¢Migrana o epilepsia®?
Como identificar y diferenciar las
epilepsias occipitales
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| RESUMEN

as epilepsias focales idiopaticas de la infancia constituyen el 30-35% de to-

das las epilepsias en el rango de edad de 2 a 10 afos. La mas frecuente de

todas es la epilepsia benigna de la infancia con espigas centrotemporales,

denominada también Rolandica. En segundo lugar se encuentran las epi-
lepsias occipitales que, aunque son relativamente infrecuentes, se deben conocer
para hacer el diagnéstico y diferenciarlas de otras entidades mas frecuentes como
la migrana con aura.

Entre las epilepsias occipitales se deben diferenciar las formas “sintométicas” (que
tienen causas conocidas) de las idiopaticas (genéticas). En las primeras se logra
demostrar una lesion estructural en el sistema nervioso central (SNC) que puede
explicar la epilepsia. Las epilepsias idiopaticas occipitales benignas de la infancia se
dividen de acuerdo con la edad de inicio, el cual puede ser temprano, conocida
también como tipo Panayiotopoulos, o tardio, también denominada tipo Gastaut.
Hay una tercera forma de epilepsia idiopatica ain no aceptada por muchos auto-
res, la cual es una combinaciéon de las dos anteriores, con un patrén
electroencefalogréfico especifico.

La migrafia con aura presenta algunas caracteristicas que permiten al clinico dife-
renciarla de las epilepsias occipitales.
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| PALABRAS CLAVE

EPILEPSIA CENTROTEMPORAL (ROLANDICA)
EPILEPSIA IDIOPATICA

EPILEPSIA SINTOMATICA

MIGRANA CON AURA

| INTRODUCCION

La primera descripcién de la epilepsia occipital (EO)
la hizo Gastaut en 1982," al referirse a una pobla-
cion especial de pacientes que reunia caracteristi-
cas clinicas y electroencefalogréficas (EEG) simi-
lares, con un adecuado control de las crisis y buen
prondstico. Posteriormente, Panayiotopoulos y
colaboradores, describieron en 1989 una serie de
pacientes® con EO que tenian caracteristicas par-
ticulares en su sintomatologia y EEG, lo que en
1999 permitiria a la Liga Internacional Contra la
Epilepsia (ILAE) clasificarla como un grupo inde-
pendiente.?

En la actualidad se le da mayor importancia a la
EQ, pues se ha encontrado que es una causa habi-
tual de epilepsia idiopatica en la nifiez, y que ocupa
el segundo lugar en frecuencia, luego de la epilep-
sia Roldndica o centrotemporal.”

Es importante resaltar que las epilepsias mencio-
nadas tienen un curso benigno,® lo que las dife-
rencia de otros sindromes epilépticos de la infan-
cia, como por ejemplo el sindrome de West o el de
Lennox-Gastaut que generalmente presentan un
prondstico desolador.

A continuacién se describiran los diferentes tipos
de epilepsias occipitales idiopaticas y sintomaticas
y sus respectivos diagnésticos diferenciales. La ta-
bla N° 1 presenta un panorama general de estas
epilepsias.
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Tabla N° 1
EPILEPSIAS OCCIPITALES

EPILEPSIAS OCCIPITALES IDIOPATICAS

No se relacionan con anormalidades estructurales
cerebrales
1. Epilepsia occipital benigna temprana (tipo
Panayiotopoulos) (EOBT-P)
2. Epilepsia occipital benigna tardia (tipo Gastaut)
(EOBT-G)
3. Epilepsia occipital fotosensitiva

EPILEPSIAS OCCIPITALES SINTOMATICAS

Se asocian a malformaciones del desarrollo cortical
1. Displasia cortical occipital
2. Heterotopia periventricular occipital
- Heterotopia subcortical en banda
3. Polimicrogiria
. Epilepsias mioclénicas progresivas
5. Enfermedades mitocondriales

