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Espasmaos infanftiles




Sindrome epiléptico edad dependiente

Sin importar la etiologia se manifiesta en un
periodo especifico de la maduracion cerebral:
frecuentemente enire los 4- 8 meses, siempre < 2
anos

Sindrome de WEST
Espasmos
Hipsarritmia
Detencidn o regresion psicomotriz

Es el sindrome epiléptico mds frecuente en
la infancia: 1/3000 ninos



Ocurren en

salvas. . o - o
intensidad  Tipo clasico de crisis clinica
creciente

decreciente

Al ,

despertar, ESPASMO EPILEPTICO
raros

durante el

suefio  contraccion breve, bilateral y simétrica de la
musculatura axial

Flexo extensor Espasmo asimétrico: 5- 25% de los
Flexor niflos = asociado a anomalia

Extensor estructural
Fendmenos clinicos asociados: llanto,

movimientos oculares, cese de actividad,
cambios de la frecuencia respiratoria
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EEG

HIPSARRITMIA

Patron interictal desorganizado

il Fondo cadtico y continuamente

{ anormal de descargas de alto

i voltaje y descargas de puntas y
ondas lentas aleatorias. La

localizacion de las puntas varia

de momento a momento, estas

El patrén EEG se organiza con el fiempo. son generalizadas pero nunca

Puede evolucionar a un Sindrome de Lennox- repetifivas.
Gastaut

Muchas variantes de hipsarritmias
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ETIOLOGIA DEL SINDROME DE
WEST

CLASIFICACION:
« Criptogénicas
« |diopdticas

« Sinfomdaticas

Postnatales
36% Prenatales
r 50%
POliCiTCﬂ'\id Def Perinatales
Meningitis 39, Biotinidasa e
Infartos 3% 3%
6%
Trast. Atrofia
Migracionales = cortical
YA - 41%
E. Tuberosa
16% Hipoxia-
Isquemia
22%



Tratamiento y prondstico
25% remite la hipsarritmia sin tratamiento
50% desarrollaran otro tipo de crisis

Lesiones focales: epilepsia parcial sinfomatica
Lesiones difusas: sindrome de Lennox- Gastaut

La etiologia influye en el prondstico, los
Casos criptogeénicos suelen tener mejor
evolucion

El mejor control inicial de las crisis también
s€ asoCia a mejor pronostico



Tratamiento y prondstico

Casos de SW sintomdticos que responden mejor de
lo esperado, a pesar de asociarse dos patologias
graves.

Casos de SW en pacientes con SD que tienen una buena
respuesta al valproato o a la vigabatrina

Casos de SW en pacientes con neurofibromatosis fipo-1
que responden bien a la ACTH

SW y pardilisis cerebral infantil secundaria a leucomalacia
periventricular, que responden bien a la vigabatrina o al
valproato

Pacientes con esclerosis fuberosa que desarrollan SW'y
que tienen, en general, una muy buena respuesta al
tratamiento con vigabatrina



Tratamiento
ACTH o corticoides orales
Vigabatrino
Pirldoxina
Valproato, topiramato, zonisamidaq,
dieta cetogénico
Cirugio
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CENTRAL EXCITATORY SYNAPSE

Carbamazepine Phanytoin
Phencbarbital Carbamazepine
Valproic acid Oxcarbazepine
Ethoswamide Valproic acid
Zonisamide Lamotrigine
Lamotrigine Felbamate
Felbamate Topiramate
Topiramate Zonisamide
Oxcarbazepine Rufinamide
Levetiracetam Lacosamide

V
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ACTH/corticoides

— Son los farmacos mas empleados en el tratamiento
del sindrome.

— Los pacientes mas jovenes son los qgue mejor
responden.

— ACTH/corticoides son eficaces para el tratamiento del
sindrome en un 75-80% de los casos.

— La respuesta estd muy influida por la edad del
paciente, la

etiologia del sindrome, la patologia neurologica previa,

la respuesta terapeutica inicial y el estado neurologico
previo.
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ACTH/corticoides

El problema que plantea el uso de corticoides es su toxicidad.

Mortalidad, Hipertension arterial, Desequilibrios hidroelectroliticos,
Anomalias cardiacas: cardiomiopatia hipertrofica o hipertrofia
concentrica del ventriculo izquierdo, Efectos cushingoides, Hirsutismo,
Gastritis, Irritabilidad, Sedacion y la somnolencia exagerada, Hipotonia,
Trastornos de relacion dentro del espectro autista, Osteoporosis en los
tratamientos prolongados; La seudoatrofia cerelbral que aparece en la
neuroimagen con los corticoides es un hecho ya conocido, y suele remifir
en pocos meses tras la retirada de la medicacion.

ACTH (Synacthen Depot)
DOSIS:

prolongado (hasta 10 meses) con dosis altas (60-80 Ul/dia)
dosis bajas (10 Ul/dia) durante un tiempo corto
dosis altas solamente durante 15 dias, con o sin corticoides orales a continuacion

Pauta: 20-50 Ul/dia (1 Ul = 0,025 mg => 3-5 Ul/kg/dia).

Mantener entre 3-4 semanas el tratamiento con esta dosis, seguido de 2-3
semanas para la retirada lenta ACTH.

Actualmente tendencia de reducir la dosis de ACTH y la duracion del
tfratamiento a fin de disminuir los efectos secundarios

No hay diferencias significativas en cuanto a la eficacia: las dosis bajas son
igualmente eficaces. Suelen normalizar las crisis en una media de 2 semanas.

