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la presencia de patologias del suefio concomitantes, junto a las difi-
cultades para la monitorizacion o el control de todas ellas da lugar
a resultados variables en las publicaciones encontradas, realizamos
una rdpida revision de los componentes del sueiio y sus estadios junto
a una actualizacion bibliogrdfica de la influencia de las crisis sobre
los mismos. Conclusiones. En relacion con la macroestructura del
suerio, parece existir acuerdo general en que las crisis generalizadas
nocturnas alteran su arquitectura, con reduccion de la eficiencia de
suerio y decremento de la REM, también existe un elevado consenso
sobre el impacto en el patron del sueiio de las crisis parciales recu-
rrentes en la noche de estudio siendo especialmente sensible el sueiio
REM; no hay unanimidad respecto a la influencia de las crisis par-
ciales aisladas o de las crisis de la vigilia previa a la noche del
registro. En relacion a la influencia de las crisis sobre lamicroestruc-
tura del suefio (patron CAP), los estudios son escasos quedando
limitados a patologias concretas. Los avances en un conocimiento
mds profundo de estas interacciones aportardn datos claves en rela-
cion con las manifestaciones clinicas y la fisiopatologia de la enfer-
medad epiléptica. [REV NEUROL 2004; 38: 174-80]

Palabras clave. Arquitectura del suefio. Crisis. Epilepsia. Macroes-
tructura. Microestructura. Suefo.

ratorio ou a presenga de patologias do sono concomitantes, junta-
mente com as dificuldades para a monitorizagcdo ou o controlo de
todas elas, dd lugar a resultados varidveis nas publicagdes encontra-
das; realizdamos uma rdpida revisdo dos componentes do sono e seus
estddios juntamente com uma actualizacdo bibliogrdfica da influén-
cia das crises sobre os mesmos. Conclusdes. Em relagdo a macro-
estrutura do sono, parece haver um acordo geral em que as crises
generalizadas nocturnas alteram a arquitectura do sono, com redu-
¢do da eficiéncia do sono e diminuigcdo do sono REM, e também existe
um elevado consenso sobre o impacto no padrdo do sono das crises
parciais recorrentes na noite de estudo, sendo especialmente sensivel
0 sono REM; ndo existe unanimidade relativamente a influéncia das
crises parciais isoladas ou das crises de vigilia prévia a noite do
registo. Relativamente a influéncia das crises sobre a micro-estrutu-
ra do sono (padrdo CAP), os estudos sdo escassos, ficando limitados
a patologias concretas. Os avangos num conhecimento mais profun-
do destas interac¢des contribuirdo com dados-chave em relacdo ds
manifestagoes clinicas e d fisiopatologia da doenga epiléptica. [REV
NEUROL 2004; 38: 174-80]

Palavras chave. Arquitectura do sono. Crises. Epilepsia. Macro-
estrutura. Micro-estrutura. Sono.
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Epilepsias idiopaticas: aspectos terapéuticos
J. Campos-Castellé *, J.M. Prats Viias", A. Garcia-Ribes"

IDIOPATHIC EPILEPSIES: SOME THERAPEUTIC ASPECTS

Summary. Aims. The purpose of this study was to determine the therapeutic approach to be used in localisation-related and
generalised epilepsies and idiopathic epileptic syndromes. Development. Recent literature on the subject was reviewed, as were
the records on a total of 118 patients from two paediatric neurology units between the years 2000 and 2003. With regard to the
localisation-related cases, the following recommendations are made: 1. Treatment with monotherapy; 2. Low doses, since any
antiepileptic drug can make epilepsy worse, and more so in the case of RBEI, 3. If the seizures get worse with treatment, the doses
must be reduced instead of increased; 4) Carbamazepine (CBZ) and oxcarbazepine (OXC) are first choice drugs; clobazam (CLB)
is indicated in OBEI and in some atypical BPEI, in which steroids in monotherapy can occasionally prove useful; valproate (VPA)
is an alternative for cases of intolerance and exacerbation, and 5. Two-year treatment and electroencephalogram (EEG)
monitoring for exacerbation. As regards idiopathic generalised epilepsies: 1. VPA in monotherapy is recommended in all the
forms, 48% were controlled; 18% were controlled with VPA + lamotrigine (LTG); 2. Childhood absence epilepsy is controlled
up to 50% with VPA and 85% with VPA + ethosuximide (ESM); 3. LTG, CLB, topiramate (TPM) and Rivotril ® (CLN) are
alternatives to be considered in all types of epilepsies and syndromes that are resistant to medication, and 4. In GCTS, VPA should
be chosen in low doses in juvenile myoclonic epilepsy of Janz. [REV NEUROL 2004; 38: 180-4]
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epilepsies and epileptic syndromes. Juvenile myoclonic epilepsy of Janz.

