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RESUMEN

La Liga Internacional contra la Epilepsia (ILAE) presenta una clasificacion
operacional revisada de los tipos de crisis. El propdsito de tal revision es reconocer
que algunos tipos de crisis pueden tener tanto un inicio focal como generalizado,
permitir la clasificaciéon cuando el inicio no es observado, incluir algunos tipos de
crisis faltantes, y adoptar términos mas transparentes. Ya que el conocimiento
actual es insuficiente para plantear una clasificacion cientificamente fundamentada,
la Clasificacion de 2017 es operacional (practica) y se basa en la Clasificacion de
1981, extendida en 2010. Los cambios incluyen lo siguiente: (1) "parcial" es
reemplazado por "focal"; (2) la conciencia se usa como un clasificador de crisis
focales; (3) los términos discognitiva, parcial simple, parcial compleja, psiquica, y
secundariamente generalizada son eliminados;(4) los nuevos tipos de crisis focales
incluyen automatismos, detencién del comportamiento, hiperquinética, autonémica,
cognitiva y emocional; (5) atdnica, clonica, espasmo epiléptico, mioclénica y crisis
ténicas pueden ser de inicio focal o generalizado; (6) crisis focal a bilateral ténica —
clonica reemplaza la crisis secundariamente generalizada; (7) nuevos tipos de crisis
generalizadas son ausencia con mioclonia palpebral, ausencia mioclonica,
mioclénica-atonica, mioclonica-tonica-clonica; y (8) las crisis de inicio desconocido
pueden tener caracteristicas que aun permitan clasificarlas. La nueva clasificacion
no representa un cambio fundamental, pero permite una mayor flexibilidad y
transparencia al denominar los tipos de crisis.

PALABRAS CLAVE: Clasificacion, Crisis, Focal, Generalizada, Epilepsia,
Taxonomia.

La Liga Internacional contra la Epilepsia (ILAE), a través de la Comision de
Clasificacion y Terminologia, ha desarrollado un trabajo de clasificacion de las crisis
y epilepsias. Siguiendo la propuesta de reorganizaciéon en 2010,? mayores

aclaraciones han sido discutidas y se ha solicitado comentarios de la comunidad.



Un &rea que requirid mayor elucidacion fue la organizacion de los tipos de crisis. Se
establecio un Grupo de Trabajo de Clasificacion de tipos de Crisis en el 2015 para
preparar recomendaciones para la clasificacion de los tipos de crisis, que se
resumen en este documento. Un documento complementario guia el uso de la

clasificacion prevista.

Las descripciones de los tipos de crisis se remontan al menos a la época de
Hipdcrates. Gastaut®* propuso una clasificacion moderna en 1964. Se pueden
considerar diversos marcos basicos para la clasificacion de crisis. Las
manifestaciones de ciertas crisis son especificas de la edad y dependen de la
maduracion del cerebro. Las clasificaciones anteriores se han basado en la
anatomia, con crisis de inicio temporal, frontal, parietal, occipital, diencefalico, o
tronco encefélico. La investigacion moderna cambié nuestra vision de los
mecanismos fisiopatologicos involucrados y ha demostrado que la epilepsia es una
enfermedad de redes y no solo un sintoma de anormalidades cerebrales locales.®
Desde la perspectiva de las redes, las crisis podrian surgir de redes neocorticales,
talamocorticales, limbicas y del tallo cerebral. A pesar de que nuestra comprension
de redes de las crisis esta evolucionando rapidamente,® ain no es suficiente para
servir como base para la clasificacion de las crisis. En 1981, una Comision de la
ILAE dirigida por Dreifuss y Penry’ evaluaron cientos de registros de Video
Electroencefalogramas (Video-EEG) para desarrollar recomendaciones que
dividieran las crisis en aquellas de inicio parcial y generalizado, crisis parciales
simples y complejas, y varios tipos especificos de crisis generalizadas. Esta
clasificacion sigue siendo ampliamente utilizada en la actualidad, con revisiones de
la terminologia y clasificacion de las crisis y epilepsias por la ILAE,28*y con ideas,
modificaciones y criticas sugeridas por otros.>?4 Optamos por no desarrollar una
clasificaciéon basada unicamente en el comportamiento observado. A cambio, como
refleja la practica clinica, la clasificacion de 2017 es interpretativa, lo que permite el
uso de datos adicionales para clasificar los tipos de crisis.

La intencion de los reportes de 2001%? y 2006*2 sobre la reclasificacion fue para



identificar entidades de diagndstico Unicas con implicaciones etiolégicas,
terapéuticas y prondsticas, por lo tanto cuando no fuese posible hacer un
diagnéstico sindrémico, la terapia y el prondéstico se basarian en el tipo de crisis. Tal
clasificacion permitiria agrupar razonablemente cohortes de pacientes para el
descubrimiento de etiologias, incluyendo factores genéticos, investigacion de los
mecanismos fundamentales, redes involucradas y ensayos clinicos. ElI Grupo de
Trabajo de Clasificacién de los Tipos de Crisis de la ILAE (en lo sucesivo llamado
“Grupo de Trabajo”), eligié usar la frase “clasificacion operacional”, porque es
imposible en este momento basar una clasificacion completamente en la ciencia de
la epilepsia. En ausencia de una completa clasificacion cientifica, el Grupo de
Trabajo eligid usar la organizacion basica iniciada en 1981 y posteriormente

modificada’? como punto de partida para la clasificacién operacional revisada.