AN

1.EPILEPSIAS OCCIPITALES
IDIOPATICAS

1.1. EPILEPSIA OCCIPITAL BENIGNA
TEMPRANA O TIPO PANAYIOTOPOULOS
(EOBT-P)

Esta entidad se clasifica dentro del grupo de las
epilepsias focales de la infancia y ocupa el segundo
lugar en frecuencia después de la epilepsia benig-
na de la infancia con espigas centrotemporales o
Rolandica;*sus respectivas frecuencias son del 10%
y 23%. La EOBT-P puede ser la méas frecuente si
solo se tiene en cuenta el grupo de nifios en edad
preescolar;® se caracteriza por su edad de inicio
que va desde los 2 hasta los 8 afos de vida, con un
promedio de edad de aparicién hacia los 5 anos.
Caraballo y cols. describen una serie de 74 pacien-
tes, en los que encuentran un antecedente familiar
de epilepsia en el 30% de los casos, un 12% de con-
vulsiones febriles y ningln antecedente de migrana.®
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A pesar de que su inicio es en el I6bulo occipital,
solo el 3% cursan con sintomas visuales. Las cri-
sis aparecen principalmente al comienzo o al fi-
nal de la noche; lo usual es que el nifo se des-
pierte agitado, con versién cefélica y ocular late-
ral en el 98% de los casos; su estado de concien-
cia se ve comprometido desde el principio, pero
no necesariamente va a estar inconsciente, mas
bien se lo va a encontrar muy poco reactivo al
llamado de la madre, mirando con extrafieza a
su alrededor.”

El vomito ictal y otros sintomas autonémicos
como hipersalivacién, palidez y sudacién, son ca-
racteristicos de esta entidad; aparecen entre el
44 y el 100% de los casos, y son infrecuentes
en los otros tipos de epilepsia, en los cuales se
pueden encontrar pero en el periodo postictal.
Estas manifestaciones se explican por el inicio
del foco convulsivo por debajo de la cisura
calcarina, con posterior propagacién hacia es-
tructuras limbicas.

Una tercera parte de los pacientes solo presen-
tan una convulsién, por lo que estos casos de-
ben denominarse convulsiones focales benignas
y no epilepsia por ser crisis Gnicas y no cumplir
con el criterio de recurrencia; un 5 a 10% de
los pacientes pueden llegar a tener entre 10 y
20 crisis; los restantes presentan en promedio
tres crisis.®

Se debe tener en cuenta que en el 30% de los pa-
cientes las crisis tienen una duracién mayor de 30
minutos por lo que se las incluye en la definicion
de estatus epilépticus.’

Lo caracteristico es la desaparicion de las crisis 1 6
2 afhos después de su comienzo; es una evolucion
mucho mas benigna que la de la epilepsia occipital
de inicio tardio o tipo Gastaut.

Panayiotopoulos ha establecido unos criterios es-
pecificos para el diagnéstico de esta entidad.

1. Episodios breves o prolongados, caracteriza-
dos por vémito ictal, desviacién ocular con o
sin generalizacion secundaria.

2. Edad de inicio entre los 2 y los 8 anos.

3. Neurodesarrollo normal previo al comienzo de
la epilepsia.

4. Neuroimagenes normales.

5. EEG con ritmo de fondo normal, excepto para
el periodo postictal o EEG con foco epileptifor-
me en la regién occipital que cambia con la edad
y el tiempo hacia la regién frontal o la centro-
temporal.

6. Remision antes de los 12 afnos.

Los hallazgos al EEG también son caracteristicos,
aunqgue estan presentes en solo 10 a 30% de los
pacientes: presentan ondas de gran amplitud y
ondas lentas en la regién occipital, que aparecen
cuando el nino tiene los ojos cerrados, ya sea dor-
mido o somnoliento, es decir, al suprimir la fijacion
de la visién central (Figura N° 1).

Inicialmente se pensaba que estas espigas
occipitales eran especificas del sindrome, pero es-
tudios posteriores han demostrado que los hallaz-
gos en el EEG son dindmicos y cambian de ubica-
cién segln aumenta la edad del nifio. Asi, entre los
2 y 5 anos se pueden encontrar en el EEG focos
occipitales; entre los 4 y 7 afos pueden aparecer,
ademas, focos frontopolares; posteriormente, a la
edad de 5-10 anos, se pueden encontrar focos
centroparietotemporales.

Se han descrito también otros patrones
electroencefalograficos, como por ejemplo, el pa-
tron generalizado de descargas de espiga-onda,
ritmico y sostenido, que aparece alrededor de los
4 afos, pero usualmente es reemplazado después
por espigas frontopolares o centroparietotempo-
rales. Otro patrén es el no paroxistico, que tiene
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gran correlacién con los nifios que sufren estatus
epilépticus.'™

Todos estos datos indican que hay una migracion
del foco epiléptico, y segln las teorias actuales se
interpretan como parte de un proceso de madu-
racion del sistema nervioso central. Otros autores
plantean una hipétesis interesante, en la que la
EOBT-P tiene una fisiopatologia en comin con la
epilepsia Rolandica, ya que comparten ciertas ca-
racteristicas, como por ejemplo el antecedente fa-
miliar, el EEG con espigas centroparietotemporales,
la edad de inicio entre los 2 y los 8 anos, la apari-
cién de las crisis durante el suefo, el excelente pro-
nostico y la remisién durante la pubertad.