INTRODUCCION

El concepto de sindrome epiléptico permite el enfoque prag-
maticodel paciente afectode unaepilepsia, enel sentido de
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orientarun diagndstico, elegir un tratamiento y predecir un
porvenir, y siparaello asumimos un criterio etiolgico, como
esnuestro caso, lacalificacion deidiopatico comporta la exis-
tencia de unarelacion con la edad de aparicidn, incidencia
elevadadefactores genéticos y unaevolucién/prondstico pre-
dominantemente benigna.

Precisamente este tipode epilepsias y sindromes epilépticos,
queaparece sobretodoenlaedadinfantily juvenil, soncaracte-
risticamente autolimitadas, y elloindependientemente de sutra-
tamientoeinclusoenausenciadeéste.

Porello se plantea de maneramucho mas relevante en estos
casoslascldsicasactitudesdecudndoiniciaruntratamientoy si
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se debe tratar, qué farmacos utilizar y durante cudnto tiempo. El
conceptode ‘calidad de vida’ se presenta aqui mds que nunca
prioritario, al valorarel binomio pros/contras paraevitar sobre
todoun eventual deterioro neuropsicolégico.

El desideratumterapéutico, entodo caso, seriael conseguirla
elecciondeunfiarmacoespecialmente ajustado al sindrome que
se desea tratar. Los datos que hoy poseemos, sobre todo con
respecto alos farmacos antiepilépticos (FAE) ‘clédsicos’, suelen
proceder de estudios no controlados o de nuestra experiencia
personal retrospectiva, sibien enlaactualidad se comienzan a
poseerensayos bien controlados eneste aspecto, que serefieren
habitualmente aunnuevo FAE frente aplacebo. El futuroideal
serdlautilizacion del firmaco ajustdndolo al genotipo especifico
deunsindrome o deunaepilepsia, pero actualmente seguimos
teniendoque atenernos mas al aspectofenotipico; el aislamiento
del gen serd un paso importante para lafarmacogenética, pero
probablemente existirdn otros factores que también podranin-
fluirenlavariabilidadderespuestaaun FAE te6ricamente ajus-
tado genotipicamente de maneraracional

Unaactitud paraeliniciodeuntratamiento, sise decide, es
utilizarun FAEbloquedordeloscanales Na*(loque sucedecon
lamayor parte de los FAE cldsicos y nuevos), cuyo espectro de
actividady efectos secundarios y perfil de interacciones poseala
potencialidad de suprimir las crisis sin efectos secundarios alargo
plazo[1]. Enesteaspectonohay que olvidar el potencial efecto
deagravacion de unaepilepsiapor cualquier FAE.

EPILEPSIAS Y SINDROMES EPILEPTICOS
IDIOPATICOS RELACIONADOS
CON LA LOCALIZACION

Presentanunarelaciénconlaedad, y aunquelaactual clasifica-
ciéndelaILAE s6lo contemplaen este grupo la epilepsia con
paroxismos centrotemporales orolandicos, laepilepsiaconpa-
roxismos occipitales (tipo Panayiotopoulosy tipo Gastaut) yla
epilepsiaprimariadelalectura, sehandescrito otras epilepsias
parcialesidiopdticas, como las epilepsias parciales idiopdticas
con paroxismos en laregion frontal, en la temporal asociadaa
semiologiaafectivay enlaparietal a potenciales evocados soma-
tosensitivos gigantes. Asimismo, hay que considerar laepilepsia
parcial benigna atipicay los statusde mal delaepilepsiabenigna
delainfancia.

