liberacién prolongada en dosificacion de
dos veces por dia son preferibles. o Si con monoterapia se logra el
control de crisis sin efectos adversos colaterales, el médico no debe
cambiar la dosis del farmaco por varios afos o tal vez nunca (sélo en
nifios subir con alza ponderal), aun si el nivel del farmaco en la sangre
estd levemente bajo. o Si no se obtiene control de las crisis epilépticas
con la dosis maxima recomendada del primer farmaco, entonces se
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inicia un segundo medicamento de primera linea y droga es retirada.
Si el control es conseguido parcialmente, debe agregarse una segunda
MAC. Se deben hacer todos los esfuerzos para un uso racional de la
politerapia. El manejo es individualizado.

No hay diferencias significativas en la eficacia o la tolerabilidad de las
cuatro principales MAC de primera generacion (fenobarbital,
fenitoina, valproato y la carbamazepina) y cualquiera de ellos puede
ser usado al inicio del diagnéstico, basado en el perfil de efectos
secundarios. Carbamazepina y valproato parecen ser mejor tolerados
que el fenobarbital y fenitoina. o Un registro diario de crisis debe
mantenerse por los padres. o El andlisis de dosaje farmacoldgico es util
en algunas situaciones, incluyendo un progreso de las crisis o en crisis
“refractarias”, para evaluar el cumplimiento del tratamiento y para
monitorizar la toxicidad. o En principio antes de iniciar un tratamiento,
se debe estar plenamente seguros del diagndstico. Luego considerar
el tipo de crisis, si son focales la primera elecciéon tradicionalmente es
Carbamazepina o Lamotrigina; se puede considerar Levetiracetam,
oxcarbamacepina o Valproato, si no se tolera Carbamazepina o
Lamotrigina; en las formas generalizadas el Valproato seria la primera
opcion, todo esto considerando las limitaciones que tenemos en
nuestro pais. Sin embargo, de identificarse el sindrome eléctrico
clinico especifico el manejo puede variar. Cabe resaltar que, en cada
paciente, segun el tipo de crisis, la edad, la causa de las crisis, etc., su
manejo es individualizado, de tal manera que la eleccién del
medicamento dependerd de cada paciente. o El uso de las drogas
cladsicas y las nuevas se encuentra detallado en el anexo
correspondiente. El empleo de medicamentos nuevos esta sujeto a
cada caso en particular, no se puede hablar de epilepsia refractaria sin
haber utilizado todos los recursos farmacoldgicos disponibles de
manera apropiada. (ANEXO 02)

Manejo no farmacolégico de las formas refractarias/resistentes a
farmacos:

Para el caso de Epilepsia resistente a farmacos también se disponen
de otras medidas terapéuticas que se plantean a continuacion y que
no son objeto de esta guia clinica por lo que solo se comentan.

1) Terapia cetogénica La terapia cetogénica (TC). Es un tratamiento
no farmacoldgico eficaz para muchos de los pacientes con la
epilepsia refractaria y para numerosos sindromes epilépticos debe
considerarse su uso temprano. Su uso estd indicado en el
tratamiento de pacientes con los siguientes diagndsticos:
Sindrome de deficiencia de GLUT-1, Deficiencia de piruvato
deshidrogenasa (PDHD), Sindrome de Angelman También es una
opcion en los sindromes epilépticos como el sindrome de Dravet,
los espasmos infantiles, la epilepsia miocldnica aténica, el
complejo de esclerosis tuberosa, sindrome epiléptico relacionado
con infeccién febril (FIRES), Encefalopatia epiléptica de inicio
temprano, incluso en Estado epiléptico super refractario. Existen
meta anadlisis que evaltan la efectividad de la dieta cetogénica, y
encontraron 5 veces mas probabilidad de reduccion de crisis en un
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2)

50% respecto al grupo control, a los tres meses de iniciada la DC.
Existen cuatro tipos principales de dietas cetogénicas, y la que se
escoja debe individualizarse a la situacién de cada familia y
paciente. El método tradicional consiste en un periodo de ayuno,
sin liquidos que contengan carbohidratos, y controles periddicos
de glucosa sérica. La duracién del ayuno varia de 12 h a "' cuando
son altas, las cetonas urinarias "' que puede ser mas de 48 h. Los
nifios no deberian estar en ayund durante mas de 72 horas. Las
comidas son entonces tipicamente incrementadas diariamente en
intervalos caldricas de un tercio hasta que el total de las calorias
sean toleradas, manteniendo la constante relacién en la Dieta.
Otro enfoque comienza con calorias completas, pero la proporcién
de DCse incrementa diariamente de 1:1, 2:1, 3:1, 4:1 para permitir
gue el paciente se adapte a la creciente concentracién de la grasa.
Evaluaciones clinicas periddicas durante el primer afio con acceso
inmediato al consejo experimentado de los profesionales expertos
son importantes para el manejo exitoso de los nifios que reciben
la DC. Visitas mas frecuentes pueden ser necesarias para infantes
y otros pacientes de alto riesgo por la deficiencia nutricional.
Todos los nifios deben ser vistos por un neurdlogo pediatra
experimentado y un nutricionista para la evaluacién nutricional,
evaluacion del laboratorio y discusidon sobre las decisiones de
discontinuacion de la DC y el uso de la medicacion anticrisis.
Dentro de las contraindicaciones del uso de la dieta cetogénica, se
encuentran de forma absoluta, a aquellos pacientes con
alteraciones en el metabolismo de las grasas (por ejemplo, defecto
en el metabolismo de las carnitinas, defectos en la beta oxidacion,
deficiencia de acildeshidrogenasa de cadena corta o larga,
profiria); y de forma relativa (incapacidad de mantener una
nutricion adecuada, presentar una lesion estructural definida por
videoelectroencefalograma y neuroimagen, cuidadores no
comprometidos con la dieta, uso concurrente de Propofol.

Cirugia de epilepsia: El concepto de cirugia de la epilepsia queda
reservado para aquellas intervenciones que se realizan sobre el
Sistema Nervioso Central con el fin de tratar la Epilepsia resistente
a farmacos. El objetivo final de la cirugia de la epilepsia es eliminar
o disminuir la tendencia del cerebro a generar crisis epilépticas de
forma recurrente y evitar el deterioro de las funciones cerebrales
que se asocia en los pacientes con la persistencia de crisis. Por ello
se reconocen cirugias curativas y paliativas. Dependerd si se tratan
de crisis con un foco epileptédgeno bien definido en cuyo caso
podria ser curativa o si es una forma generalizada o multifocal en
donde seria paliativa. Se debe esperar al menos 2 afos de epilepsia
refractaria activa antes de llegar a la cirugia excepto en los
sindromes denominados catastréficos que debutan en la primera
infancia, dénde debe realizarse una cirugia precoz, por la gravedad
de la epilepsia y por conllevar menor riesgo de secuelas dada la
enorme plasticidad cerebral a estas edades. Antes de plantearse
la intervencion, el paciente debe haber recibido tratamiento con
dos antiepilépticos en monoterapia y al menos una combinacion
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de dos antiepilépticos, adecuados para el tipo de crisis y sindrome
epilépticos y haber cumplido de forma impecable con la pauta
terapéutica indicada a las dosis maximas toleradas y a pesar de
ello, seguir presentando crisis epiléptica como se detalla en las
definiciones al inicio de este documento. Los pacientes que son
sometidos a cirugia pueden tener mas de 50% libre de crisis en los
primeros 5 afios después de la cirugia; y las cirugias con mayor
efectividad en control de epilepsia son: hemisferectomias, cirugia
del I6bulo temporal; y las patologias con mejor tasa de éxito (>50%
de pacientes sin crisis) son de mayor a menor eficacia: resecciones
tumorales, esclerosis mesial temporal, encefalitis de Rasmussen.

3) Estimulacion del nervio vago. La estimulacidon de nervio vago
consiste en la implantacion de un generador de pulsos debajo de
la piel, generalmente de la parte superior izquierda del térax. Una
conexién aldmbrica debajo de la piel estd conectada con el nervio
vago izquierdo. Los parametros (como ancho del pulso y la
frecuencia, la intensidad de la corriente y los ciclos de
encendido/apagado) pueden ser programados en el generador de
impulsos con una varilla de programacion. En cualquier momento
se puede aplicar una estimulacidon adicional o apagar el
dispositivo. La bateria es suficiente para cerca de 3 a 8 afios y
puede ser reemplazada. Respecto a la efectividad en un estudio se
e ha encontrado una respuesta de mas del 50% de pacientes libres
de crisis a los 12 meses luego de la implantacion del dispositivo en
algunos grupos de pacientes; dentro de las patologias que
lograron este porcentaje, se encuentran: esclerosis hipocampal
bilateral, lesiones perinatales, lesiones post encefaliticas,
malformaciones del desarrollo cortical; asi como epilepsias
genéticas monogénicas.

