Caso Clinico

Caso clinico

Mujer de 28 afios antecedente de
epilepsia focal refractaria diagnosticada a los
16 anos, en ese entonces con cuadro de
episodios estereotipados caracterizados por
dolor  abdominal, nauseas,
hipertonia de extremidad superior derecha y

breve desconexion con el medio, y finalmente

posterior

estado confusional con hipotonia de Ia
extremidad afectada. En estudio con Holter de
electroencefalograma (EEG) de 24 horas se
evidencid frecuente actividad epileptiforme
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interictal parietal izquierda durante suefio
superficial (Figura 1).

Durante su evolucion tras el diagndstico
destaca haber tenido ese mismo afio una
hospitalizacién por estado epiléptico y paro
cardiorrespiratorio asociado, sin secuelas
neurolégicas. En cuanto al tratamiento, tras
deterioro del cuadro con uso de acido
valproico, tuvo disminucion de frecuencia de
crisis con uso de carbamazepina asociada a

clobazam.
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Figura 1: Muestra de 10 segundos de Holter EEG, con sistema doble banana, montaje bipolar
longitudinal a 7 uV. Se evidencia actividad epileptiforme interictal parietal izquierda, en forma de
puntas, ocasionalmente en trenes cortos, de mediano-alto voltaje, durante suefio superficial.



Afos después, a los 26 afos, hubo un
quiebre en el cuadro clinico caracterizado por
aumento de frecuencia y aparicion de nuevos
tipos de crisis: episodios de dolor abdominal,
hipertonia de  hemicuerpo izquierdo,
compromiso de conciencia y caida de nivel sin
contusiones importantes, episodios de
supraversién ocular e hipotonia generalizada
de aproximadamente 10 minutos de duracion,

y episodios de trastorno del lenguaje

Preguntas

caracterizados por comunicacion en idiomas
distintos a la lengua nativa (inglés, portugués)
y lenguaje de sefias. Ante el escenario descrito,
se cambid clobazam por levetiracetam que no
logro disminuir la frecuencia de crisis. Ademas,
se estudié con reiterados EEG que resultaron
normales y resonancia magnética (RM) de
evidencio

cerebro que no hallazgos

patoldgicos.

1) Ante la evolucidn descrita y el estudio realizado hasta ese momento, ¢Cual de las

siguientes sospechas diagndsticas plantearia como la mas probable?

a) Epilepsia refractaria a tratamiento.
b) Encefalopatia epiléptica.
c) Epilepsia genética de dificil manejo.

d) Sincope a repeticion en contexto de disautonomia.

e) Crisis psicogenas no epilépticas.

2) ¢éQué estudio le parece el mas adecuado en relacidn con la sospecha diagndstica

planteada en la pregunta anterior?
a) EEG con privacién de suefio.

b) Holter de EEG de 24 horas.

c) Video monitoreo EEG prolongado.
d) EEG con electrodos profundos.

e) Neuroimagen funcional con PET cerebral.

Ese mismo afo se realizé monitoreo video
EEG (MmVEEG) de 6 dias con registro de 3
eventos clinicos sin correlato anormal. Por
persistencia de crisis se inici6 lamotrigina y
clonazepam en lugar de levetiracetam. En
adelante la paciente evolucioné con crisis de
frecuencia diaria; en un lapso de 2 afios
paciente se realizé mdultiples estudios
(imagenoldgicos y electrofisiologicos) en
distintos centros de salud; la mayoria fueron
informados como normales (EEG portatiles y
RM protocolo epilepsia), pero algunos de ellos

informados como anormales, incluido un PET-
CT cerebral informado con dreas de
hipometabolismo frontal y parietal en relacién
con surco central izquierdo (el cual tras ser
revisado en retrospectiva no impresiona
anormal). Finalmente, a sus 28 afos, por
persistencia de crisis descritas por testigo
como multiples y diferentes a lo relatado afios
atras, se decidid realizar nuevo mVEEG, con
hipétesis diagndsticas de crisis psicégenas no
epilépticas con o sin epilepsia focal refractaria
por posible malformacidn del desarrollo



cortical. El estudio se realizd por 48 horas sin
suspension de farmacos. Durante el examen
presentd multiples eventos que la paciente y
de 4
minutos a mdas de 1 hora de duracién, no
estereotipados, caracterizados por temblor de

derecha,

familiares identificaron como crisis,

mano ausencia de respuesta
estimulos del medio de manera fluctuante, en
ocasiones con retroflexién cervical forzada,
parpadeo y temblor de comisura labial, y al
término de dichos episodios la paciente habla
portugués. Ademds, otros episodios en que
refiri6 “cansancio y hormigueo de brazo
derecho”, “pinchazos en pulgar izquierdo” y

“no poder mover ambas extremidades

superiores”. En todos los episodios en el
trazado electroencefalografico se aprecia

anormalidades

epileptiformes. Se concluyd que la paciente
presentd multiples crisis psicégenas no
epilépticas.