Las caracteristicas clinicas que definen este grupo de epilep-
sias son su presentacion en nifios con maduracién normal [2],
aunque pueden presentarse asociadas—perono dependientes—en
nifios condéficitmotores ointelectuales. Laedad de comienzose
sitdaentrelos2y 15 afios, ennuestraexperiencia[3] unamedia
de7+2,53afos. Lafrecuenciadelascrisises variable, habitual-
mente baja, pero se puederepetir varias veces al dia; lasemiologia
essimilary de cardcter simple, pero ocasionalmente puede tener-
locomplejo. Laexploraciénneurolégicaesnormal. Puedenexis-
tirantecedentes familiares de epilepsia, y latendenciaensuevo-
luciéneslacuraciénenlaadolescencia.

Elelectroencefalograma muestraunaactividad de fondo nor-
mal, con puntas delocalizacién caracteristicasegtnlos distintos
tipos; lasactividades paroxisticas durante el suefio NREM au-
mentan, y se pueden asociar en ocasiones descargas de punta-
ondageneralizadaque puede activarse mediante lahiperventila-
ciény la estimulacion luminosa intermitente, pero sin que se
asocieunamanifestacion clinicaapreciable. Los estudios de neu-
roimagen sonnormales.
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Lafrecuenciadeestasepilepsias se estimaalta, entreel 33 al
66% detodaslasepilepsiasdelainfanciasegtindistintos autores.
Enlacasuisticadel Hospital Clinico San Carlos suponenun24,6%,
pero hay que tener en cuenta que este dato corresponde a un
servicio hospitalario que recibe mas formas farmacorresistentes
que idiopéticas.

Epilepsiabenignade lainfancia con puntas roldndicas
(centrotemporales) (EBIR, EBICT)

Agrupaanifios con crisis simples de tipo motor o somatosensi-
tivo,que pueden generalizarse especialmente durante el suefio.
Lasemiologiasuele serestereotipadaparacadanifio; siesmoto-
ra, durante la vigiliacon frecuenciaadoptala semiologia andrtrica
conbloqueodellenguaje e hipersialorrea, pero también puede
asociar mioclonfas faciales unilaterales y propagarse haciauna
extremidad. Las de tipo somatosensitivo suelen ser parestesias
hemibucales. Si la crisis se inicia durante el suefio, existe un
alertamiento conaparicidondelacrisis simple, mdsraravezcom-
plejay que puede terminar en voémito o generalizacién uni o
bilateral. Enel Hospital Clinico San Carlos suponeun 11,68 % de
todoslos casosdeepilepsia. Las crisis sonde breve duracién (1-
2minutos)y generalmente serepiten pocas vecesalolargodela
vidadelnifio; y habitualmente se curan enlaadolescenciacono
sin tratamiento.

Epilepsiaparcialidiopdtica conparoxismos occipitales (EBI-0)

Se reconocen dos tipos, uno de inicio precoz, que describi6
Panayiotopoulos, que cursacon crisis ténicas versivas oculoce-
falicas durante el suefio, asociadas a vomitosictales, y pérdida
de conciencia prolongada. Otraformade inicio més tardio la
describié Gastaut,conunaedad mediade aparicién hacialos 6
afios, con historia familiar de epilepsia o migrafia. Las crisis
suelen ser parciales; comienzan por sintomas visuales que pue-
den permanecer aislados o asociarse afenémenos hemisenso-
riales, motores o psicomotores. Los sintomas visualesincluyen
amaurosis transitoria, fosfenos e ilusiones visuales. El estudio
electroencefalograficointercritico es tipico, y muestraen am-
bostipos el mismo patrén, con puntas occipitales o punta-onda
de gran amplitud, que descargan aunritmo de 1 a4 Hz; esta
actividad aparece solacuandoel paciente tiene los ojos cerrados
y desaparece al abrirlos. En el poscritico, especialmente en el
tipo Gastaut, suele asociarse cefaleaintensa. Por estasemiolo-
giaexiste unatendenciaaconsiderarlo como un diagndstico
diferencial dentrodel complejomigrafia-epilepsiayenespecial
conlamigrafiabasilar.