Hay que tener en cuenta que un 10% de estos pa-
cientes cursan con un EEG normal en el periodo
interictal; por esto se debe procurar tomar el EEG
lo mas pronto posible luego de la crisis, tratando
de captar los cambios correspondientes a esta enti-
dad. También se puede presentar el fenémeno
opuesto, que es el de un EEG francamente anor-
mal luego de la Ultima remision.

El tratamiento es muy controvertido pues, como
se menciond anteriormente, una tercera parte de
los pacientes solo presentan una convulsién, y los
restantes presentan en promedio tres. Los pacien-
tes con una sola convulsion no requieren trata-
miento, mientras que los que presentan dos 0 mas
deben recibir fenitoina, carbamazepina o fenobarbital.

Se debe sospechar este tipo de epilepsia (Panayio-
topoulos) en nifios sanos con episodios de vomito
y alteracién del estado de conciencia, seguidos por
convulsiones hemiclénicas o clénicas generaliza-
das, principalmente al poco tiempo de quedarse
dormidos o antes de despertarse.

Usualmente la remisioén de las crisis ocurre entre 1
y 2 afnos después de la primera y solo un 5 a 10%
desarrollan epilepsia Rolandica.'" El riesgo de
recurrencia en la edad adulta es Unicamente del 1-
2% y el prondstico es 6ptimo.
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Figura N° 1
EEG EN UN PACIENTE CON EPILEPSIA OCCIPITAL
BENIGNA TEMPRANA
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Observar la presencia de espigas en la regién occipital del EEG, y a la
derecha del registro cémo se suprimen estas con la mirada (Tomado
de la referencia N° 15).

1.2. EPILEPSIA OCCIPITAL BENIGNA
TARDIA O TIPO GASTAUT (EOBT-G)

A diferencia de la anterior, esta epilepsia tiene un
inicio un poco mas tardio, con una edad promedio
de aparicion entre los 6-8 afos. Se puede encon-
trar un antecedente familiar de migrana y epilep-
sia en un 20% y 40% de los casos, respectivamen-
te, a diferencia de la EOBT-P en la cual no hay an-
tecedente familiar de migrana.

El aspecto cardinal de este tipo de epilepsia son las
manifestaciones visuales que se encuentran en la
mayoria de los pacientes. Se puede hallar amauro-
sis en 50% de los casos, un 33% perciben image-
nes con formas elementales y de colores prima-
rios, 16% pueden presentar ilusiones Opticas con
formas mas complejas que pueden durar desde
segundos hasta aproximadamente tres minutos.
Posteriormente hay pérdida de contacto con el
medio, con o sin convulsiones, que pueden ser
hemiclénicas o generalizadas.

En el periodo postictal es frecuente la cefalea
(30%), por lo que se puede confundir facilmente
con la migrana con aura de tipo visual.
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El EEG basal puede ser normal o revelar paroxis-
mos de punta-onda en la regién occipital estando
el paciente con los parpados cerrados y que se blo-
quean con la apertura ocular, similar a lo que ocu-
rre con las formas tempranas. Hay un tercer gru-
po propuesto por Caraballo,® en el que se han en-
contrado espigas occipitales y rolandicas de ma-
nera independiente, 10 que pudiese sugerir que se
trata de un cuadro clinico-electroencefalografico
que relne caracteristicas de dos de los grandes
sindromes epilépticos parciales de la infancia, pero
no se lo ha aceptado alin como un grupo aparte.

A continuacién se describen algunas caracteristi-
cas que ayudan a diferenciar la epilepsia occipital
tardia de la migrafia con aura.

e EOBT-G: las alucinaciones visuales son frecuen-
tes, casi diarias en algunos de los casos; su dura-

Tabla N° 2

ciéon promedio es desde segundos hasta tres
minutos, lo mas frecuente es que el paciente
refiera ver “cientos de bolas brillantes™ que se
mueven horizontalmente dentro del campo vi-
sual. Generalmente comienzan en el mismo he-
misferio, pueden continuar con pérdida de con-
tacto con el medio o con convulsiones ténico-
clénico generalizadas. La cefalea postictal rara
vez es pulsatil ni intensa; ademas, el EEG
interictal puede ayudar en el diagnéstico.