EFECTOS ADVERSOS O COLATERALES CON EL TRATAMIENTO

Dentro de los efectos adversos mas notorios hay que hacer hincapié
en los farmacos mas empleados tenemos:

-El acido valproico tiene como efectos adversos el compromiso
hepatico, describiéndose hasta fallas hepaticas fulminantes, ademas
puede producir leucopenia y plaguetopenia, con problemas de
sangrado asociados. Ademds, se describe su efecto teratogénico, por
lo que su empleo debe ser evitado en mujeres adolescentes.
Finalmente puede producir hipotiroidismo. Es un medicamento
inhibidor lo cual puede provocar un incremento en los niveles séricos
de los medicamentos que se vayan a asociar.

La carbamazepina inicialmente puede provocar mucha sedacion,
ademas luego leucopenia, hiponatremia por la produccion de
secrecién inapropiada de hormona antidiurética.

La fenitoina tiene la posibilidad de generar arritmias, el rostro se torna
tosco, hiperplasia gingival. El fenobarbital conduce a disminucién de la
capacidad cognitiva. Todos ellos son inductores lo cual puede generar
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7.4.4.

7.4.5.

una disminucién en los niveles séricos de los medicamentos que
vayamos a asociar.

La Lamotrigina puede ser causa de Steven Johnson, sobre todo si se
asocia con valproato, ya que incrementa sus niveles en casi 10 veces.

El levetiracetam puede desencadenar cuadros de hiperactividad o
irritabilidad. Se amplian algunos de estos efectos en la tabla traducida
expuesta al final de este documento.

SIGNOS DE ALARMA

Para establecer los signos de alarma es necesario un control
apropiado, y definir los causales de crisis no controladas, la aparicion
de efectos adversos o la presencia de eventos sospechosos de crisis.
Los controles sucesivos se programan con la frecuencia adecuada para
ajustar la dosis definitiva del farmaco, entendiendo como tal la dosis
que consigue el control total de las crisis sin producir efectos adversos.
Es importante que los controles los realice siempre el mismo médico,
para potenciar la relacidon con el paciente y con sus familiares, y
facilitar asi la aceptacion de la enfermedad y el cumplimiento del
tratamiento. Los controles se realizan, dependiendo de cada caso
individual, y valorando en cada uno de ellos:

Eficacia: frecuencia y caracteristicas de las crisis, o ausencia de las
mismas.

Efectos secundarios: cambios favorables o desfavorables relacionados
con el farmaco.

Calidad de vida: aspecto fundamental, porque el paciente puede estar
sin crisis y sin efectos adversos, pero puede tener limitaciones en su
relacién social, académica o familiar.

Nivel plasmatico del antiepiléptico, que se suele determinar en las
siguientes circunstancias: para individualizar la dosis del farmaco;
cuando se desea verificar el cumplimiento terapéutico; cuando se
refieren o se objetivan efectos adversos; cuando se asocian otros
farmacos, antiepilépticos o no, para prevenir la pérdida de eficacia o
la induccidn de toxicidad; y cuando se modifica sustancialmente el
peso corporal del paciente.

Hematologia y bioquimica: antes de iniciar el tratamiento crénico debe
solicitarse un hemograma completo, con recuento de plaquetas, y
pruebas de funcién hepatica. Las fluctuaciones de las transaminasas
hepdticas son frecuentes con todos los antiepilépticos que se
metabolizan en el higado, especialmente con valproato. Existen
diferentes pruebas que son necesarias y que dependen del
medicamento a emplear. Las pruebas de funcidn tiroidea son
necesarias también con el uso de acido valproico.

CRITERIO DE ALTA

En la mayoria de las epilepsias, se intenta un retiro de los
medicamentos después de 2 afos libres de crisis. El inicio de la
epilepsia en la adolescencia, la epilepsia sintomdtica remota y un EEG
anormal después de 2 afos son predictores de recaida, que no permite
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7.4.6.

el retiro necesariamente, sin embargo, éste debe ser planteado a los
familiares y al paciente segun el caso para una decision compartida. El
retiro de drogas es en 3 a 6 meses y de preferencia un medicamento a
la vez en los casos de politerapia. Posteriormente debe ser controlado
en los afios siguientes, con controles cada 6 meses cuando menos.

PRONOSTICO

Estard supeditado a la causa de fondo, la edad del paciente, el
sindrome epiléptico y la respuesta al tratamiento. Se estima que hasta
el 70% de las personas con epilepsia pueden llevar una vida normal si
reciben el tratamiento apropiado. La mayoria de los nifios tienen un
buen prondstico; 65 a 70% de ellos lograran quedar libres de crisis
después de un periodo de al menos 1 — 2 afios de tratamiento con
monoterapia. La epilepsia se asocia cominmente a morbilidad
significativa. Una comorbilidad importante en niflos son las
dificultades de aprendizaje. Sin embargo, por efecto de las crisis,
puede causar significativa discapacidad, exclusion social vy
estigmatizacion. Otras areas de conflicto son educacién, empleo,
conduccién vehicular, problemas psicolégicos y psiquidtricos y
relaciones sociales.

7.5. COMPLICACIONES

Las descritas en el manejo farmacoldgico, el compromiso cognitivo y deterioro
en general cuando las crisis no son controladas, ademads la posibilidad de
desarrollar muerte subita (SUDEP), que tiende a presentarse en pacientes con
epilepsia refractaria y lesion cerebral importante.

7.6.

CRITERIOS DE REFERENCIA'Y CONTRA REFERENCIA

Deben acudir al Instituto todo paciente con diagndstico de epilepsia que no se
controle adecuadamente o con alglun diagndstico complejo asociado y ser
contrareferido cuando las crisis estén bajo control y con un tratamiento al
alcance del lugar de origen o con una mejoria significativa que permita un
manejo a la distancia.
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VIIl.  ANEXOS

Anexo N° 01. TABLAS ESTADISTICAS HOSPITAL II-2 JAEN

ESTADISTICA DE CASOS DE ESTADO EPILEPTICO O ESTATUS EPILEPTICO EN LOS ULTIMOS 5 ANOS EN EL HOSPITAL GENERAL DE JAEN
CIE-10 DESCRIPCION ANOS TOTAL
2021 | 2022 | 2023 | 2024 | 2025

G409 EPILEPSIA, TIPO NO ESPECIFICADO 835 | 1179 | 1625 | 1736 | 986 | 6361
R568 OTRAS CONVULSIONES Y LAS NO ESPECIFICADAS 47 151 320 118 | 317 | 953
G402 EPILEPSIA 'Y SINDROMES EPILEPTICOS SINTOMATICOS RELACIONADOS CON LOCALIZACIONES (FOCALES) 8 18 5 49 | 750 | 830
G408 OTRAS EPILEPSIAS 2 21 99 64 | 507 | 693
R560 CONVULSIONES FEBRILES 10 41 104 147 | 88 390
G404 OTRAS EPILEPSIAS Y SINDROMES EPILEPTICOS GENERALIZADOS 5 9 29 35 57 135
G403 EPILEPSIA Y SINDROMES EPILEPTICOS IDIOPATICOS GENERALIZADOS 1 27 31 38 27 134
G419 ESTADO DE MAL EPILEPTICO DE TIPO NO ESPECIFICADO 3 45 31 18 16 113
G400 EPILEPSIA 'Y SINDROMES EPILEPTICOS IDIOPATICOS RELACIONADOS CON LOCALIZACIONES (FOCALES) 9 22 30 24 14 99
G401 EPILEPSIA 'Y SINDROMES EPILEPTICOS SINTOMATICOS RELACIONADOS CON LOCALIZACIONES (FOCALES) 14 4 12 7 3 40
F445 CONVULSIONES DISOCIATIVAS 7 3 16 4 30
P90X CONVULSIONES DEL RN 2 1 9 17 29
G410 ESTADO DE GRAN MAL EPILEPTICO 1 3 9 4 6 23
G4039  [EPILEPSIA DE AUSENCIA INFANTIL 9 9
G411 ESTADO DE PEQUENO MAL EPILEPTICO 1 1 7 9
G412 ESTADO DE MAL EPILEPTICO PARCIAL COMPLEJO 2 2 4
G41.2  |ESTADO DE MAL EPILEPTICO PARCIAL COMPLEJO 1 1
G40.35 [EPILEPSIA CON ATAQUES DE GRAN MAL AL DESPERTAR 0
G40.36 |EPILEPSIA MIOCLONICA PROGRESIVA CON DISTONIA 0
G40.37 _|EPILEPSIA NEONATAL IDIOPATICA BENIGNA 0
Fuente: HISMINSA - PAKAMUROS SOFT

ESTADISTICA DE CASOS DE ESTADO EPILEPTICO O ESTATUS EPILEPTICO EN LOS ULTIMOS 5 ANOS POR SEXO EN EL HOSPITAL GENERAL DE JAEN
CIE-10 |Descripcion_ltem F Total
general