Epilepsiaprimariadelalectura

Setrataenrealidad deunaepilepsiarefleja,dentrodel grupoque
se desencadena por actividades complejas, y en este caso con-
cretoaparece s6lo tras lalecturaprolongada. Suele ser un pro-
cesodel adultoy noexisten otras crisis espontdneas. Las crisis
seinician por sacudidas mandibulares y puede generalizarse
tonicoclénicamente sise persisteenlalectura. Eltrazadointer-
criticoesnormal, y el critico muestra descargas de actividad
lenta theta o delta con ocasionales puntas. En un 25% de los
pacientes existen casos familiares.

Oftras formas de epilepsiaidiopdtica
relacionadas conlalocalizacion

Como antes hemos sefialado, aunque no estdn admitidas en la
altimaclasificacion delaILAE, existen:
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Epilepsiaparcial benignade lainfancia
con sintomatologia afectiva

Descritapor DallaBernardina, se presentaennifios entrelos 2y
9afios con crisis parciales de terror, de aparicién sibita, a veces
asociadasatrastornos rtricos o automatismos deglutoriosy que
suelendurarunos 10 minutos. EIEEG intercriticomuestrapuntas
uondas agudas frontotemporales o parietotemporales, que se
incrementan en losregistros de suefio.

Epilepsiabenignade lainfancia con paroxismos frontales

Aparece en nifios normales sobre los 4 y 8 afios, bajo forma de
crisis parciales complejas de semiologiamotoraténicaversivao
amiotdnicas, acompanadade manifestaciones vegetativas.

Epilepsiaparcial benignaatipicade lainfancia

Descritapor Aicardiy Chevrie, aparece en nifios normales a partir
de los 2 afios bajo formas de crisis similares a las de la EBIR
durante el suefio, mientras que en vigilialas crisis son miocléni-
cas, aténicas o generalizadas tonicoclénicas. EIEEG de vigilia
muestra un foco de puntas roldndicas, mientras que durante el
suefloexisteunaactivaciondepunta-ondageneralizadaqueobli-
gaal diagnéstico diferencial con otros sindromes POCS y conel
sindrome de Lennox-Gastaut.

Epilepsiaparcial benigna conpotenciales
evocados somatosensitivos gigantes

Descrita por De Marco y Negrini, se presenta en nifios cuya
estimulacién tactilenunpie determinalaaparicién de puntasde
altovoltaje sobreregiones parietales contralaterales, que duran-
teel suefio nocturno aparecen de manera espontdnea. Las crisis
clinicas aparecenalolargodelaevolucién comocrisis parciales
complejas versivas y pueden generalizarse secundariamente.

Estados de malde epilepsia benignade lainfancia

Pueden apareceren el cursodelaevolucion de cualquier forma
clinica, aveces provocadas por FAE, y no condicionan negativa-
mente el prondstico.

TRATAMIENTO DE LA EPILEPSIA PARCIAL
BENIGNA DE LA INFANCIA

Enlamayor parte delasepilepsias parciales benignas delainfancia,
yespecialmenteenlaEBIR, lascrisis suelen sertnicas oescasas,
porloqueseconsideraprudente esperaraconocer lafrecuenciaen
suevoluciénantesdedecidiruntratamientocon FAEalargoplazo.

Porloqueserefiere concretamente ala EBIR, este dilemade
tratar ono tratar seresolvié yahace afios bajo un consenso, en que
decididamente no hay que tratar [3-5], maxime cuando existe la
posibilidad de un agravamiento iatrogénico por los FAE [6].
Nuestraactitud personal es que sélo se precisard tratamientoen
casosmuy especiales,comoellimite delatoleranciafamiliar,y
no tratar aquellos que cursan con alta frecuenciacriticaoenlas
queelnifio vive angustiosamente sus crisis, pero pudiendo ser
unaedad muy precozdeiniciootrode los condicionantes.