Puntos Clave

-La ILAE ha elaborado una clasificacién revisada de los tipos de crisis; la
clasificacion es operacional y no estd basada en los mecanismos
fundamentales.

-Las razones para la revision incluyen: claridad de la nomenclatura, posibilidad
para clasificar algunos tipos de crisis tanto como focales o generalizadas, y
aquellas de inicio desconocido

-Las crisis estan divididas en focales, generalizadas y de inicio desconocido,
con subcategorias de motoras y no motoras, y para las crisis focales sin y con
alteracion del nivel de conciencia.

METODOS

¢, Qué es un tipo de crisis?



Una crisis se define como “la aparicion transitoria de signos y / o sintomas
debido a una actividad neuronal excesiva o sincronica en el cerebro”.?® La primera
tarea del clinico es determinar si un evento tiene las caracteristicas de una crisis
epiléptica y no es uno de los tantos imitadores de crisis.?® El proximo paso es la

clasificacion en un tipo de crisis.

El Grupo de Trabajo define operacionalmente un tipo de crisis como una
agrupacion util de las caracteristicas de las crisis para fines de comunicacion en
atencion clinica, docencia e investigacion. La mencion de un tipo de crisis debe traer
a la mente una entidad especifica, aunque a veces con subcategorias y variaciones
en una de ellas. Las decisiones deben ser tomadas por las partes interesadas para
resaltar las caracteristicas de las crisis que son utiles para propésitos especificos.
Tales partes interesadas incluyen pacientes, familiares, profesionales meédicos,
investigadores, epidemidlogos, educadores meédicos, investigadores clinicos,
pagadores de seguro, agencias reguladoras, grupos de defensa y reporteros
médicos. Los grupos operacionales (practicos) pueden ser derivados por aquellos
con intereses especificos. Un farmacologo, por ejemplo, podria elegir agrupar las
crisis por eficacia de medicamentos. Un investigador haciendo un ensayo clinico
podria considerar las crisis como discapacitantes o no discapacitantes. Un cirujano
podria agrupar por anatomia para predecir la elegibilidad y probable éxito de la
terapia quirdrgica. Un médico especialista en unidad de cuidados intensivos con
pacientes predominantemente inconscientes, podria agrupar las crisis de acuerdo
al patron de EEG.?’ El principal objetivo de esta clasificacién es proporcionar un
marco de comunicacién para uso clinico. Los tipos de crisis son relevantes para la
practica clinica en humanos; mientras que, se reconoce que los tipos de crisis en
otras especies, experimentales y naturales, pueden no reflejarse en esta
clasificacién. Un objetivo era hacer la clasificacion comprensible para los pacientes
y familiares, y ampliamente aplicable a todas las edades, incluyendo neonatos. La
Comision de Clasificacion y Terminologia de la ILAE reconoce que las crisis en el
neonato pueden tener manifestaciones motoras o0 bien, poca o0 ninguna
manifestacion conductual. Un Grupo de Trabajo de Crisis Neonatales esta

trabajando para desarrollar una clasificacion de las crisis neonatales. La



clasificacion de crisis 2017 no es una clasificacion de patrones
electroencefalogréficos ictales o interictales. El principio del Grupo de Trabajo de
Tipos de Crisis fue una referencia de Albert Einstein, “hacer las cosas tan simples

como sea posible, pero no mas simple”.

Motivacion para el cambio

Adaptarse a un cambio de la terminologia puede ser un esfuerzo y requiere
ser motivado por una justificacién racional. La clasificaciéon de tipos de crisis es
importante por varias razones. Primero, la clasificacién se convierte en un esquema
en todo el mundo para la comunicacion entre los médicos que atienden a personas
con Epilepsia. En segundo lugar, la clasificacién permite agrupar a los pacientes
para un tipo de tratamiento. Algunas agencias reguladoras aprueban medicamentos
o dispositivos indicados para tipos especificos de crisis. Una nueva clasificacion
debe corresponderse adecuadamente a las indicaciones existentes para el uso de
medicamentos o dispositivos. En tercer lugar, la agrupacion por tipo de crisis podria
proporcionar un enlace Util a sindromes o etiologias especificos, por ejemplo, al
observar una asociacion entre crisis gelasticas y hamartoma hipotaldmico o
espasmos epilépticos con esclerosis tuberosa. En cuarto lugar, la clasificacion
permite a los investigadores centrar mejor sus estudios en los mecanismos de los
diferentes tipos de crisis. En quinto lugar, una clasificacion proporciona palabras a
los pacientes para describir su enfermedad. Las motivaciones para revisar la
Clasificacion de las Crisis de 1981 se enumeran a continuacion:

1. Algunos tipos de crisis, por ejemplo, crisis tonicas o espasmos epilépticos,
pueden tener un inicio focal o generalizado.
2. La falta de conocimiento acerca del inicio de una crisis hace que ésta sea

inclasificable y dificil de discutir con el sistema de 1981.

3. Las descripciones de crisis de forma retrospectiva a menudo no especifican
el nivel de conciencia o si la misma esta preservada o alterada, aunque

primordial para muchas crisis, es un concepto complicado.



4. Algunos términos en uso actual no tienen altos niveles de aceptacion por la
comunidad o comprension publica, como: “psiquico”, “parcial”, “parcial

simple”, “parcial complejo” y “discognitivo”.