Con dosis bajas hay menos riesgo de HTA y hematoma subdural.
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Corticoides (hidrocortisona, prednisona)

Ventaja de la hidrocortisona y la prednisona frente a la
ACTH: via oral y ambulatoria

BIONNY

H|déocor’r|sono 15 mg/kg/dia, dosis Unica por la manana, durante
15 dias

Prednisona: 2 mg/kg/dia, dosis Unica por la manana, durante 15
dias. Pauta descendente durante 2 semanas

Durante el tratamiento:
1. Proteccion gdstrica.
2. Dieta hiposddica.
3. Conftrol de la tension arterial y la glicemia.
4. Control analitico: alteraciones de K, Ca y P y linfopenias

Si el fratamiento con ACTH/corticoides es eficaz, asociar VPA
(30-40 mg/kg/dia) oral; para cuando se suprima la primera
medicacion, mantener un FAE de base, aungue no haya
sido eficaz previamente

Manss "‘f"m
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Vigabatrina

Eficaz en el 35-68% de los casos de SW criptogénicos o
sinfomaticos y en el 90% de los secundarios a esclerosis tuberosa
e idiopaticos

Menos efectos secundarios que ACTH/corticoides.

DOSIS:
Iniciar 50 mg/kg/dia.
Aumento progresivo en 50 mg/kg cada dia si persisten las crisis.
Dosis maxima de 200 mg/kg/dia. Se mantiene durante 7 dias
como maximo (si las crisis ceden, lo suelen hacer en los primeros 7
dias de tratamiento); el EEG puede tardar mds tiempo en mejorar
(2-4 semanas).
Sila respuesta es favorable: mantener dosis alta duranfe 3
semanas mas y después disminuir lentamente la dosis hasta llegar
a 75 mg/kg/dia o intentar la dosis minima eficaz

Silarespuesta no es favorable en 7 dias, se retira la VGB y se
infroduce la segunda opcidon terapéutica

Efectos secundarios: reduccion concéntrica de los campos
visuales; problemas conductuales, cansancio, confusion,
molestias gastrointestinales.
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Valproato

Eficaz en el 58% de los SW criptogénicos/ sinftomdticos y en el 80-
90% de los idiopaticos

DOSIS:
Iniciar: 50 mg/kg

Aumento progresivo en 20 mg/kg cada dia hasta 150-200
mg/kg/diq, si persisten las crisis.

Respuesta favorable esperada en aproximadamente 7-10 dias
con la dosis maxima.

Efectos adversos: hiperamoniemia, plaguetopenia, posible
toxicidad hepdtica y pancredtica. Si usamos la via iv
administramos carnitina de entrada.

Contraindicaciones: pacientes con déficit inmunoldgico primario
o secundario, errores congeénitos del metabolismo (de probable
diagndstico ala edad de inicio de los espasmos) intermediario o
de los dcidos grasos, hepatopatias o patologias pancreaticas
asociadas al sindrome.
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Piridoxina (vitamina Bé)
Se describen SW sensibles a la piridoxina (mds en sinftomaticos), en paises
asiaticos
Pauta:

Iniciar con 20 mg/kg/dia. Aumentar diariamente 10 mg/kg/dia hasta
llegar a 50 mg/kg/dia.

Respuesta favorable esperada en aproximadamente 7 dias con la dosis
mMaxima.

Precaucion: las dosis elevadas pueden producir inicialmente apneas
(precisan monitorizacion) e irritabilidad. Via IV se pueden producir
reacciones de hipersensibilidad

Si la asociacion VPA + piridoxina es eficaz:
Mantener inicialmente ambos 1T mes.
Tras 1 mes, intentar suprimir la piridoxina.
Sireaparecen las crisis, puede tratarse de un SW sensible a la vitamina B 6.

Si se controlan de nuevo, intentar disminuir la VPA a la minima dosis eficaz
0, incluso, retirarla.

Sila asociacion VPA + piridoxina no fuera eficaz, suprimirla e iniciar el
siguiente tratamiento.



Topiramato
Dosis: 1- 2mg/kg/dia - con aumento cada 3 dias,
10mg/kg/dia.

Efectos adversos: dosis toxicas: cansancio y
alteracion del estado mental. Disminucion del

apetito.

Lamotrigina:
Dosis: 0,5mg/kg/dia = 5- 10mg/kg/dia. Muy
despacio
Si asocia a valproato: 50% de la dosis de inicio e ir
MaAs despacio

Efectos adversos: exantema , sensacion de
inestabilidad, ataxia, cefalea y diplopia



Zonisamida:
Dosis: 2mg/kg/dia 2 12mg/kg/dia

Efectos adversos:. somnolencia y anorexia.
Hiposudoracion e hipertermia

Levetiracetam:
Amplio espectro
Dosis: 10- 20mg/kg/dia = 40- 60mg/kg/dio

Efectos adversos: comportamiento violento
(revierte con piridoxinQ)
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Ofras opciones terapéuticas, mdas remotas, menos
estudiadas y protocolizadas, consisten en relatos
esporadicos con respuesta mdas o menos parcial a
feloamato, ganaxolone, barbituricos durante una
anestesia general, farmacos antiserotoninergicos y
antiadrenéergicos, nitracepam (en biterapia anadida al
VPA, VGB e incluso ACTH).

Dieta cetogénica:
mas efectiva en lactantes y ninos pequenos

60% de triglicéridos de cadena media + 11% de grasas saturadas
de godeno larga + 10% de proteinas + 19% de hidratos de
carbono

Reacciones adversas: dolor abdominal y diarrea

Estimulacion vagal

Manss "‘f"m




Sindrome de Lennox- Gastaut
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Triada:
Convulsiones: ausencia atipica, atdnica y mioclonica; al
principio: tonicas, tonico- clonicas o cléonicas. Durante el
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Edad de comienzo: 3- 5 anos

60% causa subyacente: trastornos cutaneos,
lesiones.
20%: historia de espasmos infantiles

Tratamiento: acido valproico, fenitoing,

INMA*I’INII’\N I*AIAII’NMN*A AIIA*N AA*ANAI"\I’\N



Rufinamida

Dosis inicial 10 mg/kg/dia, aumentar de
manera escalonada cada 3-4 dias, con
mayor o menor rapidez de acuerdo con la
tolerabilidad, hasta llegar a los 45
mg/kg/dia.