Contrariamente a lo dicho para las EPIBR, en el resto de los
casosdeepilepsiasparcialesbenignasindicamosenmdasocasiones
untratamiento, en funcidn generalmente de sufrecuenciamadsalta,
conépocasclusterydelasemiologiaclinicaconlaquesepresenten.

Sise toma la decisién de un tratamiento para prevenir la
recurrenciade las crisis, deben tenerse en cuentalas siguientes
consideraciones:
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— Eltratamiento debe ser siempre en monoterapia; elegir un
farmaco con pocosefectos secundarios y bajatoxicidad. En
elcontextodelasepilepsiasbenignasparcialesdelainfancia,
no obstante, un 20% puede aparecer como rebeldes a esa
monoterapiay precisar unabiterapia.

— Evitarlas dosis altas, que suelen ser innecesarias y pueden
agravarlascrisis.

— Puestos atratar, consideramos que pese al riesgo, tanto la
carbamacepina (CBZ)olaoxcarbacepina (OXC)pueden
considerarse como farmacos de eleccién, yaque cualquier
farmaco es susceptible de provocar en la EBIR un empeo-
ramiento paradéjico,inclusoel valproato (VPA), y por su-
puesto, los firmacos modernos también. La cuestién es vi-
gilaralos sujetos tratados de cerca, y en caso de deterioro
o de un incremento de las crisis, retirar la medicacion en
lugar de incrementarla. El clobazam (CLB) aparece indica-
doenalgunaformaprecisacomoenlaepilepsiabenigna
occipital cuando las crisis son muy reiterativas y nocturnas,
y se administra antes acostarse [7]. Paralas epilepsias be-
nignas atipicas debe ofrecerse inicialmente la opcién de
retirarel firmacoy ponerlas con CLB; en casode que tarde
enresponder, un tratamiento con esteroides puede ser efi-
caz, siempre que no se asocie aun firmaco antiepiléptico
convencional. Enalgincasoloshemos tratado con vigaba-
trina (VGB) durante unos meses con buenosresultados. En
los pacientes medicados hay que llevar un control periddi-
codel EEGporsisedetectauneventualempeoramientodel
trazado por el FAE [8].

— Laduraciéndel tratamiento una vezinstaurado debe ser de
dosaios, en principio. EIEEG con alteraciones bioeléctricas
noesuncondicionante paralasupresiondel tratamiento.

AUSENCIAS PEQUENO MAL

De acuerdo con la clasificacion de la ILAE, se admiten dos
sindromes caracterizados por la presentacion de ausencias. Se
tratade unapérdidamomentdneade concienciade unostresa
15 segundosde duracién, y que dadasubrevedad puede pasar
desapercibida, mostrando durante la misma la mirada fija al
frente con clonfas oculares aunos 3 Hz o automatismos de chu-
peteo, que dependen muchodeladuraciéndelacrisis. Durante
éstael paciente noresponde y norecuerdalo ocurridoenese
intervalodetiempo. El tinico testdiagndsticoes el trazado EEG
durante la misma, con comienzo y terminacién bruscos, sin
enlentecimiento poscritico. Puedeninducirse mediante hiper-
ventilacion.

Epilepsiaausenciadelainfancia (EAI)

Comprendelaaparicidndecrisis de ausenciabreves y frecuentes
condescargacriticaEEGa3 Hzde puntaondaregularbilateral,
sincronay simétricade cortaduracién, con actividad de fondo
normal. Esrelativamente infrecuente y comprende del2% al 15%
detodaslasepilepsiasdelainfancia. Sucomienzoes entre los 4
ylos 8 afios de edad con un maximo alos 6-7 afios. Se denomina
también picnolepsia. Suele serel tinico tipode crisis que padecen
estosnifios, peroel40% pueden presentar crisis tonicoclénicasen
laadolescencia[9].