5. Algunos tipos importantes de crisis no estan incluidos.

RESULTADOS
Clasificacion de los tipos de crisis
La Figura 1 representa la Clasificacion Operacional Basica y la Figura 2 la
Clasificacion Extendida de los tipos de crisis ILAE 2017. Ambas figuras representan
la misma clasificacion, la sintesis de las subcategorias forma la version basica. El
uso de una versus la otra depende del grado del detalle deseado. Las variaciones
individuales de la crisis pueden agregarse a los tipos de crisis segun el nivel de

conciencia.

Estructura de la clasificacion

El cuadro de clasificacion es columnar, pero no jerarquico (lo que significa
gue los niveles pueden omitirse), por lo que las flechas se omiten intencionalmente.
La clasificacibn de las crisis comienza con la determinacion de si las
manifestaciones iniciales son focales o generalizadas. El inicio puede ser
indetectable o no estar claro, en cuyo caso la crisis se denomina de inicio
desconocido. Las palabras “focal” y “generalizada” al principio del nombre de la
crisis significa el inicio focal o generalizado de la misma.

Para las crisis focales, el nivel de conciencia puede ser incluido en el tipo
de crisis. La conciencia es solo una caracteristica, potencialmente importante de
una crisis, pero ésta es de suficiente importancia practica para justificar su uso como
clasificador de las crisis. Conciencia preservada significa que la persona es
consciente de si mismo y del entorno durante la crisis, incluso si esta inmovil. Una
crisis focal con conciencia preservada (con o sin cualquier clasificador subsiguiente)
corresponde al término anterior “crisis parcial simple”. Una crisis focal con
conciencia alterada (con o sin clasificadores posteriores) corresponde al término

anterior “crisis parcial compleja”. Una crisis focal con conciencia alterada significa



que existe una alteracion de la conciencia en cualquier parte del desarrollo temporal
de la crisis. Ademas, las crisis focales se diferencian en aquellas que al inicio
presentan signos motores y no motores. Si ambos signos motores y no motores
estan presentes al inicio de la crisis, los signos motores generalmente dominaran
en la denominacion de la crisis, a menos que los signos y sintomas no motores sean
mas prominentes que los motores (por ejemplo, sensoriales).

Opcionalmente se pueden caracterizar de manera mas amplia las crisis
focales con conciencia preservada o con conciencia alterada, de acuerdo al inicio
por uno de los sintomas motores 0 no motores enunciados previamente, resaltando
el signo o sintoma mas prominente, como por ejemplo crisis focal con conciencia
alterada con automatismo. Las crisis deberian ser clasificadas de acuerdo al primer
signo motor o no motor, excepto en una crisis focal con detencion del
comportamiento, en la que el cese de actividad es la caracteristica dominante
durante la crisis, y cualquier alteracion significativa del nivel de conciencia durante
la crisis hace que una crisis focal sea clasificada como crisis focal con conciencia

alterada.



Clasificacion de los Tipos de Crisis, Versién Basica ILAE 2017

[ Inicio Focal ] [ Inicio Generalizado ] Inicio Desconocido ]
— — ~ 4
Conciencia Conciencia Motor Motor
preservada* alterada* Ténica— Clénica Ténica— Cldnica
y, Otro Motor Otro Motor
No motor No motor
) \.
2 (Ausencia)
Inicio Motor

Inicio No motor

Focal a
Ténica - Cldnica

bilateral

/

[ No Clasificada’ ]

Figura 1. Clasificacion Operacional Basica de los tipos de crisis, ILAE 2017.

!Definiciones, otros tipos de crisis y descriptores estan listados en el articulo que incluye
términos y glosario. ?Debido a la informacién inadecuada o imposibilidad de ubicar en las
otras categorias de tipos de crisis.



Clasificacion Operacional de los Tipos de Crisis, Version Extendida ILAE 2017

[ Inicio Focal ] [ Inicio Generalizado ] [ Inicio Desconocido ]
Conciencia Conciencia ﬂnotora \
preservada alterada Ténica clénica
Clonica T8 ‘Motgrr .
. onica— Llonica
mnicio motor \ Eir;lzfénica Otro Motor
. . L No motor
AuFoma;smos Mioclénica-tonica- Detencién del
)(ﬂ':\::t,)n‘lca clonica comportamiento
omea Mioclénica-aténica
Espasmo epiléptico Aténica
Hiperquinetica Espasmo epiléptico
Mlqclonlca [ No Clasificada® ]
Tonica No motora
. (ausencia)
Inicio no motor Tipica
Autonodmica Atipica
Detencion del Mioclénica
comportamiento Mioclonia
© palpebral
Cognitiva \ /
Emocional
\Sensorial /
Focal a bilateral