Tres meses después, se volvid a realizar
mVEEG,

lamotrigina y clonazepam. El resultado fue el

esta vez tras suspension de

mismo: se registraron multiples crisis

reconocidas como las crisis habituales, sin

correlato pre ictal, ictal, ni post ictal. Se
informad el diagnéstico de crisis psicdgenas no
epilépticas, y la paciente evolucioné libre de
crisis inicialmente. Un mes después volvié a
consultar a servicio de urgencia por episodio
de compromiso de conciencia y mioclonias. En
control ambulatorio posterior paciente refirid
no recordar diagndstico entregado tras

realizacién de los mVEEG.

actividad miogénica, sin
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Figura 2: Muestra de registro EEG durante video monitoreo. Se evidencia artefacto de actividad miogénica y ausencia de
correlato ictal durante evento de crisis con cierre ocular y movimientos involuntarios generalizados.



3) ¢Cudl es la frecuencia aproximada de coexistencia de crisis psicogenas y epilepsia?

a) No existen datos al respecto puesto que la asociacidn es rara.

b) Se ha reportado de 5-50% de prevalencia de epilepsia en pacientes con CPNE.

c) Se ha reportado de 5-50% de prevalencia de CPNE en pacientes con epilepsia.

d) Hasta un 75% de pacientes con CPNE tienen ademas epilepsia.

e) Hasta un 75% de pacientes con epilepsia tienen ademas CPNE.

Comentario

Las crisis psicégenas de origen no
epiléptico (CPNE) se presentan como eventos
paroxisticos de tiempo limitado de sintomas y
signos de alteracion motora, sensorial,
autondmica, y/o cognitiva, pero a diferencia
de las crisis epilépticas, no son causadas por
actividad epileptiforme ictal; en cambio,
tienen fundamentos y causas psicoldgicas.
Debido a la similitud de las manifestaciones es
comun que pacientes con CPNE sean
catalogados como epilépticos llegando a
recibir tratamiento inadecuado. Resulta adn
mas complejo teniendo en cuenta el hecho de
qgue la epilepsia es un factor de riesgo para
sufrir CPNE, y que un 10% de los pacientes con
CPNE pueden tener ademas epilepsia.

Esta condicidon predomina en la segunda y
tercera década de vida, pero puede
presentarse desde la nifiez hasta la tercera
edad. Un 75% son mujeres, un 70% padece de
otro trastorno psicégeno, y un 70% tiene
antecedente de algtin trauma (de indole sexual
hasta en un 40%).

La frecuencia de eventos es mayor que en
pacientes con epilepsia, tanto asi que ingresos
hospitalarios recurrentes con aparente estado
epiléptico, asi como crisis de frecuencia diaria
sugieren CPNE. Situaciones dificiles y
estresantes son reportadas como gatillantes
en algunos casos. Otros gatillantes descritos
son: situaciones médicas como examenes

imagenoldgicos o  consultas, cirugia,
recuperacion anestésica, y trauma fisico.

Algunos elementos semioldgicos de las

crisis orientan a CPNE por sobre crisis
epiléptica. La duracidn de las primeras es
mayor, siendo muy sugerentes aquellas que
duran mas de 10 minutos. Los patrones
clinicos mas comunes son:

1. Tipo “convulsivo o golpeteo”, donde
hay pérdida de respuesta al entorno
con movimientos variables de
extremidades, tronco y cabeza (con
temblor fino o grueso).

2. Tipo
pseudosincope, con caida inmovilidad,

desmayo, catatonico o
ojos cerrado y ausencia de respuesta.

3. Tipo “dialéptica” o “ausencia” con

desconexién del medio.

Movimientos fuera de fase y movimientos
cefdlicos de lado a lado, especialmente con
temblor (coordinando actividad agonista y
antagonista) son sugerentes de CPNE.
También lo es la frecuencia sin cambios en
todo momento y la amplitud variable. Las
vocalizaciones en CPNE ocurren durante y
después de las crisis y pueden ser complejas,
con contenido afectivo, mientras en epilepsia
ocurren al inicio, son primitivas y no contiene
expresion emocional. Por otro lado, historia de
incontinencia urinaria y lesion fisica son
pobres discriminadores, asi como lo es el



hecho de que los eventos sean estereotipados.
Las convulsiones reportadas en el suefio no
apoyan al diagndstico de crisis epiléptica, salvo
gue sean exclusivas del suefio. Pese a todo lo
anterior, los elementos semiolégicos
individuales no son confiables como
discriminadores diagndsticos. En lugar de ello,
el diagndstico de CPNE requiere consistencia
interna neuroldgica y psiquiatrica.

La mejor confirmacidn diagndstica de
CPNE es la grabacién de eventos
simultdaneamente en video y EEG, con ausencia
de anormalidades al EEG. Es importante que
los sucesos sean aquellos reconocidos por
testigos como los mismos que ocurren
habitualmente. La mayoria de los pacientes
presenta eventos de CPNE las primeras horas
del examen; si esto no ocurre, pueden usarse
técnicas de sugestidn, aunque en la actualidad
se desaconsejan por ser cuestionables
éticamente y poner en riesgo el vinculo médico
- paciente (salvo que el paciente sea
previamente informado). Existen  dos
situaciones en las cuales el mMVEEG debe ser
interpretado con cautela dada la posibilidad de
no evidenciar actividad ictal: en eventos
clinicamente compatibles con crisis focal
simple, y en aquellas compatible con crisis
hipermotora por epilepsia del I6bulo frontal.