Epilepsiaausenciajuvenil (EAJ)

Comienza mas tarde que la anterior, de 10 a 17 afios, con un
méaximoalos 10y 12afios. Lafrecuenciaesmenorylaalteracién
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delaconcienciamenos aguda. Pueden presentar con cierta fre-
cuencia crisis tonicocldonicas. En ocasiones, el cuadro es un con-
tinuoconlaepilepsiamioclonicajuvenilylascrisis puedenrecu-
rrir durante mucho tiempo, aunque generalmente responden bien
al tratamiento.

Otrossindromes conausenciastipicas

Enocasiones estas ausencias tipicas, de comienzoy final brus-
co, seasocianconunaclinicade mioclonias de los brazos sin-
cronas conladescargade puntaonda (pequefio mal miocléni-
co),conunprondsticodesfavorable. Otros presentan un patrén
clinicopeculiar con marcadas mioclonfas delos parpados. Este
sindrome, que describié Jeavons, presentauna marcadareac-
ciénalafotoestimulacion.

Noexisteunarelacionclaraentre el comienzodelas ausen-
ciasyel prondstico. A las que comienzan después de los 8 afios
seles supone unamayor tendencia a padecer crisis tonicocldni-
cas, pero el comienzo excesivamente precoz de las mismas tiene
también un prondsticoincierto, con grandes dificultades parael
controldelascrisis [10].

TRATAMIENTO DE LOS SINDROMES
DE EPILEPSIA-AUSENCIA

Desde el punto de vista de los farmacos cldsicos, antes de la
comercializaciondel 4cido valproico (VPA), s6lo farmacos espe-
cificoseranitiles parael control delas ausencias,comolas dionas
ylasuccinimida.

Eladvenimientodel VPA al que son sensibles cambi6 el es-
quematerapéuticoradicalmente. Estudios de evidenciaclase IB
muestranque el VPA eseficazreduciendolasdescargasde POen
un 76%, y que un 58% muestra una reduccién del 75% de las
mismas, con una significaciénp<0,02 connivelesplasmaticos
de VPA entre 50 y 60nmg/mL [11].

Otroestudio controlado doble ciego comparalalamotrigina
(LTG) conplaceboenpacientes que no se habian controladocon
VPA, yllegaalaconclusionde que es unaeficazterapiaadd-on
parael controldelasausencias[12].

Enrelacién con LTGenmonoterapia, compardndolacon
placebo[13]1aLTG controlatotalmente un 62% de las ausen-
cias, y el placebo,un21% (p <0,02). Respecto alas succini-
midas (ESM), no hay diferencia en eficacia entre éstas y el
placebo [14].

Enestudiosdeevidenciaclaselll,llevadosacaboenseriesde
casosnocontrolados, tenemoslos siguientes resultados: conel
clonacepam (CZP) administrado en monoterapia, el 80% de los
pacientesmostrabaunadisminuciéndelasausencias,yel 30%un
control completo de éstas [15]. Utilizando zonisamida (ZNS)
[16] seobservé que ochode 13 pacientes presentabanun 50% de
reduccion de ausencias (61%). Con topiramato (TPM), tres de
cincopacientes [17]respondieronal tratamientoyunodeellos
quedé totalmente libre de crisis.

EnlaUnidad de NeurologiaPedidtricadel Hospital de Cruces
hemosanalizadolos casos prevalentes de ausenciasentrelos afios
2000y 2003. Se atendieron un total de 68 pacientes; 18 con
epilepsiaausenciajuvenil,47 conepilepsiaausenciadelainfan-
cia,dosausencias conmioclonias delos parpados y un pequefio
mal mioclénico.

Lasecuenciadel tratamiento consiste eniniciarloadminis-
trando VPA a 20 mg/kg/dia; al cabo de tres semanas se les
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revisa, y seincrementaladosisa30mg/kg/diaencasode que
persistanlas ausencias. Serealizaunanuevarevision tres se-
manas mds tarde. Si las ausencias persisten, se afiade ESM
entre 500y 750 mg, dependiendo del peso del paciente. Delos
18 pacientes con EAJ, tres necesitaron ESM, y los otros 15 se
controlaron exclusivamente con VPA; anueve de ellos se les
dio de alta sin tratamiento. De este grupo de pacientes, seis
desarrollaron posteriormente epilepsia mioclénicajuvenil
(Janz)y tres persistenciade ausencias, y precisaron VPA per-
manentemente hastasutransferenciaalaUnidad de Epilepsia
de Adultos.

