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RESUMEN

Las crisis gelasticas son una forma rara de epilepsia no convulsiva, mas frecuente en poblacién adulta joven
y casi exclusiva de hamartomas hipotalamicos; sin embargo, hay otras localizaciones no hipotalamicas poco
descritas en las cuales se presentan estas crisis, como el 16bulo temporal. El caso que presentamos muestra
una manifestacion atipica: un paciente de edad avanzada consulté por cambios en el comportamiento y risas
inmotivadas; durante la hospitalizacién, se establecié la presencia de crisis gelasticas, las cuales fueron atri-
buidas a zona de gliosis temporal izquierda por antecedente de hematoma epidural en esta localizacién. Se
concluye que este tipo de crisis epiléptica en poblacion de la tercera edad es el resultado de etiologias distintas
al hamartoma hipotalamico.
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SUMMARY

Gelastic seizures are a rare form of non-convulsive seizures, more common in young adults and almost exclu-
sively of endocrine disorders and hypothalamic hamartomas, there another other places for this seizures as
the temporal lobe. The case shows an atypical manifestation, an elderly patient who consults for changes in
behavior and unmotivated laughter; during hospitalization, showed the presence of gelastic seizures, which
were attributed to the left temporal area of gliosis by previous epidural hematoma at this location, we present
clinical history, neuroimaging and EEG. In the conclusion on eldetly, this type of seizure occurs by different
etiologies and no only by hypothalamic hamartoma.
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INTRODUCCION

La risa un elemento determinante en la evolu-
cién del hombre a ser intelectualmente superior, ha
permitido una interaccién social, accediendo a una

cohesion de grupo como pieza esencial de super-
vivencia. La risa ha sido motivo de debates desde
diferentes areas como la filosofia, la antropologia, la

psicologia, y en la teologia no se puede desconocer la
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posiciéon de la Inquisicion en el siglo X1, cuando la
risa se considerd sintoma inequivoco de lo satanico
(1); en la literatura existen varios puntos de vistas,
fue prohibida en el siglo XIV, cuando Guillermo
de Baskerville y Adso de Melk se sumergieron en
una serie de asesinatos por ocultar un libro que
tenfa como fin la risa, por considerarla una forma
de perder el temor de Dios (2); en el siglo XIX fue
de interés para la neurologia, descrita por Trous-
seau (1877) en un paciente que no recordaba los
episodios de risa, y en 1957 Daly-Mulder acuné
el término “Epilepsia Gelastica” (3). Reir ha sido
desarrollado tanto en lo patolégico como en lo
culturalmente aceptado, en condiciones normales
la sonrisa se produce como una respuesta al humor
(4), con una configuracioén facial designada como
“Imagen de Duchenne” (5), sin embargo también
puede ser una manifestacion de distintas formas
de lesiones cerebrales (6).

En la actualidad no es posible encontrar una
clasificacién homogénea de patologias que incluyan
la risa como un sintoma (Mania, esquizofrenia,
Enfermedad de Alzheimer, sindrome de Angelman,
trastornos depresivos, entre otros). Lo que se sabe, es
su usual asociacion a diferentes condiciones: tumores
(hamartomas hipotalamicos) (3,6-9), esclerosis tube-
rosa, hemangiomas, o displasias corticales (10). La
risa no es solo una respuesta en un contexto social,
es también un sintoma.

Las crisis gelasticas hacen parte de una forma rara
de epilepsia, y consisten en una explosion repentina
de risa sin causa aparente, por lo general no implica
sensacion de felicidad, suena sarcastica o desagrada-
ble, suelen duran menos de un minuto, y pueden ser
criptogénicas o sintomaticas por un gran numero de
lesiones cerebrales (4).

Presentacion del Caso

Paciente masculino de 79 afios llevado al servicio
de urgencias por presentar cuadro clinico de 2 dias
de evolucién con cambios en el comportamiento,
alucinaciones visuales y auditivas, soliloquios y risa
inmotivada intermitente, tenfa antecedente de hipet-
tension arterial sistémica y trauma craneoencefalico
moderado a severo 7 afios atrds, con hematoma
epidural izquierdo secundario que al parecer no
requirié manejo quirdrgico.