G409 EPILEPSIA, TIPO NO ESPECIFICADO 3257 | 3104 | 6361
R568 OTRAS CONVULSIONES Y LAS NO ESPECIFICADAS 429 | 524 953
G402 EPILEPSIA Y SINDROMES EPILEPTICOS SINTOMATICOS RELACIONADOS CON LOCALIZACIONES (FOCALES) 392 | 438 830
G408 OTRAS EPILEPSIAS 330 | 363 693
R560 CONVULSIONES FEBRILES 160 | 230 390
G404 OTRAS EPILEPSIAS Y SINDROMES EPILEPTICOS GENERALIZADOS 85 50 135
G403 EPILEPSIA Y SINDROMES EPILEPTICOS IDIOPATICOS GENERALIZADOS 54 80 134
G419 ESTADO DE MAL EPILEPTICO DE TIPO NO ESPECIFICADO 35 78 113
G400 EPILEPSIA Y SINDROMES EPILEPTICOS IDIOPATICOS RELACIONADOS CON LOCALIZACIONES (FOCALES) 57 42 99
G401 EPILEPSIA 'Y SINDROMES EPILEPTICOS SINTOMATICOS RELACIONADOS CON LOCALIZACIONES (FOCALES) 16 24 40
F445 CONVULSIONES DISOCIATIVAS 27 30
P90X CONVULSIONES DEL RN 9 20 29
G410 ESTADO DE GRAN MAL EPILEPTICO 9 14 23
G4039  |NULL 9
G411 ESTADO DE PEQUENO MAL EPILEPTICO 8 9
G412 ESTADO DE MAL EPILEPTICO PARCIAL COMPLEJO 4
G41.2  |ESTADO DE MAL EPILEPTICO PARCIAL COMPLEJO 1
G40.35 |EPILEPSIA CON ATAQUES DE GRAN MAL AL DESPERTAR 0
G40.36 |EPILEPSIA MIOCLONICA PROGRESIVA CON DISTONIA 0
G40.37 |EPILEPSIA NEONATAL IDIOPATICA BENIGNA 0
Total general 4868 | 4985 | 9853
Fuente: HISMINSA - PAKAMUROS SOFT
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Anexo No 02. TABLAS DE MEDICAMENTOS MAS FRECUENTES PARA EL TRATAMIENTO DE LA
EPILEPSIA EN PEDIATRIA.

MEDICAMENTO DOSIS DE DOSIS DE FRECUENCIA NIVELES EFECTOS ADVERSOS MAS
INICIO MANTENIMIENTO EN FRECUENTES
(mgxkgxdia) (mgxkgxdia) SANGRE
FENOBARBITAL 1-3 3-8 segun grupo | 1-2 veces/dia 10-40 Nauseas, rash, trastorné del
atareo mcg/ml | suefo, sedacidn, ataxia
FENITOINA 5-7 4-8 hasta 10 segun | 1-3 veces/dia 10-20 Hipertrofia gingival, rash,
grupo etareo mcg/ml | confusion, trastorno del habla,
diplopia, ataxia
CARBAMAZEPINA 10-20 10-35 2-3 veces/dia 1-12 Nauseas, vomito, diarrea,
mcg/ml | Prurito, mareos, vision doble,
cefalea, letargia
VALPROATO 10-15 30-40 2-3 veces/dia 50-150 | Aumento de peso, ndauseas,
mcg/ml | vomito, transminasemia,
teratogénico
20 (14 en | 40-60(4-16 afios) | 2 veces/dia 20-50 Infeccidn, anemia,
LEVETIRAZETAM menos de 6 | (hasta 50 de 6 mcg/ml | trombocitopenias, fatiga,
meses de | meses a 4 afios de somnolencia,irritabiliadad,
edad) edad) (hasta 42 en ansiedad
< 6 meses de edad)
Monoterapia | Monoterapia 4.5- | 2 veces/dia 1.5-10
LAMOTRIGINA 0.3, con AVP | 7.5, con AVP 1-5, mcg/ml | Rash, nauseas, mareos,
0.15, con | con inductor tremor, diplopia
inductor enzimatico 5-15
enzimatico
0.6
7-30 Pérdida de peso, parestesia,
TOPIRAMATO 1-3 5-9 2 veces/dia mcg/ml fatiga, nerviosismo, dificultad
de concentracién, tremor,
ansiedad, confusién
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA EL DIAGNOSTICO Y MANEJO
DEL ESTADO EPILEPTICO EN PEDIATRIA.

FINALIDAD

La presente Guia de Practica Clinica serd un instrumento util en la toma de
decisiones clinicas en el diagndstico y tratamiento del estado epiléptico en
pediatria, basada en la mejor evidencia cientifica disponible en la actualidad, lo que
permitird brindar una adecuada atencion de calidad a nuestros usuarios, asi como
hacer uso racional y dptimo de los recursos disponibles en la institucion.

OBJETIVO

Objetivo general

Estandarizar el diagndstico, tratamiento y seguimiento del estado epiléptico en el
Hospital General de Jaén para mejorar el control de la enfermedad, reducir
exacerbaciones y disminuir hospitalizaciones.

Objetivos especificos

e Homogeneizar criterios diagndsticos y terapéuticos.

e Reducir exacerbaciones, hospitalizaciones y complicaciones.
e Optimizar el uso de recursos institucionales.

e Mejorar la adherencia al tratamiento.

e Fortalecer la educacion familiar y el autocuidado.

AMBITO DE APLICACION

La Guia de Practica Clinica esta dirigida a los médicos Pediatras que laboran en el
departamento de pediatria del Hospital General De Jaén.
Poblacién Diana: La presente guia esta dirigida a pacientes pediatricos desde el

nacimiento hasta los 14 afios, 11 meses y 29 dias.

PROCESO O PROCEDIMIENTO A ESTANDARIZAR.

4.1. NOMBRE Y CODIGO

(Diagndstico o tratamiento del estatus epiléptico)

Nombre del Procedimiento Codigo

Guia de Practica Clinica para el Diagnédstico y

Manejo del Estado Epiléptico en Pediatria. GPC-005/HGJ/DP/ SPCC -V.01
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V.

DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

DIAGNOSTICO CIE 10

Estado de mal epiléptico de tipo no especificado G41.9

5.1.

5.2.

CONSIDERACIONES GENERALES

DEFINICION

Estado Epiléptico: Se define como la condicién que resulta de un fallo en los
mecanismos responsables de terminar la crisis epiléptica o de la iniciacién de
mecanismos que provocan una crisis epiléptica anormalmente prolongada.
Es una condicién que puede provocar consecuencias a largo plazo, que
incluyen muerte e injuria neuronal y alteraciones en la red neuronal.

Definicidn operacional: Esta nueva definicidn se relaciona con el momento
para iniciar el tratamiento. En general, el primer punto de tiempo o t1, es
cuando el tratamiento deberia comenzarse, que es a los 5 minutos para las
convulsiones ténico-cldnicas generalizadas y a los 10 minutos para las focales
con o sin compromiso de la conciencia. El segundo punto de tiempo o t2
marca el momento en el cual el dafo neuronal o de las redes neuronales
puede comenzar e indica que deberia ser controlado, que para los casos de
crisis tdnico-clénicas generalizadas debe ser de 30 minutos. Podria
considerarse que el t2 en los estados convulsivos focales con compromiso de
la conciencia, sea de 60 minutos.

Definicion epidemioldgica/tedrica: Crisis epiléptica con duracién mayor a 30
minutos, o dos o mas crisis que se suceden sin recuperacion de la conciencia
entre ellas, con una duracién mayor a 30 minutos.

Estado Epiléptico Refractario: Un estado epiléptico que no responde al
tratamiento antiepiléptico inicial con drogas de primera linea (incluida una
benzodiacepina) y/o una crisis epiléptica que tiene una duracion mayor a una
hora independientemente del tratamiento recibido.

Estado epiléptico super-refractario: Se define como estado epiléptico que
contindia o se repite 24 horas o mas después del inicio de los farmacos
anestésicos, incluyendo aquellos casos donde se repite el estado epiléptico
en la reduccién o supresion de dicha anestesia. 1,2,3,9,11,16

ETIOLOGIA

El Estado Epiléptico febril es la etiologia mas comun. Aproximadamente el
60% de los nifios son neurolégicamente sanos antes del primer episodio de
Estado Epiléptico.

Factores de riesgo:

Epilepsia preexistente: aproximadamente un 15% de los nifios con epilepsia
tendra al menos un episodio de Estado Epiléptico. Este se produce como
primera manifestacion en el 12% de los nifios con epilepsia. Durante los 12
meses posteriores al primer episodio un 16% tendran un segundo episodio.
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Riesgo mayor en nifios con etiologias sintomdticas remotas y con

enfermedades neuroldgicas progresivas.

Otros factores de riesgo para Estado Epiléptico en los nifos con epilepsia

sintomatica incluyen:

- Alteraciones focales en la electroencefalografia.

- Convulsiones focales con generalizacion secundaria.

- Ocurrencia del Estado Epiléptico como primera convulsién. Como se ha
comentado, también existe una clasificacién del Estado Epiléptico
basada en su etiologia.

En la tabla 3 se muestran las etiologias mas comunes de Estado Epiléptico
en nifios con su incidencia de acuerdo con estudios poblacionales.