Tonica - Clénica

Figura 2. Clasificacién Operacional Extendida de los tipos de crisis, ILAE 2017. La
siguiente clasificacion deberia guiar la seleccion del tipo de crisis. Para las crisis focales, especificar
el nivel de alteracién de conciencia es opcional. Conservar el nivel de conciencia quiere decir que la
persona tiene conciencia de si misma y de su entorno durante la crisis. Una crisis focal sin alteracion
del nivel de conciencia corresponde al término previo de crisis parcial simple. Una crisis focal con
alteracion del nivel de conciencia corresponde al término previo de crisis parcial compleja, y se refiere
a la alteracion del nivel de conciencia durante cualquier parte de la crisis. Las crisis focales sin y con
alteracion del nivel de conciencia, opcionalmente pueden caracterizarse por uno de los sintomas de
inicio motor o no motor, reflejando el primer signo o sintoma prominente en la crisis. Las crisis deben
ser clasificadas por la manifestaciéon mas temprana y prominente, excepto cuando la crisis sea por
detencion del comportamiento en la cual el cese de actividad es la manifestacion dominante durante
la crisis. Denominar una crisis focal puede omitir mencionar la alteracién del nivel de conciencia
cuando este aspecto no es aplicable o no conocido, y en ese caso, se clasificaria la crisis
directamente como de inicio motor o no motor. Las crisis aténicas y los espasmos epilépticos
usualmente no tienen un nivel de conciencia especificado. Las crisis cognitivas implican alteracion
del lenguaje y otras funciones cognitivas con manifestaciones positivas como el déja wvu,
alucinaciones, ilusiones o distorsiones de la percepcidn. Las crisis emocionales involucran ansiedad,
miedo, alegria, y otras emociones, 0 apariencia de afecto sin emociones subjetivas. Una ausencia
es atipica porque el inicio y culminacion son lentos o hay cambios significativos en el tono lo cual es
respaldado por el registro de la descarga atipica punta-onda lenta en el EEG. Una crisis puede estar
en la categoria de no clasificada debido a inadecuada informacién o imposibilidad de ubicarla en las
otras categorias de tipos de crisis. En el articulo que incluye términos y glosario se enumeran las



definiciones y otros tipos de crisis y descriptores 2. El grado de alteracién del nivel de conciencia
usualmente no esta especificado.  Debido a informacion inadecuada o imposibilidad de ubicar en
las otras categorias de tipos de crisis.

La clasificacion de acuerdo al inicio de la crisis tiene una base anatémica, mientras
que la clasificacibn de acuerdo al nivel de conciencia tiene una base
comportamental, justificada a través de la importancia practica de la alteracion del
nivel de conciencia. Ambos métodos de clasificacion estan disponibles y pueden ser
usados en conjunto. Una breve detencién del comportamiento al comienzo de una
crisis a menudo es imperceptible, por lo que no es utilizado como un clasificador a
menos que sea dominante durante toda la crisis. El clasificador mas antiguo
(anatdbmico) no sera necesariamente la caracteristica comportamental mas
significativa de una crisis. Por ejemplo, una crisis puede comenzar con miedo y
progresar a una vigorosa actividad clonica focal que provoque una caida. Esta crisis
seguira siendo una crisis focal emocional (con o sin conciencia alterada), pero la

descripcion en texto libre de las otras caracteristicas seria de gran utilidad.

El nombre de una crisis focal puede omitir mencionar el nivel de conciencia
cuando éste no sea aplicable o bien sea desconocido. De este modo, se clasifica la
crisis directamente de acuerdo a las caracteristicas de inicio motoras o no motoras.
Los términos de inicio motor o de inicio no motor pueden omitirse cuando un término
subsiguiente genere un nombre que no sea ambiguo para la crisis.

La clasificacion de una crisis individual puede detenerse en cualquier nivel de
clasificacion: una “crisis de inicio focal” o “inicio generalizado”, sin otro descriptor, o
una “crisis focal sensorial”, “crisis focal motora”, “crisis focal tonica” o “crisis focal
con automatismo” y asi sucesivamente. Se permiten descriptores adicionales, y su
uso puede depender de la experiencia y los propésitos de la persona que clasifica
la crisis. Los términos de inicio focal y de inicio generalizado tienen el propésito de
agrupar. Ninguna inferencia es hecha en que cada tipo de crisis existe en ambos
grupos; incluir crisis de ausencia en la categoria de inicio generalizado no implica la

existencia de crisis “focal tipo ausencia”.



Cuando la primacia de un sintoma o signo clave frente a otro no esté claro,
la crisis puede ser clasificada en un nivel superior, con términos descriptores
adicionales de la semiologia relevante de la crisis en particular. Se pueden adjuntar
opcionalmente en la descripcion de las crisis, cualquier signo o sintoma en los
términos de descriptores sugeridos y enumerados, pero estas descripciones no

modifican el tipo de crisis.

El tipo de crisis “focal a bilateral tonica-clénica” es un tipo especial de crisis,
correspondiente a la frase “inicio parcial con generalizacion secundaria” de la
clasificacion de 1981. Focal a bilateral tonica-clonica refleja el patron de
propagaciéon de una crisis, mas que un tipo Unico de crisis, pero esta es una
presentacion tan frecuente e importante que la categorizacion separada se
mantuvo. El término “focal a bilateral” en lugar de “secundariamente generalizada”
se utilizé para distinguir aiin mas el inicio focal de la crisis del inicio generalizado de
una crisis. El término “bilateral” es utilizado como patrén de propagacion, y

“generalizado” para crisis que involucran redes bilaterales desde el inicio.