Se solicitaron los paraclinicos necesarios
para descartar patologia organica relacionada
con estecuadro, se hallé leve hiponatremia y leve
hiperglucemia, las cuales fueron corregidas; pero
el paciente persistié6 con los sintomas. Psiquiatria
sospeché demencia vascular, con delirium asociado
y se inici6 haloperidol gotas dosis total de 2,5mg/
dia, el paciente continué con sintomas, en especial
risas inmotivadas hasta 4 veces en una hora, y luego
recuperaba su estado basal. Al examen mental era
un paciente orientado en persona, desorientado en
tiempo y lugar, con memoria episodica alterada,
pensamiento légico y concreto, sin actitud alucina-
toria, no se hallaron otras anormalidades al examen
neurolégico, la tomografia computarizada de craneo
y la resonancia magnética cerebral mostraron zona
de encefalomalasia temporal izquierda y dilatacion
ventricular ipsilateral compensatoria, y por sospecha
de evento ictal se realizé electroencefalograma en
el cual se encontré descarga epileptiforme ictal de
2 minutos de duracién en el hemisferio cerebral
izquierdo de predominio parasagital, lo que se con-
sider6 como crisis focales simples de tipo automa-
tismos atribuidos a lesion estructural traumatica, se
inici6 dcido valpréico 1,5 gr/dfa, y se controlaron
los episodios (Figuras 1y 2).

DISCUSION

La epilepsia gelastica es una crisis epiléptica no
convulsiva poco frecuente, en la cual, el acto pri-
mario ictal caracterfstico es una risa estereotipada e
inapropiada (11-13), se trata de crisis focales simples
dadas por automatismos geldsticos, y se caracterizan
por movimientos repetitivos poco coordinados, con
o sin alteracién de la conciencia, que pueden ser
espontaneos o responder a estimulos externos, los
movimientos son comunes o se parece a los movi-
mientos voluntarios (risa, llanto, movimientos oro
alimentarios, pedalear, y otros). En la gran mayoria
de los casos, el hamartoma hipotalamico es la prin-
cipal etiologia para el desarrollo de crisis gelasticas,
con inicio usualmente en la infancia, encontrandose
asociado con la presencia de pubertad precoz, altera-
ciones cognitivas, trastornos del comportamiento y
poca respuesta al tratamiento. Sin embargo, también
pueden ocurrir crisis gelasticas de origen cortical, las
cuales se han asociado con lesiones principalmente
dell6bulo temporal, aunque también se han descrito
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A. TOMOGRAFiA DE CRANEO SIMPLE QUE MUESTRA ZONA DE HIPO DENSIDAD EN REGION TEMPORAL IZQUIERDA,
CORRESPONDIENTE A ANTECEDENTE TRAUMATICO. B, C Y D: RESONANCIA CEREBRAL SIMPLE EN T1, Framr vy T2
RESPECTIVAMENTE QUE MUESTRA ZONA DE GLIOSIS EN LA REGION DESCRITA.
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en pacientes con lesiones del l6bulo frontal. La
epilepsia gelastica representa cerca de un 0.2% de
todas las crisis epilépticas, es importante conocer el
mecanismo de la risa normal para poder entender

su fisiopatologia (13).

La risa en si, es una caracteristica universal del
ser humano que se relaciona con un contexto social
complejo y especifico, en el cual no solo se expresa la
alegria, sino por su contraparte sentimientos adver-
sos como la ansiedad y el miedo (7,13). En ocasiones
es un método que sirve para distinguir el juego del
estrés en situaciones bulliciosas; igualmente como
una expresion de burla o superioridad, un reflejo de
liberacién de la inhibiciéon o incluso simplemente
como una forma de puntuacién no verbal en el
contenido del lenguaje (13).

Enlo morfolégico, las estructuras y vias cerebra-
les que median en el desarrollo de la risa no se han
dilucido completamente (12,13). En patologias como
las crisis gelasticas, la paralisis bulbar y pseudobulbar,
y algunas formas crénicas de trastornos psiquiatticos,
algunos modelos precoces propusieron a la corteza
limbica como aquella que proveia una base emocio-
nal para la risa; una zona efectora en el tallo cerebral,
como salida motora, y una zona diencefalica, posi-
blemente localizada en el hipotdlamo, que integrarfa
los componentes motor y emocional (7,13).