Dentro de un abanico de pruebas de
apoyo diagndstico estudiadas, la Unica que
cuenta con validez estadistica para su uso
clinico es el aumento de prolactina 2 veces

Referencias

sobre el basal 10 a 20 minutos tras el inicio del
evento.

En base a la suma de evidencia clinica
y electrofisiolégica, es posible hacer el
diagnodstico con distinto nivel de certeza
(posible, probable, clinicamente establecido o
documentado), siendo el diagndstico
documentado el con mayor grado certeza, el
cual se configura con la suma de evento con
semiologia tipica presenciado por un clinico
experimentado durante el mVEEG mas
ausencia de actividad epileptiforme en mVEEG
antes, durante o después del evento tipico.

La ausencia de evento sin correlato ictal
durante un mVEEG de 5 dias no tiene el valor
predictivo negativo suficiente para descartar
epilepsia; la Unica evidencia realmente fuerte
es la ausencia de crisis epilépticas sin uso de
farmacos antiepilépticos.

El tratamiento incluye varias aristas,
partiendo por la entrega adecuada del
diagndstico, siguiendo con evaluacion
psiquidtrica, psicoterapia, adecuado manejo
farmacolégico y de comorbilidades. Lo
anterior tiene relaciéon directa con el
prondstico; lamentablemente, menos del 40%
de pacientes con reciente diagndstico logran
estar libres de crisis a los 5 afos.
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Epilepsia en preguntas
¢Qué consideraciones hay que tener para descontinuar el tratamiento antiepiléptico en pacientes
con epilepsia en remision?

Dentro de las razones que existen para considerar la descontinuacidon un tratamiento
antiepiléptico se encuentran la significativa tasa de efectos adversos (experimentados por hasta un
88% de los pacientes), las interacciones farmacoldgicas con otros farmacos, y el costo del
tratamiento.

La decisién de continuar o detener un tratamiento antiepiléptico requiere una evaluacion
individualizada de riesgos y beneficios. El principal riesgo de cesar el tratamiento es la recurrencia
de crisis que ocurre en un 26-63% de casos dependiendo de la poblacién de pacientes estudiada, el
cual es especialmente alto los primeros 6 a 12 meses tras la descontinuacidn, pero persiste elevado
por muchos anos. La recurrencia puede tener consecuencias fisicas, psicoldgicas y sociales
devastadoras.

Factores asociados a un riesgo aumentado de recurrencia son epilepsia de larga duracién,
corto intervalo libre de crisis, cuadro iniciado a edad > 25 afios, historia de convulsiones febriles,
mas de 10 convulsiones antes de la remisién, no sufrir de un sindrome epiléptico auto limitado (por
ejemplo, epilepsia Rolandica), haber sufrido retraso del desarrollo, y tener anormalidades en EEG
previo a la suspensién. Un estudio retrospectivo(2) de 256 pacientes con epilepsia generalizada
idiopatica con al menos 20 afios de seguimiento concluydé que 2/3 del grupo de pacientes con
menos de 5 afios de remisidn tuvo recaida vs 1/3 de recaida con mas de 5 afios de remision.

Factores asociados a buen prondstico son la corta duracién del cuadro, largo intervalo libre
de crisis, uso de uno o bajo nimero de antiepilépticos, bajo nimero de crisis antes de la remision,
ausencia de historia de crisis focal, y ausencia de anormalidades en EEG previo a la suspension.

Pese a lo anterior, la decisiéon de descontinuar un tratamiento siempre debe ser discutida
con el paciente, tomando en cuenta sus preferencias, intereses e inquietudes. A modo de ejemplo,
en un estudio mds de la mitad de los pacientes prefiriéd continuar su tratamiento antiepiléptico
después de 2 afios libres de crisis. Es necesario tener en cuenta elementos como el permiso para
conducir vehiculos motorizados, la ansiedad que puede provocar en el paciente, y otros beneficios
que otorgan algunos farmacos antiepilépticos (antimigrafiosos, estabilizadores del 4nimo).

En cuanto a la velocidad de descontinuacion del tratamiento, no existe claridad respecto a
cual seria la éptima. Una revision sistematica actualizada de Cochrane Library (3) concluyé que
debido a la muy baja certeza de evidencia los estudios disponibles, se requieren mayores estudios
para definir una razén de suspension dptima de farmacos antiepilépticos tanto en nifios como en
adultos. Dado que probablemente son muchos los factores que influyen, el neurdlogo deberia
realizar un esquema individualizado en base a las caracteristicas y preferencias propias del
paciente.

En resumen, la decisién de descontinuar un tratamiento antiepiléptico es compleja y no
existe una formula universal para ello; requiere de tener en consideraciéon multiples variables, que
incluyen particularidades propias del paciente, del entorno social y de la experiencia del médico.
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