La actividad epiléptica se propaga a través de redes cerebrales, algunas
veces con incertidumbre sobre si el evento es una crisis Unica 0 una serie de
multiples crisis que comienzan en diferentes redes (“multifocal”). Una crisis focal
Unica puede presentarse con multiples manifestaciones clinicas como resultado de
su propagacion. El clinico debera determinar (por observacion de la evolucién
continua o estereotipada de una crisis a otra), si un evento es una crisis focal Unica
o una serie de crisis diferentes. Cuando una crisis focal Unica presenta una
secuencia de signos y sintomas, entonces la crisis es denominada segun el signo o
sintoma inicial mas prominente, reflejando la practica clinica usual en la
identificacion del foco o red de inicio de la crisis. Por ejemplo, una crisis que inicia
con incapacidad subita para entender el lenguaje, seguida por alteracion de
conciencia y sacudidas clonicas en el brazo izquierdo, seria clasificada como una
“crisis focal (inicio no motor) cognitiva con alteracién de conciencia” (que progresa

a sacudidas clonicas en el brazo izquierdo). Los términos entre paréntesis son



opcionales. El tipo de crisis formal en este ejemplo es determinado por el inicio no
motor cognitivo y la presencia de alteracion de conciencia durante cualquier etapa
de la crisis.

Las crisis generalizadas estan divididas en crisis motoras y no motoras
(ausencias). Las siguientes subdivisiones son similares a la clasificacion de 1981,
con la adiciébn de crisis mioclonica-aténica, comun en la epilepsia con crisis
mioclénicas-aténicas (Sindrome de Doose?®), crisis mioclénica-ténica-clonica
comun en la epilepsia mioclénica juvenil,>® ausencia mioclénica,* crisis de ausencia
con mioclonia palpebral observada en el sindrome descrito por Jeavons y otros.3!
Las manifestaciones generalizadas de una crisis pueden ser asimétricas, siendo
dificil distinguirla de una crisis de inicio focal. La palabra “ausencia”’ tiene un
significado comuan, pero “mirada ausente” no es sinénimo de crisis de ausencia, y la
detencion de actividad también ocurre en otros tipos de crisis.

La clasificacion de 2017 permite agregar de una manera limitada un
namero de calificadores para las crisis de inicio desconocido, con el fin de
caracterizarlas mejor. Las crisis de inicio desconocido pueden ser referidas por la
Unica palabra “no clasificadas” o con caracteristicas adicionales, incluyendo motora,
no motora, ténica-clonica, espasmo epiléptico, detencién del comportamiento. Un
tipo de crisis de inicio desconocido puede clasificarse posteriormente como de inicio
focal o generalizado, pero cualquier manifestacién asociada (gj., ténica-clonica) de
la crisis previamente no clasificada se continuard aplicando. En este sentido, el
término “inicio desconocido” es una forma de ubicar la crisis por desconocimiento y

no constituye una caracteristica de la misma.

Razones para las decisiones

La terminologia de los tipos de crisis es disefiada para ser de utilidad en la
comunicacion de las caracteristicas cardinales de las crisis y para servir como uno
de los componentes clave de la clasificacion mas grande para las epilepsias, la cual
estd siendo desarrollada por un grupo separado del Grupo de Trabajo de
Clasificacion de la ILAE. El marco basico de clasificacion de crisis utilizado desde

1981 se ha mantenido.



Focal versus parcial

En 1981, la Comisién declino la designacion como “focal” de una crisis que
pudiera involucrar todo un hemisferio, de modo que se prefirié el término “parcial’”.
La terminologia de 1981 se anticip6 de algin modo al énfasis moderno sobre redes,
no obstante el término “parcial” trasmite un sentido de parte de una crisis, mas que
una localizacion o sistema anatémico. El término “focal” es mas comprensible en

términos de localizacién de inicio de una crisis.

Focal versus generalizada

En 2010! la ILAE definié focal como “originada en redes limitadas a un
hemisferio. Estas redes pueden estar localizadas discretamente o tener una
distribucion mas amplia. Las crisis focales pueden originarse en estructuras
subcorticales”. Las crisis generalizadas desde el inicio se definieron como
“originadas en algun punto, y rapidamente involucran redes distribuidas
bilateralmente”. Clasificar una crisis como aparentemente de inicio generalizado no
descarta un inicio focal no documentado por las limitaciones de nuestros métodos
clinicos actuales, pero esto es mas una cuestion de corregir el diagnostico que de
clasificacion. Ademas, las crisis focales pueden involucrar rapidamente redes
bilaterales, mientras que la clasificacion se basa en el inicio unilateral. Para algunos
tipos de crisis, por ejemplo los espasmos epilépticos, la distincion de un inicio focal
versus generalizado puede requerir un estudio cuidadoso de monitoreo video-EEG,
o el tipo de inicio puede ser desconocido. Una distincion entre inicio focal y
generalizado es practico, y puede cambiar con los avances en la capacidad de
caracterizar el inicio de las crisis.

La focalidad del inicio de las crisis se puede inferir por el patrén de
coincidencia con crisis conocidas de inicio focal, incluso cuando la focalidad no esta
estrictamente clara en términos de las manifestaciones observadas. Una crisis es
focal, por ejemplo, cuando ésta comienza con déja vu y luego progresa a pérdida

de conciencia y de la capacidad de respuesta, chasquido de labios y frote de las



manos por un minuto. No hay nada intrinsecamente “focal” en la descripcion, pero
el monitoreo video-EEG de innumerables crisis similares ha demostrado
previamente el inicio focal. Si se conoce el tipo de epilepsia, se puede presumir el
inicio de la crisis incluso cuando ésta no sea observada; por ejemplo, una crisis de
ausencia en una persona conocida con epilepsia de ausencia juvenil.