Estudios subsecuentes soportaron la nocién de
disociaciéon entre las redes que presumiblemente
soportaban la risa, con estructuras temporales
mesiales y basales contribuyendo al valor emocional
y una salida motora originada en regiones frontales
incluyendo el cingulo anterior, la corteza motora
suplementaria y la corteza orbitofrontal. Hay una
amplia evidencia de proyecciones considerables de
las regiones dorsolateral y mesial frontales al puente.
La integraciéon de los componentes emocional y
motor pueden ocurrir en las conexiones péntico-
corticobulbares y del nucleo reticular relacionados
con la expresion facial (13-18).

En los hamartomas hipotalamicos, la evidencia
implica epileptogenicidad hipotalamica como una
fuente de la crisis, y aunque puede ocurrir propaga-
cién ictal o interictal hacia los 16bulos frontal o tem-
poral, no parece ser necesaria esta condicion (10,13).

Es importante mencionar que la risa se puede
presentar durante la crisis en cualquier momento:

durante el aura, durante la crisis o en el periodo ictal
o en la etapa post-icta (16).

Un aspecto interesante de la epilepsia gelastica es
la disociacién risa-alegria (13), en algunos pacientes
con evidencia de crisis gelasticas, no se encuentra
un episodio de alegtfa relacionado con la risa, como
en quienes presentan hamartomas hipotalaimicos
(8,10,13). En otros casos la presencia de un evento
alegre, no se correlaciond con presencia de risa, por
lo que se ctee que la actividad clinica de las ctisis en
el caso de los hamartomas hipotalaimicos es variable,
como también se ha visto en pacientes con lesiones
corticales temporales (13).

En contraste con los pacientes con focos epilepto-
génicos hipotalimicos o temporales, el patron clinico
de las crisis geldsticas asociados con focos corticales
frontales, parece ser uniforme, caracterizandose por
risas inmotivadas o “forzadas”, en los que el paciente
indica que su risa estd desprovista de alegtfa subjetiva
(7,13). La manifestacién clinica de un paciente con
focos hipotalamicos o temporales se presenta durante
la infancia o adolescencia, aunque se han descrito
incluso en la tercera década de vida, mientras que
las relacionadas con lesiones del 16bulo frontal son
infrecuentes (9,13).

Ante la presencia de un paciente con risa inapro-
piada como caracteristica prominente, debe descartarse
la presencia de comportamiento desordenado caracte-
ristico de algunas enfermedades del espectro psicotico,
que pueden asociarse con este signo clinico. Igualmente
en pacientes con sindrome de estrés postraumatico, se
hacen evidentes sintomas disociativos, donde la risa
inapropiada y estereotipada no es frecuente (9,13).

En la parilisis pseudobulbar, la presencia de la
risa es muy variable, pobremente controlada y con
respuesta de afecto congruentes con el contexto, casi
siempre referidas como incontinencia emocional. Sin
embargo, al evaluarse al paciente se encuentran signos
de disfuncion del tallo cerebral, y en las neuroimagenes
se evidencian en la mayoria de los casos anormalidades
en ambos lébulos frontales. Estos pacientes tienen
capacidad de introspeccién casi siempre con un estado
de humor que se correlaciona adecuadamente con el
estimulo, pero con excesiva ¢ incontrolable expresion

(7,13).

El tratamiento es dificil de enfocar, casi toda la
literatura al respecto esta soportada para pacientes
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con hamartomas hipotalimicos, en quienes se sabe
que suelen ser resistentes al tratamiento incluso
con multiples anticonvulsivantes y puede ser difi-
cil mantenerlos libres de crisis (15), por lo que en
algunos casos requeriran manejo quirdrgico con
todas las potenciales complicaciones, ademads estd
documentado el deterioro cognitivo y comporta-
mental asociado a la persistencia de estas crisis (16).
En otros tipos de lesiones tumorales parece verse el
mismo enfoque, pero no hay literatura precisa sobre
el tratamiento en lesiones temporales o frontales no
resecables aunque parece ser que cualquier anticon-
vulsivante usualmente usado en crisis parciales podria
usarse y el prondstico ird de la mano con la lesién
etiolégica del paciente.
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