47 pacientes con EAT se trataron con Depakine ®,y 23 (50%)
precisaronelusodepoliterapia,recibiendotodosellosESMy 7
LTG. 17deellosestdn actualmente sin tratamientoy sinrecidi-
vas. UnPMM sigue tratamiento con VPA. Dos pequefio mal con
clonias palpebrales prominentes siguenen tratamientocon VPA
yenunodeellosconLTG.

Unpaciente con picnolepsiase considerdresistente al trata-
mientoy pudo controlarse finalmente con Rivotril®(CZP). Un
paciente estd actualmente en monoterapiacon LTG.

Nuestra praxisenel caso de EAl es por tanto comenzar con
VPA en monoterapia. En caso deresistencia, aladimos ESM
perode formalimitada, y seintentaretirar este firmacoalos
tres meses y mantener al pacientecon VPA; enlamayoriade
los casos se consigue. En caso deresistencia al tratamiento,
hemos tenido que utilizar LTG en siete pacientes con buen
resultado, y séloenuno fue preciso aiadir CZP. Unavez con-
trolado el problema, valoramos con EEG cada seis meses,y a
los dos afios procedemos aretirar el tratamiento. Una vezre-
tirado, efectuamos otro EEG de control alos dos meses para
comprobar que no existerecidiva; sies asi procedemos adar
elaltadefinitiva.

EnlaSeccionde Neurologia Pediatricadel Hospital Clinico
San Carlos hemosrevisado parael mismo periodo de tiempo el
nimero de epilepsia generalizadasidiopdticas y latasaderemi-
sionconlosdiversos farmacosempleados. Se seleccionaronun
totalde SOpacientes, y lamonoterapiacon VPA controlé un48%
deloscasos,unabiterapia VPA/LTG se mostréeficazenun 18%.
Elrestodelos farmacos se utilizaron paraunaasociacién CLB
(6%), etosuximida (6%), topiramato (2%)y CZP (2%), y perma-
necid sincontrol absolutoun 18%.

Paraconcluirdiremos que elusode valproato como monote-
rapiaharesuelto el 50% delos casos de EAI El uso puntual de
biterapiacon ESM durante unos meses permite el control del 85%
delospacientes.

Lospacientesconcrisistonicocldnicas generalizadas, espe-
cialmente los que padecen unaepilepsiamioclénicajuvenil de
Janz,responden adosis muy bajas de valproato, que deben man-
tenerse durante muchisimo tiempo, yaque su supresiéon dalugar
alarecurrenciadecrisis. LaLTGes tambiénunaopcioneficaz,
y se puede usar en monoterapiaoen combinacién conel valproa-
to. En caso de formas muy sensibles a la privacion de suefio,
puede administrarse, en caso de trasnochar, unadosis de20 mg
de CLB enelmomentoderetirarse adormir. El problemaenestos
adolescentes, que quierensacarse el carnéde conduciry haceruna
vidanormal y activa, es que tanto laretirada de la medicacion
como larecurrenciadelas crisis conllevanlainterrupcién del uso
delcoche, almenos duranteunafio. Porellofrecuentemente pre-
fieren libremente seguir con pequefias cantidades de valproato
quesusupresiéncompleta.
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EPILEPSIAS IDIOPATICAS: ASPECTOS TERAPEUTICOS