Cuando se asocian RFM y VPA, la dosis de
RFM debe ser aproximadamente la mitad
de la referida con anterioridad, por la
interaccion entre ambos farmacos.

Efectos adversos: cefalea, mareo,
cansancio, somnolencia y nauseas



Clobazam (Noiafren)

Monoterapia en crisis parciales
secundariaomente generalizadas y en
algunas crisis tonico cldonicas generalizadas
primarias

Dosis: 5- 15mg/dia

Efectos adversos: somnolencia, cansancio,
apatia, hipotonia, ataxia, disartria, menos
memoria, menor atencion; efectos
excitadores, (irritabilidad y agresividad)



Complejo de Eselerosis Tuberosa (CET)




CET definido: 2 caracteristicas mayores o
1 caracteristica mayor y 2 caracteristicas
menores

CET probable: 1 caracteristica mayor
mas 1 caracteristica menor

CET posible: 1 caracteristica mayor o >=
de 2 caracteristicas mayores
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Tuberosidad cortical
Caracteristicas menores

Caracteristicas mayores

Angiofibromas faciales o
placas en la frente

Angiomiolipoma renal

Astrocitoma de células
gigantes subependimario

Fibromas ungueales o
periungueales no
fraumafticos

Hamartomas nodulares
retinianos multiples

Linfangiomiomartosis

Mdaculas hipomelandticas >=
3

Mancha de zapa
Nodulo subependimario

Rabdomioma cardiaco
unico o mulfiple

Fibromas gingivales
Hamartoma no renal

Lesioneg cutdneas en
“‘confeti”

Lineas de migracion radiales
de la sustancia blanca
cerebral

Mancha acromica retiniana

Multiples picaduras en el
esmalte dental

MuUltiples quistes renales
Polioos renales
Prueba de genética
molecular:
- TSCI
- TSC2



Piscapacidadintelectual- reraso ventac/
retraso generalizado del desarrollo




Bajo nivel de inteligencia

Baja capacidad de adaptarse funcionalmente
a las demandas del entorno

Inicio anfes de los 18 anos

AAMR: “discapacidad caracterizada por
limitaciones significativas en el funcionamiento
Infelectual y en la conducta adaptativa.”

Sintomas: dependen de el nivel de retraso, la
edad del paciente y la etiologia. El tnico
aspecto comun es el retraso en las
adquisiciones del desarrollo.



Retraso mental leve (Cl. 50- 70).
85% de las personas con RM
Desarrollan habilidades sociales y de comunicacion
|dentificacion dificil < 5 anos
Autonomia minima con supervision

Retraso mental moderado (Cl: 35- 50)
10% de la p oblacién con retraso
Adquieren habilidades comunicativas los primeros anos
Actividad laboral tutelada

Retraso mental grave (Cl: 25- 35)
4% de las personas con RM
En los primeros anos apenas adquieren un lenguaje comunicativo

Hobili?odes bdsicas del cuidado personal. Adaptacion al entorno social con
soporte

Retraso mental profundo (Cl: < 25)
Manifestaciones motoras y sensoriales anadidas al retraso mental
Requieren entorno estructurado y supervision constante
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PRUEBA

Escala Haizeo- Llevant

Escala del desarrollo infantil

de Bayley

Inventario del desarrollo de

Battelle

WPPSI

MSCA

Test de Stanford- Binet

K- ABC

K- BIT
TONI- 2

Matrices progresivas de
Raven

WISC- IV

Leiter- R
Escala de Vineland

EDAD de

APLICACION

O- 5 anos

<2,5 anos

0- 8 anos

4- 6 aNos

2,5- 8,5 anos

2- 85 anos

2,5- 12,5 anos

4- 90 anos
5- 85 anos

4- 9 anos

6- 16 anos

0- 18 anos
0- 8 anos

COMENTARIOS -
BQuiron
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. o . Marss o7
Prueba de cribado de la poblacion infantil

Necesita pruebas mds especificas

Escala mental
Registro psicomotriz
Registro del comportamiento

Escala personal/ social. Escala adaptativa
Escala motora. Escala de comunicacion
Escala cognitiva

Cociente intelectual verbal
Cociente intelectual manipulativo. CIT

Escala verbal. E. perceptivo- manipulativa. E.
cuantitativa. E. de memoria. E. de motricidad. E.
general cognitiva

CIT. Cociente intelectual verbal. Cociente intelectual
no verbal.

E. de procesamiento simulténeo. E. de P. secuencial. E.
de P. mental compuesto. E. no verbal. E. de
conocimientos

Escala verbal. Escala no verbal. Cociente intelectual
compuesto

Habilidad cognitiva libre de influencia del lenguaije

Habilidad cognitiva libre de influencia del lenguaje

E. de comprensién verbal. E. de razonamiento
perceptivo. E. de memoria de trabagjo. E. de velocidad
de procesamiento.

Cociente intelectual no verbal

Valora 8 categorias relacionadas con la capacidad
adaptativa




Manifestaciones neuropsiquiatricas asociadas a retraso
mental:

TDAH

Autismo

Depresion

Conductas obsesivas
Ansiedad

Trastornos de conducta
Agresividad
Estereotipias

Epilepsia

Trastornos del movimiento
Trastornos del sueno



Trastornos del especiro autista




AUTISMO

Trastorno
Generalizado del
Desarrollo No
Especificado (TGD-
NON)

Sindrome de
Asperger

Sindrome
Desintegrativo

Sindrome de Rett.

trastornos en la
integracion
Yeleilo]
compromiso en
el desarrollo del
lenguagje
INnfereses
restringidos
conductas
estereotipadas
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS DSM-IV DEL TRASTORNO AUTISTA.