El Estado Epiléptico febril representa el 5% de todas las convulsiones febriles,
y es la etiologia subyacente en una cuarta parte de todos episodios de Estado
Epiléptico en la edad pediatrica. El Estado Epiléptico febril representa mas de
dos tercios en ninos entre 1y 2 afios. Aunque es comun, el Estado Epiléptico
febril es un diagndstico de exclusién y otras causas de convulsiones
prolongadas con fiebre, incluida infeccion del sistema nervioso central, se
deben excluir.

La infeccion del sistema nervioso central puede ser causa de Estado
Epiléptico. La meningoencefalitis o la encefalitis, ya sea bacteriana o viral,
pueden conducir a EE, por lo tanto, la puncién lumbar (PL) y las imagenes del
SNC se deberian realizar en el marco de Estado Epiléptico y fiebre a cualquier
edad, a menos que la PL esté contraindicada u otra etiologia esta claramente
identificada. También es preciso tener presente infecciones parasitarias del
SNC como la neurocisticercosis pues, debido al aumento de los flujos
migratorios durante los Ultimos afios, el nimero de casos diagnosticados en
Espafia se ha incrementado. El sintoma mas frecuente es la aparicion de una
primera crisis convulsiva en un nifio previamente sano, habitualmente focal,
aunque puede ser secundariamente generalizada. También es posible el
desarrollo de signos y sintomas derivados de una hipertension intracraneal
(cefalea, vomitos y/o edema de papila) o bien de una afectacién generalizada
por encefalitis. El diagndstico de neurocisticercosis se basard en la
presentacion clinica y las pruebas de neuroimagen.

Entre los nifios con epilepsia preexistente, el incumplimiento de la
medicacién es una causa frecuente de EE. En los nifios con epilepsia que
toman anticomiciales, se debe considerar la obtencidn de niveles séricos. Las
anomalias electroliticas como la hiponatremia o anomalias metabdlicas
como la hiperglucemia o la hipoglucemia pueden desempefiar un papel en el
EE pediatrico. La hipocalcemia puede presentarse como EE en neonatos. Se
han notificado alteraciones de electrolitos o glucosa en 6% de los nifios con
EE. El EE inducido por anomalias electroliticas puede ser refractario al
tratamiento hasta que se corrija la alteracion metabdlica subyacente. Se
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deben obtener glucemia y electrdlitos en todos los nifios con Estado
Epiléptico.

La ingestidon de un tdxico puede ser sugerida por la historia y también debe
considerarse en casos con etiologia desconocida. La ingesta todxica esta
documentada en 3,6% de los casos de Estado Epiléptico. El estudio de téxicos
en suero y orina puede ser Util para establecer un diagnéstico en estos casos.

Las convulsiones y EE pueden ser el sintoma inicial de una lesién cerebral
traumatica. Aunque la historia clinica o el examen pueden sugerir un trauma,
en algunos casos, la historia puede ser poco clara. En particular, en casos de
trauma no accidental, la historia inicial puede estar incompleta. El dafio no
accidental en los lactantes estd fuertemente asociado con actividad
convulsiva prolongada. En los casos donde no se puede identificar una
etiologia clara de EE, la neuroimagen debe obtenerse una vez que el nifio se
estabiliza y se controlan las convulsiones.

Las lesiones vasculares, como accidente cerebrovascular isquémico arterial o
trombosis venosa central del seno, pueden presentarse como convulsiones
o EE. Un hallazgo neuroldgico focal persistente conlleva una alta sospecha de
accidente cerebrovascular, aunque la convulsidén prolongada con una
pardlisis de Todd posterior puede simular un accidente cerebrovascular. Los
pacientes con hallazgos neuroldgicos focales requieren neuroimagen como
parte de su evaluacion. La tomografia computarizada cerebral (TAC) puede
ser Util para identificar el accidente cerebrovascular isquémico agudo y la
hemorragia intracraneal, aunque las lesiones sutiles o hiperagudas
isquémicas pueden requerir imagenes repetidas para identificarlas. La
resonancia magnética nuclear (RMN) se debe considerar como parte de la
evaluacion de un paciente para EE una vez que el paciente esté lo
suficientemente estable, particularmente si hay una alta sospecha de
accidente cerebrovascular o lesidn estructural no identificada en la TAC.

Causas sintomdticas remotas, como lesidn previa oculta del sistema nervioso
central, displasia cortical o malformaciones vasculares (en ausencia de
hemorragia aguda), también pueden presentarse como EE. La identificacion
de estas causas puede requerir imagenes con RMN o una evaluacién de
laboratorio mas detallada. De manera similar, otras etiologias sintomdticas
agudas, como las condiciones autoinmunes del SNC, pueden requerir
pruebas seroldgicas o inmunolégicas para identificarlas. Algunos sindromes
de epilepsia, como el sindrome de Dravet (SD) o epilepsia miocldnica severa
de la infancia muestran un riesgo especificamente mayor de desarrollar
Estado Epiléptico.

Es una encefalopatia epiléptica caracterizada por la presencia de crisis
predominantemente desencadenadas por fiebre durante el primer afio de
vida, en un lactante con un desarrollo normal, seguidas de epilepsia con
distintos tipos de crisis a partir del segundo afio. La evolucién es hacia una
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epilepsia farmacorresistente y un estancamiento en el desarrollo psicomotor
a partir del segundo afo de vida, que lleva finalmente a un déficit cognitivo
entre moderado y severo. Se ha constatado en la gran mayoria de las
pacientes mutaciones del gen SCN1A. El estado epiléptico refractario de
nueva aparicion (NORSE, por sus siglas en inglés) es un condicidn rara y
devastadora caracterizada por la aparicién de novo de estado epiléptico
refractario (EER) sin una casusa estructural, toxica o metabdlica identificable.

Es una presentacién clinica mas que un diagndstico especifico, como lo
sugiere la definicién de consenso propuesta en 20184. El sindrome epiléptico
por infeccién febril (Febrile infection-related epilepsy sindrome, FIRES) es
una subcategoria de NORSE, aplicable para todas las edades, que requiere
una infeccién febril previa entre 2 semanas y 24 horas antes de la aparicion
de EE refractario, con o sin fiebre al inicio del EE. El FIRES se presenta
generalmente en nifios y adolescentes de 3-15 afos, pero ambas definiciones
se aplican a todos los grupos de edad. Trabajos recientes han sugerido que
la encefalitis autoinmune (paraneoplasica o no paraneoplasica) o infecciones
virales no identificadas podrian ser los factores causales comunes de NORSE.
Si no hay explicacion se considera NORSE criptogénico (o NORSE de etiologia
desconocida). Se ha publicado un consenso internacional para el manejo de
estas entidades que, aunque escapa a los objetivos de este protocolo, es de
muy recomendable consulta5.

El sindrome de hemiconvulsion-hemiplejia es un sindrome especifico en un
paciente < 2 afios, presentando como NORSE: en el contexto de una
enfermedad febril aguda, tras una crisis clénica unilateral prolongada o tras
un EE focal motor, aparece una hemiparesia aguda que dura al menos 24
horas en un paciente en el que se excluye la encefalitis infecciosa.
Posteriormente, hasta un 80% de los afectos desarrollaran una epilepsia
focal que se presenta entre 6 meses y 5 afios después del debut clinico.

La convulsién benigna con gastroenteritis leve (CGL) es una convulsion
afebril asociada con gastroenteritis viral en un nifio sano sin fiebre,
deshidratacién, desequilibrio de electrélitos, meningitis o encefalitis. La CGL
es mas comun en nifios de 1 a 2 afnos. El rotavirus es el agente mas habitual
de gastroenteritis asociada con la convulsidn. Aparecen entre el segundo y
tercer dia de evolucién del proceso infeccioso (aunque pueden ocurrir desde
el dia previo hasta siete dias después). Las crisis son tonico-clonicas
generalizadas, a veces focales, de duracidn breve y con mucha frecuencia
recurren y se agrupan en las horas siguientes. No suelen repetir después de
48 horas. No requiere exploraciones complementarias. Aunque recurran, no
precisan tratamiento anticonvulsivo. Este Unicamente sera necesario si las
crisis son prolongadas (90% de los casos tienen una duracién inferior a los 5
minutos).1,4,6,7,9
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5.3.

5.4.

FISIOPATOLOGIA

Las crisis epilépticas son descargas anormales en uno o mads grupos de
neuronas, cuya representacion clinica (semiologia) dependera del lugar de
dichas descargas. Estas descargas obedecen a un conjunto de variaciones
fisiopatoldgicas, entre las cuales estan los cambios a nivel de la membrana
neuronal que producen a su vez cambios en el trasporte de electrolitos como
el sodio y el calcio, generando un potencial de accién. Por otro lado, los
mecanismos que se encargan de modular la descarga también pueden verse
afectados, como es el caso del neurotransmisor GABA, que actua en los
canales de cloro, etc. Durante una crisis epiléptica, la red neuronal muestra
tipicas oscilaciones que frecuentemente se propagan a través del cerebro,
involucrando progresivamente a la mayor parte de este. Estas oscilaciones
se pueden observar a través de los potenciales de campo locales, como
solemos verlos en el Electroencefalograma. La expresién clinica de estas
alteraciones resulta reveladora de la Zona epileptégena (ZE), la cual es la
region cortical que produce las crisis epilépticas. Los limites de la ZE no
pueden ser definidos directamente con cualquier instrumento de evaluacion
y su concepto es tedrico.