Los médicos han sido conscientes desde hace tiempo, que las llamadas crisis
generalizadas, por ejemplo una crisis de ausencia con actividad punta onda
generalizada en el EEG, no se manifiesta por igual en todas las partes del cerebro.
El Grupo de Trabajo hizo hincapié en el concepto de bilateral, en lugar de
generalizada, involucrando algunas crisis, ya que las crisis pueden ser bilaterales
sin comprometer todas las redes cerebrales. Las manifestaciones bilaterales no
necesariamente son simétricas. El término “focal a bilateral tonica-clonica” sustituy6
a “secundariamente generalizada”. El término “generalizado” se mantuvo para las

crisis generalizadas desde el inicio.
Inicio desconocido

Los médicos suelen escuchar sobre el inicio no observado de las crisis
tonica-clonicas. Quizas, el paciente estaba dormido, solo, o los observadores
estaban muy distraidos por las manifestaciones de la crisis para percatarse de las
caracteristicas focales. Deberia haber una oportunidad para clasificar
provisionalmente estas crisis, incluso en ausencia de conocimiento sobre su origen.
El Grupo de Trabajo, por lo tanto, sugirié una descripcion mas detallada de las crisis
de inicio desconocido, cuando se observan caracteristicas clave durante el curso de
la crisis, tales como la actividad tonica-clonica o la detencion del comportamiento.
El Grupo de Trabajo recomienda clasificar una crisis como de inicio focal o
generalizado solo cuando haya un alto grado de confianza (ej., = 80%, elegido
arbitrariamente para que coincida con el error beta usualmente permitido) en la
exactitud de la determinacidn, de lo contrario, la crisis debe permanecer sin clasificar

hasta que la informacién esté disponible.

Puede que sea imposible clasificar una crisis, ya sea debido a informacién

incompleta o por la naturaleza inusual de ésta, en cuyo caso se denomina crisis no



clasificada. La categorizaciébn como no clasificada deberia ser utilizada solo para la
situacion excepcional en la que el clinico confia que el evento es una crisis, pero no

puede clasificarla.
Conciencia y reactividad

La clasificacion de 1981 y la revision de 2010,°32 sugirieron una distincion
fundamental entre las crisis con pérdida o alteracion de la conciencia y aquellas sin
alteracion de la misma. Se considera que desde el punto de vista practico, las crisis
con alteracion de la conciencia deben ser abordadas de manera diferente a aquellas
con la conciencia preservada, basados en una clasificacion sobre la conciencia (0
una de sus funciones relacionadas), por ejemplo, con relacion a permitir conducir
en adultos o interferir con el aprendizaje. La ILAE decidié mantener la alteracién de
la conciencia como un concepto clave en el grupo de las crisis focales. Sin embargo,
la conciencia es un fenémeno complejo, con componentes subjetivos y objetivos.3?
Se han descrito multiples tipos diferentes de conciencia para las crisis.3* Los
marcadores sustitutos®>37 para la conciencia generalmente comprenden el sentido
del yo como distinto de los demés. La clasificacion de 1981 menciona
especificamente la conciencia y la capacidad de respuesta, pero no la memoria del

evento.

La determinacion retrospectiva del nivel de conciencia puede ser dificil. Un
observador no entrenado podria suponer que una persona debe estar en el suelo,
inmovil, inconsciente e indiferente (por ejemplo, “desmayado”) para que una crisis
muestre una conciencia alterada. El Grupo de Trabajo adoptdé el nivel de
perceptividad (“awareness”) como un marcador sustituto relativamente simple para
la conciencia. La “conciencia preservada” se considera una abreviatura de “crisis
sin alteracion de la conciencia durante el evento”. Empleamos una definicion
operacional de conciencia como conocimiento del yo y del entorno. En este
contexto, la conciencia se refiere a la percepcion o el conocimiento de los eventos
qgue ocurren durante una crisis, no al conocimiento de si se produjo una crisis. En
varios idiomas, “percepcién alterada” se traduce como “inconsciente”, en cuyo caso

cambiar la designacion de crisis “parcial compleja” por “conciencia alterada”



enfatizara la importancia de la conciencia, al colocar a su sustituto directamente en
el titulo de la crisis. En espafiol, “crisis focal con conciencia preservada’ es mas
corto que “crisis focal sin alteracion de la conciencia” y posiblemente sea mejor
entendido por los pacientes. Como cuestion practica, la conciencia preservada
generalmente incluye la presuncion de que la persona que tiene la crisis mas tarde
puede recordar y validar haber conservado la conciencia; de lo contrario, se puede
suponer una alteracion de la misma. Excepcionalmente pueden ocurrir crisis con
amnesia epiléptica transitoria aislada con conciencia preservada 3 pero la
clasificacion de una crisis amnésica como una crisis focal con conciencia
preservada requeriria su clara documentacion por parte de observadores
meticulosos. La conciencia sin especificar, podria obviarse cuando el nivel de

conciencia no puede ser determinado.