Para darse un diagndstico de autismo deben cumplirse seis 0 mdas manifestaciones del conjunto de frastornos
(1) de la relacion,
(2) de la comunicaciény
(3) de la flexibilidad.

Cumpliéndose como minimo dos elementos de (1), uno de (2) y uno de (3).

Trastorno cualitativo de la relacién, expresado como minimo en dos de las siguientes manifestaciones:

. Trastorno importante en muchas conductas de relacion no verbal, como la mirada a los ojos, la expresion
facial, las posturas corporales y los gestos para regular la interaccién social.

. Incapacidad para desarrollar relaciones con iguales adecuadas al nivel evolutivo.

J Ausencia de conductas espontdneas encaminadas a compartir placeres, intereses o logros con otras
personas (por ejemplo, de conductas de senalar o mostrar objetos de interés).

. Falta de reciprocidad social o emocional.

Trastornos cudalitativos de la comunicacién, expresados como minimo en una de las siguientes manifestaciones:

. Retfraso o ausencia completa de desarrollo del lenguaje oral (que no se intenta compensar con medios
alternativos de comunicacién, como los gestos o mimica).

. _ En personas con habla adecuada, trastorno importante en la capacidad de iniciar o mantener
conversaciones.

. Empleo estereotipado o repetitivo del lenguaje, o uso de un lenguaije idiosincrdsico.

. Falta de juego de ficcion espontdneo y variado, o de juego de imitacion social adecuado al nivel
evolutivo.

Patrones de conductq, interés o actividad restrictivos, repetidos y estereotipados, expresados como minimo en una
de las siguientes manifestaciones:

o ‘ Preocupacion excesiva por un foco de interés (o varios) restringido y estereotipado, anormal por su
infensidad o contenido.

. Adhesion aparentemente inflexible a rutinas o rituales especificos y no funcionales.

. _ Estereotipias motoras repetitivas (por ejemplo, sacudidas de manos, retorcer los dedos, movimientos
complejos de todo el cuerpo, etc.).

. Preocupacion persistente por partes de objetos.

Antes de los fres anos, deben producirse refrasos o alteraciones en una de estas tres dreas:
(1) Interaccién social,
(2) Empleo comunicativo del lenguaje o



Tratamiento: no existe un tfratamiento
estandar

Lenguaje y comunicacion
Intfervenciones del comportamiento

Tratamiento farmacoldgico de las
comorbilidades



Existe una clara relacion entre el autismo y la
epilepsia
Algunas epilepsias se asocian a TEAS
Epilepsias del I6bulo temporal
Espasmos infantiles
Sindrome de Landau- Kleffner

Cousos comunes pueden producir el fenotipo
“autismo- epilepsia”
Conectividad aberrante entre neuronas
Defecto intrinseco de la funcion neuronal

Afectacion de estructuras anatdmicas y neuropatologicas
especificas

Disfuncion de los sistemas de neurotransmisores



Guiron

Trastornos del espectro autista T
Tratamiento

RISPERIDONA

INDICACIONES:
= Conductas explosiva

©  Hiperactividad
©  Agresividad

©  Autolesiones
EFECTO:

~ Mejoria en las relaciones sociales
~ Mejoria en la cooperacion
- Disminucion de las estereotipias

DOSIS: 1- 4- 6mg/dia




ClonidinQ: carapresan
Indicaciones: hiperactividad, ansiedad
Dosis: 4ugr/kg/dia

Acido valproico efecto regulador del
estado de animo
Carbamacepina

Aripiprozol: ABILIFY
Indicaciones: similares a risperidona
1mg/ml de risperdal - 5 mg/ml Ability
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Tratamientos sensoriomotrices

Entfrenamiento en Integracion Auditiva: Tomatis, Berard,
Samonas, etc.

Terapia de intfegracion sensorial

Entrenamiento de patrones de movimiento (método Doman-
Delacato)

Tratamientos biomeédicos
Secretina endovenosa

Vitaminas y suplementos dietéticos uso combinado de vitamina
B6/Mg en el autismo mi estd demostrada la utilizacion de
megavitaminas, oligoelementos, friptofano, acido folico, Zn,
taurina, probidticos, efc.

Dietas libres de caseina y gluten
Terapia antimicotica
Tratamiento de quelacion
Cdmara hiperbdrica de O2
Transplante de células madre
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"DEBO ATENDER,SIN | [, PONER ToDOS Y o CONCENTRAR 1,

DERDER DETALLE, LO| | Mis SENTIDOS EN | [TODA Mi ATENCION | |- "

QUE ESTA EXPLICAN-| | NO DISTRAERME. | [EN ESTAR ATENTO  / cENLEQD(l)%QDON
e | — INOS*?
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DO LA MAESTRA s
e Muanss P

Trastorno heterogéneo
Atencion labil y dispersa
Impulsividad
Inquietud motriz exagerada
Notable en los 2-3 primeros anos de vida.

Diversidad clinica e intensa a partir de los seis anos.
Trastorno cronico, sinfomaticamente evolutivo. Mejor a partir adolescencia.
Elevada labilidad comportamental.