En la epilepsia, esta alteraciéon fisiopatoldgica adquiere un matiz crénico y
repetitivo, provocando alteraciones transitorias por una descarga esporadica
o en su defecto un cuadro crénico que puede provocar un deterioro
progresivo en el paciente causando lo que conocemos como encefalopatia
epiléptica.1,2.3,4

ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS

Tiene una incidencia de 17-73/100.000 nifios/afio. La mayor frecuencia
corresponde a menores de 1 afio, luego 1-4 afios que va de 135-156/100000
con el mayor pico al afio de edad, descendiendo posteriormente y con un
alza en adultos. Si se excluyeran las causas de convulsiones febriles la
incidencia disminuiria por 25-40% Las etiologias mas comunes son la febril
prolongada (32-46%), seguido de las sintomaticas agudas como las
infecciosas, metabdlicas, por medicamentos (11- 28%) y las sintomaticas
remotas como las perinatales, malformaciones congénitas o encefalopatias
hipdxico isquémicas (11-28%). Menos frecuentes son las idiopaticas (11-
16%). En algunos estudios se han encontrado que pacientes con crisis
afebriles mds de la mitad pueden presentar recurrencias 13.1% en menores
de 1 ano, 16.9% en menores de 2 afios.

Se han reportado estudios que indican que un tercio de los pacientes pueden
presentar un segundo episodio de status convulsivo con el doble riesgo de
aquellos que presenten etiologia sintomatica progresiva y si son de sexo
femenino. También se han asociado en el futuro a déficits neurolégicos
focales, deficiencias cognitivas, alteraciones conductuales y epilepsia,3. En el
Hospital General de Jaén se registraron 113 casos de estatus epilépticos en
pacientes pediatricos durante el periodo de 2021-2025 de ellos 78
registraron ser en mujeres y 35 en hombres (anexo 1)
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5.5. FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS

5.5.1.

5.5.2.

5.5.3.

Medio Ambiente

En nuestro medio vivir sin servicios sanitarios adecuados supone un
riesgo para muchas enfermedades, siendo la neurocisticercosis uno
de los problemas de salud publica y que debe ser abordado por las
autoridades sanitarias de nuestro pais, pues es una causa importante
de epilepsia sintomatica. De igual forma las demas enfermedades
infecciosas que ocurren a lo largo de la vida y durante la etapa
perinatal o antenatal (en el embarazo) como el citomegalovirus
congénito o el toxoplasma congénito también son causa frecuente
de epilepsia en nuestro pais.

Estilos De Vida
No se ha encontrado relacidn con la presentacién de la enfermedad.

Factores Hereditarios

Se ha descrito la etiologia genética como causa de epilepsia, asi
también existen muchos sindromes epilépticos definidos claramente
asociados a un gen especifico. Inclusive el diagndstico se confirma
con el resultado del gen afectado. En nuestro medio estos estudios
no se han desarrollado en forma conveniente aun, sin embargo, es
claro que la Epilepsia rolandica, la Epilepsia de ausencia infantil y la
Epilepsia miocldénica juvenil, que tienen clara relacion con una
etiologia genética, son frecuentes en nuestra poblacién. Por otro
lado, el tener un familiar con epilepsia supone un riesgo mayor al de
la poblacidn general de desarrollar la enfermedad, sobre todo si el
paciente presenta una crisis epiléptica Unica, aumentando a un 50%
el riesgo de presentar un segundo evento.2,4,8

VL. CONSIDERACIONES ESPECIFICAS

6.1. CUADRO CLINICO

6.1.1.

Signos y Sintomas

El diagndstico de la epilepsia es esencialmente clinico, en base a una
adecuada historia y examen fisico completos. El diagndstico en nifios
debe hacerlo un neurdlogo pediatra o pediatra con experiencia y
entrenamiento en epilepsia. La presentacion clinica depende de un
numero de factores: lugar del cerebro afectado al inicio de la crisis,
velocidad de la descarga epiléptica a través del cerebro, etiologia de
la epilepsia y la edad de la persona afectada. Las crisis epilépticas
tienen tantas formas de presentacion, como funciones tiene la
corteza cerebral. En general las crisis suelen ser cortas, tienen un
periodo post ictal, a veces la presencia de aura, y/o tener
manifestaciones convulsivas y no convulsivas.
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Clasificacion de las Epilepsias

La nueva clasificacion de las epilepsias (ILAE 2017), presenta varios
niveles y estd pensada para responder a la clasificacidn en diferentes
entornos clinicos. Se divide en tres niveles:
- Tipo de crisis

- Tipo de Epilepsia

- Sindrome epiléptico

Siempre que sea posible, se debe procurar establecer un diagndstico
en los tres niveles, asi como la etiologia de la epilepsia.

- Tipo de crisis: Es el punto de partida del marco de clasificacion de las
epilepsias, supone que el médico ya ha establecido un diagndstico
definitivo de una crisis epiléptica. La clasificacién de tipos de crisis se
determina de acuerdo con la nueva nomenclatura, se pueden clasificar
en una de las siguientes tres categorias: crisis de inicio focal, de inicio
generalizado o de inicio desconocido. En algunos entornos, la
clasificacién segun el tipo de crisis puede ser el nivel maximo posible
para el diagndstico, ya que puede no haber acceso a EEG, registros de
videos o estudios de diagndstico por imdagenes. En otros casos,
simplemente puede haber muy poca informacion disponible para
establecer un diagndstico de nivel mas alto, como cuando un paciente
solo ha tenido una crisis.

- Tipo de epilepsia: El segundo nivel es el del tipo de epilepsia, que
incluye una nueva categoria de «epilepsia combinada generalizada y
focal» ademas de las epilepsias generalizadas y focales ya establecidas
en la clasificacion de anos anteriores. También incluye la categoria
«desconocida». En un diagndstico de epilepsia generalizada, el
paciente tipicamente presenta actividad de punta-onda generalizada
en el EEG. Las personas con epilepsias generalizadas pueden presentar
diversos tipos de crisis, entre ellas, crisis de ausencia, miocldnicas,
atdnicas, ténicas y tonico cldnicas.

El diagndstico de la epilepsia generalizada se establece clinicamente,
con los datos semioldgicos de las crisis epilépticas, respaldado por la
presencia de descargas interictales tipicas registradas en un EEG. Las
epilepsias focales incluyen trastornos unifocales y multifocales, asi
como crisis que afectan un solo hemisferio. Se pueden observar
diversos tipos de crisis, entre ellas, crisis focales con compromiso total
o parcial de la conciencia, crisis focales motoras, crisis focales no
motoras y crisis bilaterales tdnico-clonicas. El EEG interictal suele
mostrar descargas focales epileptiformes, pero el diagndstico se
establece clinicamente. Se incorpora el nuevo grupo de epilepsias
combinadas generalizadas y focales, ya que algunos pacientes tienen
crisis tanto generalizadas como focales. Las grabaciones de eventos
ictales son utiles, pero no fundamentales. El EEG interictal puede
mostrar tanto descargas generalizadas de punta-onda como descargas
focales epileptiformes, pero no se requiere actividad epileptiforme
para el diagndstico. Algunos ejemplos frecuentes en los que tienen
lugar ambos tipos de crisis son el sindrome de Dravet y el sindrome de
Lennox-Gastaut. El tipo de epilepsia también puede ser el nivel final de
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6.1.2.

6.1.3.

diagndstico alcanzable cuando el médico es incapaz de establecer un
diagnéstico del sindrome de epilepsia. El término «desconocida» se
utiliza para indicar que se entiende que el paciente tiene epilepsia,
pero el médico no puede determinar si el tipo de epilepsia es focal o
generalizada porque no se dispone de suficiente informacion. Esto
puede deberse a varias razones. Si se desconocen los tipos de crisis, es
posible que se desconozca el tipo de epilepsia por motivos similares,
aungue pueden no ser siempre coincidentes. Es posible que no haya
acceso al EEG o que los estudios del EEG hayan arrojado poca
informacién (por ejemplo, si los resultados fueron normales). Por lo
tanto, se desconoce el inicio de las crisis y la persona tiene un tipo de
epilepsia desconocida.