MIGRANA CON AURA: las alucinaciones visua-
les suelen durar en promedio 20-30 minutos.
Son generalmente lineas blancas y negras, con
un patrén en zig-zag; los colores no son la for-
ma de presentacién habitual y si ocurren lo ha-
cen en la periferia del campo visual; puede ha-
ber cambio del hemisferio inicial de los sinto-
mas visuales. La cefalea que sigue usualmente
es pulsatil, de moderada a intensa y se asocia a

vomito y fotofobia. (Tabla N° 2)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE MIGRANA CON AURA Y EPILEPSIA OCCIPITAL

MIGRANA CON AURA

EPILEPSIA OCCIPITAL

CARACTERISTICAS DE LAS ALUCINACIONES VISUALES

Patrén en zig-zag.

FORMA Aumentan gradualmente.
COLOR Usualmente blanco y negro, titilantes. '
DURACION Entre 20 y 30 minutos.

Imagenes en el campo central.

UBICACION EN EL | se pueden acompanar de escotoma

CAMPO VISUAL central.
FRECUENCIA Rara vez son diarias.
4 Hay sfntomas alternantes en ambos
UL HZCI hemisferios.
CEFALEA POSTICTAL Pulsatil, de moderada a intensa.

OTROS SINTOMAS

EEG INTERICTAL Normal

Imégenes visuales estereotipadas circulares o
esféricas, complejas, brillantes, que cambian de
tamano. Amaurosis.

Multicolores “bolas de colores”.

Desde segundos hasta 3 minutos.

Imagenes en la periferia.

Variable. Usualmente mas frecuentes que en la migrafia.

Tienen el mismo hemisferio de comienzo y el mismo
patrén de progreso.

OTRAS CARACTERISTICAS

Rara vez es intensa y pulsatil.

Version cefélica ictal.

Nauseas, vomito.

Progresa a crisis parciales o generalizadas.

Espigas occipitales o centrotemporales, pero puede
ser normal.
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1.3. OTRAS EPILEPSIAS OCCIPITALES
IDIOPATICAS

1.3.1. EPILEPSIA OCCIPITAL FOTOSENSITIVA

Se trata de una epilepsia refleja, es decir, que pue-
de ser inducida por estimulos externos tales como
la televisién o los videojuegos. Por lo general apa-
rece entre los 5y 17 afios y 1o que el paciente
experimenta son principalmente alucinaciones vi-
suales, circulares, multicolores, aunque también
puede experimentar episodios de ceguera tran-
sitoria. Este cuadro clinico es seguido de desvia-
cién conjugada de la mirada, malestar abdomi-
nal, vémito y cefalea, que pueden durar de 2 a 5
minutos hasta incluso 2 horas. Todo esto sugiere
que el foco epileptogénico es occipital, pero que
rapidamente se disemina a otras regiones como
el I6bulo temporal.

El EEG con fotoestimulacién o espontdneo mues-
tra espigas occipitales, pero como en los casos
anteriores también puede coexistir con espigas
centroparietotemporales.

No se sabe mucho sobre el prondstico; muchos
de los pacientes solo presentan 1 o 2 convulsio-
nes; sin embargo, otros no remiten y es necesario
iniciar tratamiento anticonvulsivante, idealmente
con valproato, al igual que evitar las situaciones
que desencadenen las crisis.

2. EPILEPSIAS OCCIPITALES
SINTOMATICAS

Estas epilepsias estan asociadas a lesiones estruc-
turales en la regién occipital, las cuales usualmen-
te comprometen la corteza cerebral y se demues-
tran por medio de neuroimagenes. Las mas im-
portantes son las siguientes:'
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MALFORMACIONES DEL DESARROLLO
CORTICAL

2.1. DISPLASIA CORTICAL OCCIPITAL: usualmente
comienza en las primeras dos décadas de la vida y se
manifiesta como una epilepsia intratable refractaria
a multiples antiepilépticos. En las imagenes por reso-
nancia magnética (IRM) las lesiones pueden ser pa-
sadas por alto, ya que la morfologia de los giros de la
corteza occipital es compleja. Se puede encontrar
mala delineacién de la corteza, con engrosamiento
de tipo focal™ (Figura N° 2). El tratamiento es qui-
rdrgico, usualmente con buenos resultados.