Resumen. Objetivos. Precisar la orientacion terapéutica en las epi-
lepsias y sindrome epilépticos idiopdticos relacionados con la loca-
lizacion y generalizados. Desarrollo. Se ha revisado la bibliografia
reciente relevante, asi como la praxis de dos unidades de neurologia
pedidtrica entre los arios 2000y 2003 sobre un total de 118 pacientes.
Con relacion a los casos relacionados con la localizacion se reco-
mienda: 1. Tratamiento con monoterapia; 2. Dosis bajas, dado que
cualquier fdrmaco antiepiléptico puede agravar una epilepsia y en
especial la EBIR; 3. Si las crisis empeoran con tratamiento, disminuir
las dosis en vez de aumentarla; 4) Carbamacepina (CBZ)y oxcarba-
cepina (OXC) son fdarmacos de primera intencion; clobazam (CLB)
estd indicado en la EBIO y en algunas EPBI atipicas, en las que
ocasionalmente los esteroides en monoterapia pueden ser itiles; el
valproato (VPA) es una alternativa para intolerancias y agravacio-
nes, y 5. Tratamiento de dos aiios, control de agravacion con electro-
encefalograma (EEG). Por lo que refiere a las epilepsias generaliza-
das idiopdticas: 1. El VPA en monoterapia es de eleccion en todas las
formas, controlando el 48%; el 18% se controla con VPA + lamotri-
gina (LTG); 2. La epilepsia-ausencia de la infancia se controla un
50% con VPA yun 85% con VPA + etosuximida (ESM); 3. LTG, CLB,
topiramato (TPM) y Rivotril® (CZP) son alternativas a considerar en
todos los tipos de epilepsias y sindromes con farmacorresistencia, y
4. Enla CGTC elegir VPA, en bajas dosis en la epilepsia mioclonica
Jjuvenil de Janz. [REV NEUROL 2004; 38: 180-4]

Palabras clave. Crisis tonicoclonicas generalizadas. Epilepsia-au-
sencia de la infancia y juvenil. Epilepsias benignas de la infancia.
Epilepsia mioclonica juvenil de Janz. Epilepsias 'y sindromes epilép-
ticos idiopdticos. Tratamiento.
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EPILEPSIAS IDIOPATICAS: ASPECTOS TERAPEUTICOS

Resumo. Objectivos. Precisar a orientagdo terapéutica nas epilepsias
e sindromas epilépticas idiopdticas relacionadas com a localiza¢do e
as generalizadas. Desenvolvimento. Reviu-se a bibliografia recente
relevante, assim como a praxis de duas unidades de neurologia pedi-
dtrica entre os anos 2000 e 2003, sobre um total de 118 doentes. Re-
lativamente aos casos relacionados com a localizagdo recomenda-se:
1. Tratamento com monoterapia; 2. Utilizar doses baixas, dado que
qualquer fdrmaco antiepiléptico pode agravar uma epilepsia e em
especial a EBIR; 3. Se as crises agravam com o tratamento, diminuir
as doses em vez de aumentd-las; 4. Carbamazepina (CBZ) e oxcarba-
zepina (OXC) sdo farmacos de primeira escolha; clobazam (CLB) estd
indicado na EBIO e em algumas EPBI atipicas, nas quais ocasional-
mente os esterdides em monoterapia podem ser liteis; o valproato (VPA)
é uma alternativa para intolerdncias e agravamentos, e 5. Tratamento
de dois anos, controlo de agravamento com electroencefalograma
(EEG). Para o que se refere as epilepsias generalizadas idiopdticas:
1. O VPA emmonoterapia é de eleigcdo em todas as formas, controlando
48%; 18% controlam-se com VPA + lamotrigina (LTG); 2. A epilep-
sia-auséncia da infancia controla-se em 50% com VPA e em 85% com
VPA + etosuximida (ESM); 3. LTG, CLB, topiramato (TPM) e Rivo-
tril® (clonazepam, CLN) sdo alternativas a considerar em todos os
tipos de epilepsias e sindromas comfdrmaco-resisténcia, e4. Na CGTC,
eleger VPA em doses baixas na epilepsia mioclonica juvenil de Janz.
[REV NEUROL 2004, 38: 180-4]

Palavras chave. Crises tonicoclonicas generalizadas. Epilepsia-au-
séncia da infdncia e juvenil. Epilepsia benignas da infancia. Epilep-
sia mioclonica juvenil de Janz. Epilepsias e sindromas epilépticas
idiopdticas. Tratamento.
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