Sindrome epiléptico: Es el tercer nivel de diagndstico, el «Sindrome
epiléptico» hace referencia a un conjunto de caracteristicas que
incorporan tipos de crisis, EEG y caracteristicas de diagndstico por
imdgenes que suelen presentarse juntas. A menudo presenta
caracteristicas que dependen de la edad, como la edad al inicio y al
momento de la remisidn (segun corresponda), los desencadenantes de
las crisis, la variacién diurna y, a veces, el prondstico. También puede
presentar comorbilidades distintivas, como disfuncién intelectual y
psiquiatrica, junto con resultados especificos en el EEG y en estudios
de diagndstico por imagenes. Puede tener implicaciones asociadas
etiolégicas, prondsticas y para el tratamiento. Existen muchos
sindromes bien reconocidos como la epilepsia de ausencia infantil, el
sindrome de West y el sindrome de Dravet, aunque no se ha
establecido una clasificacion actual  formal de los
sindromes.1,8,9,12,14,16.

INTERACCION CRONOLOGICA

EME precoz: crisis epiléptica anormalmente prolongada (5-30min).
EME establecido: crisis que persiste > 30 min.

EME refractario: crisis que persiste después de una terapia adecuada
con 2 o mas anticonvulsivantes.

EME maligno: cuando son necesarios farmacos anestésicos para su
finalizacién.3,4.5

GRAFICOS, DIAGRAMAS, FOTOGRAFIAS

MANTENER LA CALMA Y
MEDIR LA DURACION
/ DE LA CONVULSION

NO SUJETAR AL NIRO NI
TRATAR DE DETENER SUS
MOVIMIENTOS

NO MOVERLE AL MEN!
QUE ESTE EN PELIGR
(carretera, agua,
escaleras.)

PROTEGER LA CABEZAY

GIRARLAHACIAUNLADO ~ NOPONERNADAEN =~ AFLOJARLA  COLOCAR DE
SUBOCANIINTENTAR  RoPA Ptisedbatl
ABRIRSELA

Medidas generales e iniciales frente a un nifio que presenta una convulsion.
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6.2. DIAGNOSTICO

6.2.1.

6.2.2.

Criterios de Diagnéstico

El estado de mal epiléptico (EME) es aquella situacion en la que las
crisis convulsivas se repiten sin que se recobre la consciencia o
cuando tienen una duracién suficientemente prolongada.
Actualmente se consideran diferentes fases dentro del mismo:

— EME precoz: crisis epiléptica anormalmente prolongada (5-30min).
— EME establecido: crisis que persiste > 30 min.

— EME refractario: crisis que persiste después de una terapia
adecuada con 2 o mas anticonvulsivantes.

— EME maligno: cuando son necesarios farmacos anestésicos para su
finalizacion.

Diagnéstico Diferencial

Los trastornos paroxisticos no epilépticos son episodios que no
obedecen a una descarga neuronal. Su diagnéstico diferencial se
detalla en la Tabla. Debemos sospecharlos cuando se desencadenan
en situaciones concretas, ceden con maniobras mecanicas de
contencion o cambio de posicién y no se evidencian en pleno
episodio descargas neuronales.2,8.13.14

Trastornos Paroxisticos no Epilépticos

Crisis Andxicas:
- Espasmo del sollozo.
- Sincope.

Trastornos Paroxisticos del Suerno
- Terror nocturno.
- Movimientos anormales durante el suefio.
- Alucinaciones.
- Narcolepsia- cataplejia.

Trastornos Motores Paroxisticos Crisis de Origen Psicégeno
- Tics. - Ataque de panico.
- Coreoatetosis paroxistica. - Pseudocrisis.
- Discinesisas paroxisticas yatrégenas. - Sindrome de munchausen por poderes.

- Torticolis paroxistica del lactante.
- Sindrome del sobresalto.

- Estremecimiento.

- Temblor mentoniano hereditario.

- Sindrome de sandifer.

- Sindrome distonia-mioclénico.

Otros Trastornos Paroxisticos
- Vértigo paroxistico benigno.
- Masturbacion.
- Ensofiacion.
- Migraia.
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6.3. EXAMENES AUXILIARES

6.3.1.

6.3.2.

6.3.3.

De Patologia Clinica
Para valorar los factores precipitantes se recomienda de forma inicial
realizar:
Glucemia.
Hemograma.
Test de funcidn hepdtica y renal, electrolitos, calcio, magnesio.
Gasometria.
Amonio.
Niveles de anticomiciales.
Toéxicos en caso de sospecha.
Segun el contexto clinico: pruebas para determinar errores innatos
del metabolismo.

Considerar puncion lumbar para obtener muestras para tincion
Gram, PCR y cultivo de LCR si sospecha de infeccidon y en casos de
sospecha de hemorragia o no recuperacion del nivel de
conciencia.3,5.10,13

De Imagenes

Estudios de neuroimagen: la necesidad y el momento de la
neuroimagen varia en funciéon del cuadro clinico o la sospecha
diagndstica. En los casos en que la causa del EE estd claramente
establecida, puede ser conveniente omitir la neuroimagen
inmediata. En otros casos, como en pacientes con traumatismo u
oncolégicos o cuando se desconoce la etiologia del EE, la
neuroimagen se debe considerar con mayor urgencia.

TAC cerebral: en primer episodio de EE, si crisis focales, traumatismo
previo, enfermedad neopldsica de base, sospecha de infeccidon o
hemorragia y lactantes.

Considerar RMN en caso de EE refractario de mala evolucion, y en el
seguimiento posterior del paciente. La RMN es superior a la TAC
cerebral para el diagndstico de algunas causas de estatus,
especialmente en el caso de las encefalitis. También es mucho ms
sensible para la deteccién de lesiones epileptogenicas sutiles como
malformaciones del desarrollo cortical, esclerosis mesial o tumores
neurogliales.5,7,16,18

De Exdmenes especializados Complementarios

Electroencefalograma: su realizacidon no es imprescindible para el
diagndstico de un EE convulsivo y por tanto no debe retrasar el
manejo inicial y el tratamiento de estos enfermos. No obstante, en
determinadas situaciones, la realizacién de un EEG continuo (EEGc)
si es primordial. Las indicaciones de EEGc 10 serian:

Sospecha clinica de EENC de inicio o pacientes con riesgo elevado de
EENC.
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Sospecha de EE sutil tras EE convulsivo: pacientes con EE
generalizado tdnico-clénico, que no recuperan el grado de
consciencia dentro de los 30 minutos posteriores a la administracion
de tratamiento anticomicial.

Monitorizacidn de la respuesta al tratamiento en el EE refractario y
otros EENC.

Distincion entre eventos epilépticos y no epilépticos. Con respecto a
un EEG convencional solicitado desde el Servicio de Urgencias: en
pacientes sanos que retornan a su situacién basal.3,17,19.

6.4. MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA

6.4.1.

6.4.2.

Medidas generales y Preventivas
Estabilizacion de funciones vitales (ABCD)

A. Via aérea: decubito lateral (salvo si traumatismo craneal —TCE-),
aspiracién de secreciones, canula orofaringea.

B. Ventilacion: administrar oxigeno 100%.

C. Circulacion: mantenimiento estado hemodindmico. Canalizar via
periférica.

D. Evaluacién del estado neuroldgico. Pupilas. Escala de Glasgow
(GCS).

E. Determinacion de:

Hipoglicemia: iniciar suero glucosado (al 50% 1 ml/kg intravenoso
(IV) - 25% 2 ml/kg - 10% 10ml/kg)

Hiponatremia: SS Fisioldgica (10-20cc/Kg), si convulsién no cede y Na
<120mEq/L dar SS Hipertdénica SS3% 5ml/Kg para pasar en 30
minutos. 1cc=0.5mEqNa (Preparacion SS3%: 1cc NaCl 20% + 9cc de
SSF)

Hipocalcemia: gluconato de calcio 10% 03ml/Kg para pasar en 5
minutos

Fiebre: antitérmicos a dosis e intervalos adecuados

Sospecha de sepsis-meningitis: antibioticoterapia segln protocolo
Cuando iniciar tratamiento En primer lugar, valorar la necesidad de
tratamiento de la epilepsia en funcidn de la duracién, frecuenciay la
repercusion en la dindmica familiar. Debe iniciarse tratamiento de
una crisis aguda entre los 3-5 minutos desde el inicio de esta, ya que
posteriormente tendran menos efecto las benzodiacepinas y habra
mas riesgo de que evolucione a un estado epiléptico. 3,6,9,12,16

TERAPEUTICA
Farmacos de primera linea

BENZODIACEPINAS

Farmacos que modulan la accién GABAérgica, aumentando el efecto
inhibitorio en la sinapsis neuronal.

Se administraran en principio hasta 2 dosis separadas de 5-10
minutos en caso de no ceder con la primera. La administracion de
mas dosis se ha relacionado con efectos secundarios como depresion
respiratoria.
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Contraindicaciones: insuficiencia hepdtica grave, insuficiencia
respiratoria severa, precaucién en insuficiencia renal grave.

MIDAZOLAM
Metabolismo por CYP450 3A4. Mayor efectividad por via
transmucosa que el diazepam rectal.

Inicio de accién segln via de administracién: transmucosa (oral o
intranasal) 5-15 min; subcutanea 5-10 min; intravenoso 2-3 min.
Tanto dosis bajas como mayores pueden dar lugar a una reaccién
paraddjica.