Comorbilidades:
Pacientes con retraso mental
40-50% con TDAH
Pacientes con epilepsia
30% con Hipercinesia (Lindsay, 1979)
Pacientes con patologia psiquidtrica
30-70% con TDAH
Pacientes con tics cronicos
25-63% con TDAH
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1. No pone atencion a los detalles y comete errores frecuentes por descuido
2. Tiene dificultad para mantener la atencion en las tareas y los juegos

3. No parece escuchar lo que se le dice cuando se le habla directamente

4. No sigue las instrucciones, no termina las tareas en la escuela, no termina
los “recados”, a pesar de entenderlos

5. Dificultades para organizar sus tareas y actividades

6. Evita o rechaza realizar tareas que le demanden esfuerzo

7. Pierde sus Utiles o cosas necesarias para hacer sus actividades obligatorias
(lapiceros, libros...)

8. Se distrae facilmente con estimulos irrelevantes

9. Olvidadizo en las actividades de la vida diaria

1. Molesta moviendo las manos y los pies mientras estd sentado

2. Se levanta del puesto en la clase o en ofras situaciones donde debe estar
sentado

3. Correteq, trepa... en situaciones inadecuadas

4. Dificultad para relajarse o practicar juegos donde debe permanecer
quieto

5. Estd continuamente en marcha como si tuviera un motor por dentro

6. Habla excesivamente

7. Contesta o actua antes de que se terminen de formular las preguntas

8. Tiene dificultad para esperar turnos en los juegos

9. Interrumpe las conversaciones o los juegos de los demds
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Conocimiento de objetivos
Requerimiento personal, familiar y escolar

Estructuracion ambiental
Evitar factores inductores

Farmacolodgico
Psicoestimulante: metilfenidato
No estimulante. atomoxetina
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Escolar:
peores calificaciones (Austin, 1998)

Origen:
la propia epilepsia
el tratamiento
el origen de la epilepsia

los factores psicosociales asociados (temor del profesor,
sobreproteccion de padres...)

Buen conftrol: escolarizacion normal.

La frecuencia de epilepsia en pacientes psiquiatricos
en 10-15 veces mayor (Trevisol, 1990)
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Etiologia: esclerosis tuberosa, sufrimiento fetal
Edad de inicio: menor de 1-2 anos (Tarter 1972, Perrine 1991, Dodrill 1986)

Tipo de crisis:
generalizadas: mayor deterioro (Farwell 1985, Dodrill 1992)
parciales complejas: mayor patologia psiquidtrica (Vuilleumier 1998, Lindsay 1979)
status epiléptico:
no convulsivo: alteraciéon comportamental intensa
nocturno: afecta lenguaje y memoria (Tassinari 1982)

Tratamientos empleados:
politerapia
empleo de fenobarbital, benzodiacepinas...

Frecuencia de las crisis:

mayor frecuencia, mayor deterioro.
mayor frecuencia de descargas EEG, mayores dificultades (Schwab 1939, Aarts 1984)

Factores sociales:
prejucio-ignorancia-miedo (Herrington 1969)

Factores familiares




ADHD with ASD: What to treat first?

* Depends on age: preschool start with ASD-intervention
* Adolescents and adults: start with ADHD-intervention
— Coleman & Gillberg 20

5 Qué fratar primeroe

Preescolar: comenzar con intervenciones
para TEAS

Adolescentes: comenzar con intervenciones
para TDAH



Tratamiento del TDAH: efecto sobre el
TEA

La medicacion estimulante y 1os
neurolépticos atipicos puedes ser utiles en el
tratamiento del TDAH aun en el contesto de
TEA

Los efectos adversos pueden ser algo mas
acentuados en los pacientes con TDAH+ TEA

Muchos de los efectos adversos pueden
deberse al “desmascarameinto” del TEA



Tratamiento del TEA: efecto sobre el

TDAH

La educacion estructurada, TEACCH, ABA o
modelos de enfrenamiento cognitivo
pueden ser Utiles en ambas condiciones

Los preescolares hiperactivos con TEA
reducen un 50% su hiperactividad cuando
se les proporciona un ambiente adaptado a

TDAH



CRISIS EPILEPTICAS

Clasiﬁ\@%:ién

Dianas de Tratamiento

Otras epllepsias con discapacidad
Intelectual




TABLA 1. Clasificacién internacional de la crisis apilépticas

1. Crisis parciales o focales
1.a. Crizis parciales simples:
1.4.1.Con signos molores
142 Con sintomas somatomoiores o sensoriakes especiakes
1.A.3.Con signos o sintomas autonimicos
1.4 Con sintomas psiquicos
1b. Crisis panciales complejas
1.B.1.Crisis parciales simples seguidas de akeracion de la conciencia
1.B.2.Con empecramiento de la conciencia desde el inicio
1.c. Crisis parciales con evolucion secundaria hacia crisis generalizadas
1.C.1.Crisis parciales simples que evolucionan a erisis penerlizadas
1.C.2.Crizis parsales complef@s que evolucionan a onisis generalzadas
1.C.3.Crisis parciales simples gue evolusionan a crisis parcales complejas
y después a crisis peneralizadas
2. Crisis generalizadas (convulsivas y no convulsivas)
2A. Crisis de ausencia
241 Ausencias tipicas
2 A2 Ausencias afipicas
2.B. Crisis mioclonicas
2.C. Crisis elonicas
2.0. Crisis fonicas
2E. Crisis tonico-chonicas
2F. Crisis abonicas ferisis astaticas)
3. Crisis epilépticas inclasificables

BQuiron
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TABLA 2. Clasificacién internacional de los sindromes epilépticos -
y da las enfermedades relacionadas con crisis @U'RON