La capacidad de respuesta puede o no verse comprometida durante una
crisis focal.®® La capacidad de respuesta no equivale a conciencia o reactividad, ya
que algunas personas estan inmovilizadas y, por consiguiente, no responden
durante una crisis, pero aun son capaces de observar y recordar su entorno.
Ademas, la capacidad de respuesta a menudo no se prueba durante las crisis. Por
estas razones, la capacidad de respuesta no se eligi6 como una caracteristica
principal para la clasificacion de las crisis, aunque puede ser util para clasificar la
crisis cuando puede evaluarse, y el grado de respuesta puede ser relevante por el
impacto de una crisis. El término “discognitivo” no se incluydé en la clasificacion
actual como sin6énimo de “parcial compleja” debido a la falta de claridad,
observaciones y comentarios negativos tanto de profesionales como del publico

general.

La conciencia no es un clasificador para las crisis de inicio generalizado,
porque la gran mayoria de las crisis generalizadas se presentan con la conciencia
alterada o pérdida total de la misma. Sin embargo, se reconoce que la conciencia y
la capacidad de respuesta pueden estar al menos parcialmente conservadas
durante algunas crisis generalizadas, por ejemplo las crisis de ausencia breves,*°

incluyendo crisis de ausencia con mioclonia palpebral o crisis mioclénicas.



Etiologia

La clasificacion de los tipos de crisis puede ser aplicada a crisis de diferentes
etiologias. Una crisis postraumética o una crisis refleja puede ser focal con o sin
alteracion del nivel de conciencia. El conocimiento de la etiologia, por ejemplo una
displasia cortical focal, ayuda en la clasificacion del tipo de crisis. Cualquier crisis

puede prolongarse, dando lugar al estado epiléptico de ese tipo de crisis.
Informacién de apoyo

Como parte del proceso diagnéstico, un clinico usara comunmente evidencia
de apoyo para clasificar una crisis, aunque no sea parte del esquema de
clasificacion. Dicha evidencia puede incluir videos traidos por familiares, patrones
de EEG, lesiones detectadas por neuroimagen, resultados de laboratorio tal como
deteccion de anticuerpos anti-neuronales, mutaciones genéticas, o presencia de un
sindrome epiléptico conocido por estar asociado con crisis focales o generalizadas
0o ambas, como en el sindrome de Dravet. Las crisis por lo general se pueden
clasificar sobre la base de los sintomas y el comportamiento, siempre que una
buena descripcion objetiva y subjetiva esté disponible. Sin embargo, cuando se
dispone de informacion de apoyo, debe utilizarse para asegurar la clasificacion mas
precisa. La disponibilidad de esta informacién puede no existir en algunas partes
del mundo con escasos recursos, lo que puede conducir a una clasificacion menos

especifica, pero aun correcta.

CIE-9, CIE-10, CIE-11, y CIE-12

La Clasificacion Internacional de Enfermedades de la Organizacion Mundial
de la Salud (CIE) es usada para diagndsticos de pacientes hospitalizados y
ambulatorios, registro, investigacion y muchos otros propésitos.*t4? La
concordancia entre los diagnésticos de epilepsia de la CIE y los tipos de crisis de la
ILAE es deseable para mayor claridad y consistencia. Esto sélo es posible en una

medida limitada con los términos existentes de la CIE, yaque laCIE 9, 10y 11 estan



formuladas, a pesar de que la CIE 10 se esté introduciendo en los sistemas de
EE.UU. Las propuestas de la ILAE siempre conduciran a las normas de la CIE. La
CIE 9 y 10 hacen uso de la terminologia antigua de las crisis, términos tales como
petit mal y gran mal. La CIE 11 no menciona en absoluto los tipos de crisis, sino que
se centra en las etiologias y sindromes, al igual que la clasificacion de las epilepsias
de la ILAE?. Por esta razén, no hay conflicto entre nuestra propuesta de clasificacion
de tipos de crisis y la CIE 11. Se pueden hacer esfuerzos para incorporar la nueva

clasificacion de los tipos de crisis y sindromes en el desarrollo de la CIE 12.
DISCUSION

Términos descontinuados

Simple / parcial compleja

Después de aproximadamente 35 afios de uso, algunos médicos pueden
echar de menos los términos “crisis parcial simple” y “crisis parcial compleja”. Hay
varias razones para el cambio. En primer lugar, previamente se tomé la decisién?!
de cambiar parcial a focal. En segundo lugar, “parcial compleja” no tiene un
significado intrinseco para el publico general. La frase “focal con conciencia
alterada” puede transmitir el significado deseado a una persona sin conocimiento
en epilepsia sobre la clasificacién de las crisis. Tercero, las palabras “compleja” y
“simple” pueden ser mal interpretadas en algunos contextos. El término “compleja”
parece implicar que este tipo de crisis es mas complicado o dificil de entender que
otros tipos de crisis. Llamar a una crisis “simple” puede trivializar su impacto en un
paciente que no encuentra para nada simple las manifestaciones y consecuencias

de las crisis.
Convulsién

El término “convulsion” es un término popular, ambiguo, y no oficial, usado
para expresar actividad motora sustancial durante una crisis. Tal actividad puede
ser tonica, clénica o tonica-clonica. En algunas lenguas, las convulsiones y las crisis

pueden ser consideradas sinénimos, y el componente motor no esta claro. La



palabra “convulsién” no forma parte de la clasificacion de las crisis de 2017, pero

indudablemente persistira en el uso popular.
Términos agregados
Conciencia preservada / conciencia alterada

Como se mencion0 anteriormente, estos términos designan el conocimiento

de uno mismo y del entorno durante una crisis.
Hiperquinética

Las crisis hiperquinéticas se han agregado a la categoria de crisis focales.
La actividad hiperquinética comprende agitacion o movimientos de pedaleo.
Hipermotor es un término introducido anteriormente como parte de una clasificacion
diferente propuesta por Liders y colegas en 1993.*3 Este término que contiene
raices tanto griegas como romanas, fue suplantado en el informe del glosario** de
la ILAE 2001 y el reporte de 20062, por “hiperquinético”. Y para ser tanto etimoldgica

como histéricamente consistentes, se eligio “hiperquinética” para la clasificacion de
2017.