Posologia: Intranasal: 0,2-0,5 mg/kg/dosis (max. 10 mg o 5 mg por
cada orificio nasal) /dividir la mitad de la dosis en cada fosa nasal
mediante atomizador. Bucal: 0,2-0,5 mg/kg/dosis (max. 10 mg).
IV/SC: 0,1-0,2 mg/kg/dosis (max. 10 mg).

La dosis varia dependiendo de la enfermedad subyacente (por e;j.
cancer o fallo organico) y nifios con afectacion neuroldgica grave.
Utilizar dosis mas bajas en nifios con cancer o fallo organico, y dosis
mas altas en nifios con afectacidon neuroldgica grave.

DIAZEPAM

Metabolismo por CYP450 3A4.

Inicio de accién segin via de administracién: rectal 1-3 min;
intravenoso 3-5 min.

Posologia: IV: 0,2 mg/kg/dosis (max. 10 mg) administrar lento en 2-4
minutos Rectal: 0.5 mg/kg (<5 afios); 0.3 mg/kg (6-11 afios); 0.2
mg/kg (>11 afios) (dosis maxima 10 mg/dosis, puede administrarse
una 22 dosis). No se puede administrar por via subcutanea.
Farmacos de segunda linea

En caso de no ceder la crisis tras dos dosis de benzodiacepinas o si la
respuesta ha sido parcial, debe iniciarse una perfusion continua de
midazolam o probar un farmaco de segunda linea.

Midazolam en perfusion continua (pc)

Dosis: 0,03-0,3 mg/kg/hora. Se realizardn aumentos cada 4-6 horas
Si precisa.

Para control de crisis en final de vida:

Neonatos-18 afios: Dosis inicial 1-3 mg/kg/dia aumentando
progresivamente hasta 7 mg/kg/dia (maximo 60 mg/dia 6 150mg/dia
en pacientes con epilepsia refractaria).

FENOBARBITAL

Induce el metabolismo de ciertas enzimas CYP450, pudiendo
disminuir niveles de otros farmacos que se estén empleando.

La administracidn parenteral debe hacerse en 20 minutos o en mas
tiempo incluso en el caso de la via subcutanea (dependera del
volumen total de la dosis). Evitar bolos por via subcutdnea ya que
produce necrosis por presentar un pH elevado.

Las dosis de carga no suelen ser necesarias al menos que se utilicen
para el control rapido de las convulsiones en situaciones terminales
en pacientes que no tienen tratamiento antiepiléptico de base. En
cuidados paliativos pediatricos no se utiliza con frecuencia en las
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crisis de emergencia. En las convulsiones, generalmente se usan para
profilaxis o con otros fdrmacos antiepilépticos.

Dosis de carga: Oral, IV o SC: 20 mg/kg/dosis (maximo 1 g)
administrada durante 20 minutos IV o SC. Administracion
subcutanea o intravenosa:

Neonatos para control de crisis: 2.5-5 mg/kg una o dos veces al dia
como mantenimiento.

Nifios > 1 mes- 11 afios: 2.5-5 mg/kg (dosis maxima 300 mg) una o
dos veces al dia, o puede administrarse como perfusién continua
durante 24 horas.

Nifios 12-17 afios: 300 mg/12 horas o administrar como pc durante
24 horas.

Debe diluirse el farmaco en 10 veces, con una concentracién maxima
de 20 mg/ml.

En pc se pueden hacer ascensos del 20% (0,1 mg/kg/h) cada 6 horas
si precisa.

Por via subcutdnea se aconseja administrar por via independiente.

ACIDO VALPROICO

Ventaja: no produce depresion respiratoria y escasa repercusion
hemodindmica.

No indicado si: hepatopatia, coagulopatia o enfermedad
mitocondrial o metabdlica.

Multiples interacciones con farmacos. Aumenta las concentraciones
plasmaticas de fenobarbital, primidona, fenitoina, carbamazepina,
lamotrigina, zidovudina, nimodipino, etosuximida, rufinamida vy
temozolamida. Los carbapenemes y rifampicina reducen los niveles
de valproico por lo que deben evitarse.

Posologia:

Dosis de carga iv:40 mg/kg iv a pasar en 5 minutos a un ritmo 3-6
mg/kg/min (dosis maxima 3 g/dosis)

Dosis de mantenimiento en perfusidn continua iv: 1-2 mg/kg/h. Se
puede iniciar a 5 mg/kg/h después de la dosis de carga, ir
disminuyendo durante las siguientes 6 horas a 1 mg/kg/h cada 2
horas hasta 1-2 mg/kg/h. (Ej. perfusidn: 25 mg x kg en 100 cc de
Suero Fisioldgico, 4cc/hora = 1 mg/kg/h)

La administracién de una dosis via parenteral debe ser en 5-10
minutos. Al ser farmaco con riesgo biolégico para embarazadas hay
gue tomar precauciones para su manejo

En pc se pueden realizar ascensos cada 3-4 horas.

FENITOINA

Vigilar constantes vitales, puede dar hipotension o arritmias (alarga
el intervalo QT).

Contraindicado en cardiopatias.

Interacciones con multiples farmacos de metabolismo hepatico. A
largo plazo se asocia con numerosos efectos secundarios.

Evitar en crisis no convulsivas generalizadas y miocldnicas.
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6.4.3.

Posologia:

Dosis de carga IV: 20 mg/kg iv diluidos en 20 ml de suero fisioldgico
(no diluir en suero glucosado) a pasar en 20 minutos (ritmo 1
mg/kg/min; ritmo max 50 mg/min). Dosis maxima 1 g. Dosis de
mantenimiento: 4-8 mg/kg/dia IV repartidos cada 8-12 horas.
Maximo: 1.500 mg/dia. Se debe comenzar 12 a 24 horas después de
la dosis de carga. Las dosis deben ajustarse gradualmente de acuerdo
con las concentraciones de fenitoina en plasma.

Para administracion iv la concentracién maxima es de 10 mg/ml.
Dilucidn en suero salino fisioldgico pues no es compatible con suero
glucosado.

LEVETIRACETAM

Presenta un amplio espectro de accién y buen perfil farmacocinético
Las indicaciones mas aceptadas son: cualquier status convulsivo, el
estatus mioclénico (tras benzodiacepinas y valproico) que puede
empeorar con fenitoina, y el estatus no convulsivo.

Mecanismo de accién relacionado con la proteina de vesicula
sindptica SV2A, que participa en la liberacion de los
neurotransmisores presinapticos. Ademas, inhibe canales de calcio
activados por alto voltaje y revierte la inhibicién de moduladores de
GABA y glicina.

No tiene interacciones conocidas con otros farmacos, una baja unién
a proteinas, no se metaboliza en higado, se excreta via renal y su
biodisponibilidad via oral es muy alta.

En caso de insuficiencia renal, sobre todo en didlisis, precisa ajuste
de dosis.

Posologia:

Dosis de carga iv: 40 mg/kg (30-60 mg/kg) (dosis maxima 1.5 g). Se
administra diluido en 100 ml (SF, G5%, Ringer lactato) en 10-15
minutos.

Dosis de mantenimiento de 25-30 mg/kg cada 12 horas.
2,6,8,10,16,20,22,23

Efectos adversos o Colaterales con el Tratamiento

LEVETIRAZETAM: somnolencia, astenia y mareos. Menos frecuentes:
cefalea, amnesia, ataxia, labilidad emocional, insomnio, nerviosismo,
temblor, vértigo y diplopia. Se han descrito casos de pancitopenia.

ACIDO VALPROICO: hepatotoxicidad, hiperamonemia, alteraciones
hematoldgicas (pancitopenia), o pancreatitis hemorragica.

FENOBARBITAL: excitacidon paraddjica y confusién. Raramente se
observan reacciones de intolerancia (fiebre, fotosensibilidad,
reacciones dermatolégicas graves, sindrome de Stevens Johnson,
epidermdlisis toxica), alteraciones hepaticas, renales o de la médula
O6sea. Si se presentan reacciones dermatoldgicas, se debe
interrumpir el tratamiento. Una interrupcidon brusca tras un
tratamiento prolongado puede provocar un sindrome de
abstinencia.
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6.5.

BENZODIAZEPINAS: Sedacién, somnolencia, disminucion del nivel de
consciencia, depresion respiratoria, nduseas, vémitos. 5,8,9,17,22

6.4.4. Signos de Alarma

Se consideran criterios de alarma:
- signos de dificultad respiratoria.
- Cianosis y/o apnea.
- Dificultad para beber o lactar.
- lrritabilidad o somnolencia.

Si a pesar del tratamiento no mejoran o empeoran acudir de
inmediato al establecimiento de salud. 9

6.4.5. Criterio de Alta

- Se encuentra clinicamente estable (funciones vitales estables, sin
episodio convulsivo en 48h). - Adecuada tolerancia por via oral. -
saturacién de oxigeno > 92% (de 0 a hasta 2500 msnm) o > 85% (a
mas de 2500 msnm) sin oxigeno suplementario. 1,15.