1. Relacionados con la localizacion GRUPO HOSPITALARIO
1.4 Idiopafica (primania) Muanes "‘f’"m
1.A.1. Eplepsia benigna de la nfancia con puntas centrotemparales
1.A.2. Eplepsia de la infancia con panoaismos occipiales
1.A.3. Eplepsia de la lechura primana
1B, Sinfomdtcas (secundarias)
1.B.1. Eplepsias del lgbuls temporal
1.8.2. Epiepsias del lobuls frontal
1.8.3. Epiepsias del lobuls parietal
1.8.4. Eplepsias dal |obuls occipital
185 E_igps'a progresia pancial confinua de la infancia caracterizados por orisis con modos  especificos de preciph
1)

1.C. Cripfogénivas defnidas por

1.0.1. Tipo de erisis
intomas clinicos
3. Etiologia
1.0.4. Localzacion anabomica
2. Generalizadas

24 idigpaficss [ormarias)
2A1. Cenvukignes neonatales benignas famiiares
2AL Convulsiones neonatakes benignas
2 A 3. Eplepsia miodonica benigna de la infancia
1A4. Eplepsia de ausencia de la nancia
2A5. Eplepsia de ausentia juwenil
1A 8. Eplepsia miotcnica juveni
2.A7. Eplepsia con crisis tonico-clenicas al despertar
288, Cras epilepsias generalzadas idiopaticas
2 A0 Eplepsizs con oriss precipitadas por modos especificos de actiacion

2B Epikepsias cripfogénicas o sinfomaficas
1B.1. Sindrome de West
2B.2. Sindrome de Lennox-Gastaut

2.B.3. Eplepsia con crisis miockdnicas-astificas
2B.4. Eplepsia con crisis de ausencia miscknicas
2C. Epilansias sinfoméficas [secundaras)
2.C.1. De etiokegia inespecifica
2 . Encefalopatia miociénica temprana
2. Encefalopatia epilépica temprana de la nfancia con salvas de supresion en & EEG
. (eras epilepsias generalzadas simomatic
2D omes especificos que entrs sus sintomas tienen criss eplépticas
3 Eniepsias indeferminadas
3A. Con crsis generaizadas y focales
JA1. Crisis pecnatales
3.A2. Epilepsia mioclonica sewera en & nfancia
3. Epikepsia con actividad punta-onda continua durante la fase de suefio
344 Aasia epilipfica adqurida (5. de Landau-Kisher)
A5, Otras eplepsias ndeterminads.
3B. Sin daras crisis focales o peneralizadas
4. Sincromes especiaies
4A Crsis relagonadas con determinadas stuaciones
4£A.1. Convaisionss febwiles
5 sistadas o “status” eplépicos aislados



CENTRAL EXCITATORY SYNAPSE

Carbamazepine Phenytoin
Phencbarbital Carbamazepine
Valproic acid Omcarbazepine
Ethosuwdmide Valproic acid
Zonisamide Lameotrigine
Lamotriging P "E'F'E'EE"E":' Falhamats
Felbamata Topiramate
Topiramate Zonisamids
Omcarbazepine Rufinamide
Levetiracatam LEI.I!E;E-!'H'ht-
"'-.III = e
".

e sub \ ]
mﬂiﬁtﬁm‘?‘mﬁ '\ ”_E"-— Voltage-dependent sodium channel

W L
I|I . .
Pregabalin._ (=)
e
o,

o ¥ © i
Ca® Vasadar se “ _Levetiracetam

SV2A synaptic

] ...i:ﬂwl:::lrt of ;-Itage—l - é ﬁl ﬁ@ ﬁ = vesicle protein
ependent calcium channel - : @ ‘ﬂ'

Lamotrigine
Gabapentin

l HCM channel l NMDA recaptor
Nav, K+ Ca?, Na*
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Table 58-1 Fomulations, Routes of Administration, and Bloavailabllity of Antlepileptic Drugs
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Table 58-1 Formulations, Routes of Administration, and Bioavailability of Antepileptic
Drugs—oont'd
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Table 54-1 Practical Guide to Antiepileptic Drugs

How Supp fied

Dosing

Blood
Lewel"
(pg/miL}

Phenobarbital {1912)

Phenytoin {1938)
| Dilanvting

Prirmi done {1949)

[t ysedime]
Ethosuximide {1958)
|Zarantin

Carbamazepine { 1968)
|Tegretal, Tegratal- X0,
Carbatnal]

Valproste {1978)
[ Chespoan ks s, ek ]

Falbamate {1293)
| Fed il |

Gabapentin {1993)
| Meeswarcnt i)

Larmotri gine {1994)
|Lamictal]

Topiramate (1998
[Toparmas]

Tiagabine {1997) |Gabitril]

Broad
spectrum

Broad
spectrum

Levetiracetam {1999)
[Keppra]

Ot rba i e { 20040)
[Trileptal]
Zonamide {2000)
|Zomegpran]
Diazepam rectal gel
{1997) |Diastat ]

Broad
spactrum

Emerngency

Lacos amide 2009)
[Vimpat

Rufinamide {2008)
[ Banc o]

Focal

Broad
Speectrem
{LGE]

Sumpengion: 20 mgfS ml

Tablets: 15, 30, 60, 100 mg
Suspension: 125 mgimlL

Ohewwabile Infataba: 50 mg

Capsul ex: 30, 100 mg

Suspension: 250 mg'S mlL

Tablets: 50, 250 mg

Suspension: 250 mg'S mL

Capiul e 250 g

Suspension: 100 mg'S mL

Ohewwable takb: 100 mg

Tablets: 200 g, timed-relaase
[Tagretal-XR]: 100, 200, 400 mg
Sprinkles: 100, 200, 300 mg [Carb atral ]
Suspension: 250 mg/5S mL [ Depalkane]
Capules: 250 mg [ Depalkens]