Cognitiva

Este término reemplaza a “psiquica” y se refiere a una alteracion cognitiva
especifica durante la crisis, por ejemplo, afasia, apraxia o negligencia. La palabra
“alteracion” esta implicita porque las crisis nunca mejoran la cognicion. Una crisis
cognitiva también puede comprender fenOmenos positivos tales como déja vu,

jamais vu, ilusiones o alucinaciones.
Emocional

Una crisis focal no motora puede tener manifestaciones emocionales, como
miedo o alegria. El término también incluye la expresién de manifestaciones
afectivas, sin emocionalidad subjetiva, como puede ocurrir con algunas crisis

gelasticas o dacristicas.



Nuevos tipos de crisis focales

Algunos tipos de crisis que previamente fueron descritas s6lo como crisis
generalizadas aparecen ahora como crisis de inicio focal, generalizado vy
desconocido. Estas incluyen espasmos epilépticos, crisis tonicas, clonicas, atonicas
y mioclonicas. La lista de manifestaciones motoras que constituyen los tipos de
crisis comprenden las crisis motoras focales mas comunes, pero pueden
encontrarse otros tipos menos frecuentes, por ejemplo, focal tonica-clonica.
Automatismos focales, autondmicas, detencion del comportamiento, cognitivas,
emocionales e hiperquinéticas son nuevos tipos de crisis. Crisis focal a bilateral
tonica-clonica es un nuevo tipo que sustituye el término crisis focal secundariamente

generalizada.

Nuevos tipos de crisis generalizadas

En relacion con la clasificacion de 1981, el nuevo esquema de tipos de crisis
generalizadas incluye: ausencia con mioclonia palpebral, mioclénica aténica y
mioclonica-tonica-clénica (aunque se menciono el inicio clénico de las crisis tonica-
clonicas en la publicacion de 1981). La crisis con mioclonia palpebral podria haberse
ubicado légicamente en la categoria motora, pero dado que las mioclonias
palpebrales son més significativas como caracteristica de las crisis de ausencia, se
ubicé en la categoria no motora / ausencia. Con frecuencia, la crisis con mioclonia
palpebral puede mostrar caracteristicas focales.*> De manera similar, la crisis de
ausencia mioclonica tiene potencialmente caracteristicas tanto de ausencia como
motora, y podria haberse situado en cualquiera de los grupos. Los espasmos
epilépticos son crisis representadas en la categoria de inicio focal, generalizado y
desconocido, y la distincion puede requerir registro de video-EEG. El término
“epiléptico” esta implicito para cada tipo de crisis, pero explicitamente establecido
para los espasmos epilépticos, debido a la ambigtiedad de la palabra “espasmo” en

el lenguaje neurologico.



Qué es diferente de la clasificacion de 1981?

La tabla 1 resume los cambios en la clasificacion de tipos de crisis ILAE 2017
de la clasificacion de 1981. Notese que varios de estos cambios ya fueron

incorporados en la revision de terminologia de 2010 y posteriores revisiones. 1 32

Tabla 1: Cambios en la clasificacion de tipos de crisis desde 1981 hasta el
2017.

1. Reemplazo de “parcial” por “focal”.

2. Ciertos tipos de crisis pueden ser focales, generalizadas o de inicio desconocido.

3. Las crisis de inicio desconocido pueden tener caracteristicas que aln permiten su clasificacion.
4. La alteracion del nivel de conciencia es utilizada como un clasificador de crisis focales.

5. Los términos discognitivo, parcial simple, parcial compleja, psiquica, y secundariamente
generalizada fueron eliminados.

6. Los nuevos tipos de crisis focales incluyen: crisis con automatismos, con cambios autonémicos,
detencién del comportamiento, cognitiva, emocional, hiperquinética, sensorial y crisis focal con
evolucion a bilateral ténica clénica. Las crisis atdnicas, clonicas, espasmos epilépticos,
mioclénicas y tonicas pueden ser focales o generalizadas.

7. Los nuevos tipos de crisis generalizadas incluyen: ausencia con mioclonia palpebral, ausencia
mioclénica, mioclonica-tonica-clénica, mioclénica-aténica y espasmo epiléptico.

En comparacion con la clasificacion de 1981, ciertos tipos de crisis ahora
aparecen en multiples categorias. Los espasmos epilépticos pueden ser de inicio
focal, generalizado o desconocido. Representadas tanto en la columna de focales
como de generalizadas, estan las crisis atonicas, clonicas, mioclénicas, y tonicas,
aungue la fisiopatologia de estos tipos de crisis puede diferir en las de inicio focal

versus generalizado.

Un documento complementario brinda orientacion sobre como aplicar la
clasificacion de 2017. Durante unos afios, el empleo de la clasificacion de 2017,

probablemente motivara revisiones y aclaraciones.
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