- Familiar o cuidador confiable para continuar con la medicacién en
casa o regresar a la emergencia si presenta signos de alarma y vivir
cerca al hospital o establecimiento de salud 1

6.4.6. Prondstico

El tratamiento profilactico con anticonvulsivantes es controvertido.
No hay evidencia de que la profilaxis de las crisis febriles evite el
desarrollo de epilepsia. Su indicacién principal son los nifios con
antecedentes de crisis prolongadas o con elevada frecuencia. El
tratamiento antitérmico no ha demostrado prevenir la aparicion de
crisis. El riesgo de desarrollar epilepsia (1%) es ligeramente superior
a la poblacién general (0,4%). Los factores de riesgo son:
antecedentes familiares de epilepsia, existencia de alteracion
neurolégica previa, crisis epiléptica atipica.3,9

COMPLICACIONES
Las complicaciones mds frecuentes son:

Neuroldgica: encefalopatia hipdxica, lesidn neuronal selectiva, edema
cerebral, hipertension endocraneana, trombosis del seno venoso.

Autondmica: fiebre, hiperhidrosis, sialorrea, broncorrea, vémito.

Ccardioldgica: hiper/hipotensidn, insuficiencia cardiaca, arritmias,
isquemia miocdrdica, shock cardiogénico.

Respiratoria: insuficiencia respiratoria, apnea, edema pulmonar,
hipertension pulmonar, edema pulmonar, broncoaspiracién.

Metabdlicas: acidosis metabdlica, hiper / hipocalemia, hiper /
hipoglicemia, deshidratacidn, /hiponatremia.

Insuficiencia renal aguda, falla hepatica, alteracion endocrina, pancreatitis
aguda,21,22
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6.6. CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRA REFERENCIA

6.6.1.

6.6.2.

Criterios de Referencia Referir a un establecimiento con mayor
nivel de atencidn si:

Crisis convulsivas atipicas.

Primer episodio de crisis epiléptica afebril en pacientes menores de
1 afio.

Recuperacidn incompleta del cuadro.

Sospecha de enfermedad de base.

Segun las caracteristicas de la crisis, especialmente crisis parciales o
gue hayan precisado medidas farmacoldgicas para su cese (mas de 1
dosis de farmacos antiepilépticos).

Angustia familiar.

Criterios de Contrarreferencia Realizar la Contrarreferencia del
paciente cuando

Estd clinicamente estable (funciones vitales estables, sin convulsion
en 48h ).
Adecuada tolerancia por via oral.
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6.7. FLUXOGRAMA

Convulsiéon mayor a 3 a 5 minutos

\ 4
[ Primera linea benzodiacepina I

\ 4

Via
disponible

—

Midazolam bucal
intranasal

IR

Diazepam rectal

[ J

L PR
-Levetiracetam indicado en cualquier ‘
|

estatus, especialmente en estatus no

convulsivo y estatus mioclénico. Pocas No

interacciones y escasos efectos adversos, +

valc.>rar como primera eI.eccm.n en Regolk a b misitos y accuso BV
pacientes polimedicados,

oncohematolégicos y en cuidados d

paliativos.

Segunda dosis Midazolam o Diazepam EV

-Valproico: evitar en < 2 afios sin DX,
hepatopatia, coagulopatia, enfermedad

mitocondrial y metabolopatia.
-Fenitoina: contraindicado en cardiopatias.
Indicado en estatus parcial
l No

-Diazepam y propofol no recomendados

por via subcutanea Segunda linea
IC: infusidn continua Primera eleccion
Valproato
Fenitoina Levetiracetam

lﬁ(—}

{—No—) LSi

UCIP manejo
refractario

&

Midazolam infusion

&

Considerar propofol ]

Ty

Mantenimiento
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VIL. ANEXOS
Anexo N° 01. TABLAS ESTADISTICAS HOSPITAL 1I-2 JAEN
ESTADISTICA DE CASOS DE ESTADO EPILEPTICO O ESTATUS EPILEPTICO EN LOS ULTIMOS 5 ANOS EN EL HOSPITAL GENERAL DE JAEN
CIE-10 DESCRIPCION ANOS TOTAL
2021 | 2022 | 2023 | 2024 | 2025

G409 EPILEPSIA, TIPO NO ESPECIFICADO 835 | 1179 1625 1736 | 986 | 6361
R568 OTRAS CONVULSIONES Y LAS NO ESPECIFICADAS 47 151 320 118 | 317 953
G402 EPILEPSIA Y SINDROMES EPILEPTICOS SINTOMATICOS RELACIONADOS CON LOCALIZACIONES (FOCALES) 8 18 5 49 750 830
G408 OTRAS EPILEPSIAS 2 21 99 64 507 693
R560 CONVULSIONES FEBRILES 10 41 104 147 88 390
G404 OTRAS EPILEPSIAS Y SINDROMES EPILEPTICOS GENERALIZADOS 5 9 29 35 57 135
G403 EPILEPSIA Y SINDROMES EPILEPTICOS IDIOPATICOS GENERALIZADOS 11 27 31 38 27 134
G419 ESTADO DE MAL EPILEPTICO DE TIPO NO ESPECIFICADO 3 45 31 18 16 113
G400 EPILEPSIA Y SINDROMES EPILEPTICOS IDIOPATICOS RELACIONADOS CON LOCALIZACIONES (FOCALES) 9 22 30 24 14 99
G401 EPILEPSIA Y SINDROMES EPILEPTICOS SINTOMATICOS RELACIONADOS CON LOCALIZACIONES (FOCALES) 14 4 12 7 3 40
F445 CONVULSIONES DISOCIATIVAS 7 3 16 4 30
P90X CONVULSIONES DEL RN 2 1 9 17 29
G410 ESTADO DE GRAN MAL EPILEPTICO 1 3 9 4 6 23
G4039  [EPILEPSIA DE AUSENCIA INFANTIL 9 9
G411 ESTADO DE PEQUENO MAL EPILEPTICO 1 1 7 9
G412 ESTADO DE MAL EPILEPTICO PARCIAL COMPLEJO 2 2 4
G41.2 ESTADO DE MAL EPILEPTICO PARCIAL COMPLEJO 1 1
G40.35 [EPILEPSIA CON ATAQUES DE GRAN MAL AL DESPERTAR 0
G40.36 |EPILEPSIA MIOCLONICA PROGRESIVA CON DISTONIA 0
G40.37 |EPILEPSIA NEONATAL IDIOPATICA BENIGNA 0

Fuente: HISMINSA - PAKAMUROS SOFT

ESTADISTICA DE CASOS DE ESTADO EPILEPTICO O ESTATUS EPILEPTICO EN LOS ULTIMOS 5 ANOS POR SEXO EN EL HOSPITAL GENERAL DE JAEN

CIE-10 |Descripcion_ltem Folom | o
general

G409 EPILEPSIA, TIPO NO ESPECIFICADO 3257 | 3104 | 6361
R568 OTRAS CONVULSIONES Y LAS NO ESPECIFICADAS 429 | 524 953
G402 EPILEPSIA Y SINDROMES EPILEPTICOS SINTOMATICOS RELACIONADOS CON LOCALIZACIONES (FOCALES) 392 | 438 830
G408 OTRAS EPILEPSIAS 330 | 363 693
R560 CONVULSIONES FEBRILES 160 | 230 390
G404 OTRAS EPILEPSIAS Y SINDROMES EPILEPTICOS GENERALIZADOS 85 50 135
G403 EPILEPSIA Y SINDROMES EPILEPTICOS IDIOPATICOS GENERALIZADOS 54 80 134
G419 ESTADO DE MAL EPILEPTICO DE TIPO NO ESPECIFICADO 35 78 113
G400 EPILEPSIA'Y SINDROMES EPILEPTICOS IDIOPATICOS RELACIONADOS CON LOCALIZACIONES (FOCALES) 57 42 99
G401 EPILEPSIA'Y SINDROMES EPILEPTICOS SINTOMATICOS RELACIONADOS CON LOCALIZACIONES (FOCALES) 16 24 40
F445 CONVULSIONES DISOCIATIVAS 27 3 30
P90X CONVULSIONES DEL RN 9 20 29
G410 ESTADO DE GRAN MAL EPILEPTICO 9 14 23
G4039  |NULL 9 9
G411 ESTADO DE PEQUENO MAL EPILEPTICO 8 1 9
G412 ESTADO DE MAL EPILEPTICO PARCIAL COMPLEJO 4 4
G41.2 ESTADO DE MAL EPILEPTICO PARCIAL COMPLEJO 1 1
G40.35 |EPILEPSIA CON ATAQUES DE GRAN MAL AL DESPERTAR 0
G40.36 |EPILEPSIA MIOCLONICA PROGRESIVA CON DISTONIA 0
G40.37 |EPILEPSIA NEONATAL IDIOPATICA BENIGNA 0
Total general 4868 | 4985 | 9853
Fuente: HISMINSA - PAKAMUROS SOFT
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