Sprinkles: 125 mg
Tablets: 125 250, 500 mg

Sumpesnision: 600 mg'S mL
Tablets: 400, 600 mg

Suspension: 250 mgfS mL
Capsule: 100, 3040, 400 mg
Tablets: 600, 800 mg

Tablets: 25, 100, 150, 200 mg;
dhewable: 2, 5,25 mg

Tablets: 25, 100, 200 mg
Sprinkles: 15, 25 mag

Tablets: 2, 4, 12, 16, 20 mg

Tablets: 250, 500, 750 mg

Suspension: 100 mgimlL
sien: 300 mg'S mlL

Tablets: 150, 300, 600 mg

Capsules: 100 mg

Pediatric: 25, 5 mg
Unitver 2al: 10 mg
Adult: 15, 20 mg

50,100,150, 200 mg

Tablets: 200, 400 mg

four times a day-
twwo times a day

fouwr times a day-
thies times a day

thres times a day
tewo times a day

two times a day’—
thres times a day

towes s & day—
thres times a day

thiree times a day-
foour times a day

thres times a day-
four times a day

twwo times a day
tewo times a day
e times a day—

thres times a day

towen s & day—
three times a day

e times a day
fooar times a day—
tewo times a day
purn.

tove times a day

twwo times a day

0.2 {(with ViPa); 0.5
{weith CBZTHT)

1-2

005

0.2-0.5 mafkg

50 mig daily
{adults o nly)

10 mghkgiday

Average: 2-3 wk

Average: 23 wk

Average: 24 wk

Average: 2-40 whk

Quick: 1wk

Slowe: 24 mo
Slowe: 68 wk
Average: 24 wk
Average 24 wk
Aoverage: 2-4 wihk

Average: 24wk

Average: 24wk

Average 2-4 wk

Average 1-2 wh

200-400 mg/day

{adults oniy}
45 mgfgiday

1545

10-25

PRAM:4-12
FE: 15-40

40120

4-12

* vaarof axabbily & gwn in pamne s T FameE AP0 N ibracke .

T ot wall establsed.

i Tce-caly doare with Tegrstok R or Carbatrol

CEZ, crbamazepine; LGS, Lannow- GE1AR syndmme; FE, phanabarkitih PHT, phanytoin: FRM, pmidons; VeA, walproate
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Electroencefalograma convencionadl

Registro de la senal electrica generada por lo
acftividad cerebral.

La actividad registrada en cada electrodo
representa los potenciales sindpticos de miles
de neuronas de orientacion vertical en la
corteza cerebral subyacente

Actividad de fondo
Ritmos alfa: 8-13 Hz
Ritmos delta 0-4 Hz
Ritmos beta: 14-60 Hz
Actividad theta: 4-7 Hz
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Utilidad del EEG:
Examinar la madurez eléctrica del cerebro
Diagnosticar crisis epilépticas
Evaluar la gravedad de una agresion del cerebro y
establecer pronodstico evolutivo

Auxilio en el diagndstico de enfermedades neurologicas
Evaluar estado neuroldgico en neonatos
Estudiar la arquitectura del sueno



Normas internacionales 10/20
2 canales para ofras variables fisioldgicas
Montajes bipolares longitudinales o transversales

Se registran 40- 60 minutos (aconsejable)

Anotaciones sobre la conducta y la actividad del
NINO

Tener en cuenta la medicacion, las lesiones
(caput, edema, hematomas), etc.
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Debuta con una crisis en un lactante previamente sano. Las primeras convulsiones
suelen ser febiriles, prolongadas, generalizadas o focales; pueden recurrir como estado
epiléptico

Convulsiones mioclénicas generalizadas: a partir del ano, dificiles de reconocer
Crisis parciales complejas secundariomente generalizadas

Se frena el DESARROLLO y aprarecen ataxia e hiperreflexia graduales

25% de los casos con historia familiar de epilepsia. Origen genético22?

Posible confusion inicial con convulsiones febriles y posteriormente con el sindrome de
Lennox-Gastaut, la epilepsia mioclonicoastatica de Doose y algunas epilepsias
mioclonicas progresivas

EEG: intercritico: normal al principio > complejos punta- onda y polipunta- onda
generalizados a 3Hz. Se activan por estimulacion luminosa, somnolencia y suefo
franquilo.

Tratamiento: refractario a la mayoria de los farmacos clasicos; los que han mostrado
mads eficacia: valproato y benzodiacepinas; levetiracetam o zonisamida.

Empeoran con carbamacepina

Manss "‘f"m




Inicio entre los 4 meses y los 2 anos

Episodios breves de mioclonias generalizadas (saludo de la
cabeza hasta caida al suelo). No hay pérdida de conciencia

Ninos previamente sanos. 1/3 : historia familiar de epilepsia
EEG critico: punta- onda o polipunta- onda a 3Hz.

En la adolescencia pueden observarse crisis tonico- clonicas
generalizadas

Coexistir un discreto retardo en el desarrollo psicomotor y
problemas menores de la personalidad

Tratamiento: valproato

Guiron
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Entre los 7 meses y los 6 anos de edad (pico entre 2 y 5 anos)

Crisis parecidas al Sme. de Dravet con un componente astatico marcado que lleva a
la caida del nino. Los pacientes no suelen tener historia de crisis febriles.

Puede evolucionar a Sme. de lennox- Gastaut. No siempre la evolucion del
neurodesarrollo es pobre.

Crisis mioclonicas, astdaticas, mioclono-astaticas, crisis tonico-clonicas y ausencias con
componentes clonicos y tonicos. Los estados del gran mal son frecuentes.

Las mioclonias seguidas de atonia que precipitan la caida

Pueden manifestarse sélo como caida de cabeza

EEG inicialmente puede ser normal; puntas- ondas generalizadas a 3Hz o actividad
theta ritmica a 4-7Hz biparietal y ritmos delta intermitentes en regidn occipital que se
atenyan al abrir los 0jos

Tratamiento: valproato, lamotriging, levetiracetam, topiramato, benzodiacepinas; sison
frecuentes las ausencias: etosuximida; dieta cetogénica
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Afasia epiléptica adquirida (trastorno del procesamiento auditivo) -
agnosia verbal auditiva. Excluir tumor del [obulo temporal (RMN)

Inicia entre los 2-11 anos (pico etario 3- 10 anos)

Hasta el inicio del sindrome un desarrollo psicomotor normal -
“sordera”, “autismao”; hiperactividad, cambios de personalidad

Crisis: parciales motoras, parciales complejas, ausencias atipicas y crisis
generalizadas

Afasia mixta conservando las restantes funciones superiores

EEG: patron de puntas, punta-onda y puntas lentas en salvas bilaterales
de predominio temporal, que se favorecen con el sueno

Tratamiento: carbamacepina, fenitoina; corticoides (al inicio pueden
mejorar el EEG vy la afasia

Manss "‘f"m
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Encefalopatia epiléptica precoz con paroxismo- supresion
Inicio durante los 3 primeros meses de vida

Espasmos tonicos y convulsiones mioclonicas

Etiologia: trastornos subyacentes: metabdlicos o estructurales
Progresion a espasmos infantiles o Sindrome de lennox- Gastau

EEG: patron de supresion alternando con paroxismos de complejos
punta onda de alta amplitud difusos

Tratamiento: bastante refractario. ACTH, vigobo’r




Guiron

Enfermedad de Laforo =

\
.
N\

©  Epilepsia mioclonica progresiva
©  Herencia autosdmica recesiva
© Comienzaentrelos 11y 18 anos

~ 80% inicia con convulsiones ténico.- clénicas o mioclonicas. Las mioclonias umentan
con el movimiento. Pueden debutar con crisis visuales.

- Atfaxia, espasticidad y movimientos involuntarios
- Retraso mental

- Degeneracion progresiva del sistema nervioso = deterioro de las funciones cerebrales

unta en la vigilia.
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Enfermedad neuroldgica progresiva rara

Encefalitis, epilepsia refractaria al tratamiento, deterioro neuroldgico y autoanticuerpos contra
receptores de glutamato R3.

Sinfomas progresivos: hemiparesia y refraso mental
Etiologia: desconocida. Origen viral y autoinmune combinados + predisposicidon genética
Edad de inicio:3 y los 12 anos

Clinica: afecta un solo hemisferio cerebral con frecuentes ataques de epilepsia (crisis focales con
multiples focos). Crisis fipica: epilepsia parcial continua (movimientos incontrolados de una mano o de
un pie durante dias, semanas o meses). Muchos tipos de crisis focales o simplemente convulsiones; las
crisis son diarias repetitivas especialmente numerosas durante el dia.

Progresa a una debilidad progresiva de un lado del cuerpo.

Se acompana de hemionopsioéceguero para la mitad del campo visual) homdnima en la mitad de
los casos, frastornos sensoriales disartria (dificultad para articular palabras), disfasia (dificultad de la
funcion del lenguaje provocada por lesion de los centros cerebrales), problemos de comportamiento
y del aprendizaje y con frecuencia retraso mental.

Diagnostico: RMN

Tratamiento en dos fases:
a) Sin hemiplejia: antiepilépticos, corticoides, inmunoglobulinas intravenosas, dieta cetogénica alta en grasas y baja
en carbohidratos e incluso plasmaféresis.
b) Con emiplejia, cirugia. Se logra detener las crisis 70%, mejoras en el comportamiento y aprendizaje, y consiguen
andar y correr.
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Triada:
-polimioclonos (mioclonias con espasmos de musculo)
-ataxia cerebelosa
-ostoplomos /movimientos continuos, involuntarios, rapidos del ojo en direccion horizontal y
vertical también conocido como ojos danzantes.
Lactantes y ninos previamente sanos, de hasta 3 anos de edad

Clinica: ademds de la triada: irritabilidad, alteraciones del lenguaje (disfasia, disartria o
incluso mutismo), anomalias de la conducta, letargia, sueno patoldgico y profundo,
ansiedad y agresividad, retraso del aprendizaje, problemas motores e hipotonia.

Las polimioclonias afectan fundamentalmente al fronco y extremidades pudiendo en
ocasiones afectar a los musculos faciales, peribucales y pdrpados. Mejoran con el
reposo y desaparecen durante el sueno, aumentan con la frustracion, los estimulos y
durante los movimientos voluntarios.

Tratamiento:

Casos no tumorales: ACTH seguido de corticoides. Para el control de las mioclonias, tfratamiento
antiepiléltico.

Neuroblastoma, intervenciéon quirdrgica, la extirpacion del tumor provoca la remision de la
enfermedad.

El prondstico es mejor cuanto mas precoz es el tratamiento; las secuelas aparecen
sobre todo en la esfera cognitiva. Alrededor del 50% presentan secuelas motoras,
retfraso mental y trastornos del comportamiento.

Manss "‘f"m



Encefalopatia progresiva con edema, hipsarritmia y
atfrofia optica.

Proceso pafoldgico que se inicia en los primeros
meses de vida 2>encefalopatia grave

EEG: hipsarritmia, anomalias paroxisticas multifocales

Diagndstico del sindrome es esencialmente clinico y
de neuroimagen; no existe ningun marcador
bioldgico o genético

Tratamiento: vigabatrina



“La verdadera\sgbidur/’a esfa en
[econocer la propic iIgnorancia’™