Figura N° 2

A: IRM con extensa lesién témporo-occipito-basal hiperintensa en
T2. B: serie de inversién recuperacién con engrosamiento de la sustancia
gris y borramiento de la unién cértico-subcortical (Tomado de la
referencia N° 16).
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2.2. HETEROTOPIA PERIVENTRICULAR
OCCIPITAL

Se trata de sustancia gris ubicada en un sitio que
no le corresponde dentro del parénquima cere-
bral causando formas refractarias de epilepsia. La
region occipital es un sitio comin de heterotopia,
la cual puede ser unilateral o bilateral. Esta Ultima
forma es mucho mas frecuente y se asocia a mu-
taciones en el cromosoma X, en el gen de la filamin-
1. Usualmente la inteligencia es normal y no hay
otras alteraciones neurolégicas. El inicio de las cri-
sis puede ser desde la segunda década hasta los
40 anos.

En los estudios de IRM las lesiones son ovoides,
isointensas a la sustancia gris, de bordes lisos, 1o
que las diferencia de otro tipo de lesiones como
los nédulos subependimarios de la esclerosis tube-
rosa. Usualmente la zona epileptogénica es mucho
mas extensa que la heterotopia propiamente di-
cha, lo que hace que los resultados neuroquirdrgi-
Cos no sean tan favorables.

2.2.1. HETEROTOPIA SUBCORTICAL EN BANDA

Esta forma de epilepsia puede estar asociada a
mutaciones en el cromosoma X 0 en el cromosoma
17; lo caracteristico en las imagenes de IRM es el
signo de la “doble corteza”, que se caracteriza por
una banda de sustancia gris paralela a la corteza.
Clinicamente pueden presentarse convulsiones
generalizadas o focales.

2.3. POLIMICROGIRIA

Se caracteriza por un exceso de surcos secunda-
rios y terciarios en la corteza cerebral, de lo que
resultan giros pequenos y numerosos. Usualmen-
te se acompanan de otros defectos en la migra-
ciéon como las heterotopias. Es causada por una
alteracion en la organizacién cortical postmigrato-
ria, la cual puede originarse por causas genéticas
como en el sindrome de Zellweger o adquiridas

como la hipoxia desde el sexto mes de vida intrau-
terina o la infeccién por Citomegalovirus.

Clinicamente se manifiesta con convulsiones que
aparecen en la primera o segunda década de la
vida, en un nino que ha tenido un neurodesarrollo
normal. Las crisis son usualmente parciales com-
plejas, con ausencia de manifestaciones visuales,
posiblemente por su localizacién frecuente en
areas limitrofes con los otros lébulos. Cuando su
localizacién es difusa, los pacientes son malos can-
didatos a cirugia.

2.4. EPILEPSIAS MIOCLONICAS PROGRESIVAS

Este grupo de epilepsias se caracteriza por con-
vulsiones de tipo mioclénico, asociadas a crisis ge-
neralizadas o focales y a deterioro neuroldgico
progresivo. Las convulsiones occipitales y el EEG
con descargas en la regién posterior son frecuen-
tes en la enfermedad de Lafora, la cual se diagnos-
tica por biopsia de piel en la que se encuentran los
cuerpos de Lafora en las glandulas sudoriparas.

Hay otras entidades del mismo grupo, en las que
también se pueden encontrar convulsiones
occipitales como por ejemplo en la Lipofuscinosis
ceroidea neuronal juvenil o la Epilepsia mioclénica
juvenil de fibras rojas rasgadas.

2.5. ENFERMEDADES MITOCONDRIALES

Se caracterizan por ser alteraciones primarias
del metabolismo oxidativo, con compromiso
multisistémico, principalmente de los érganos de
mayor metabolismo, entre ellos el cerebro y los
muisculos. Una de las enfermedades mas repre-
sentativas de este grupo es el MELAS' (Mito-
chondrial Myopathy, Encephalopathy, Lactic
Acidosis and Stroke-like episodes), que se carac-
teriza por episodios de vémito, migrana, convul-
siones y cuadros clinicos que pueden semejar
eventos cerebrovasculares principalmente en la
regiéon occipital.
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Las convulsiones son de predominio occipital y se
pueden acompanar de defectos permanentes o
transitorios en los campos visuales. Los pacientes
pueden llegar a desarrollar una epilepsia grave, con
episodios recurrentes de epilepsia parcial continua
con o sin generalizacién secundaria.

Las imagenes de IRM muestran lesiones de predo-
minio parietooccipital que comprometen varios
territorios vasculares; muchas veces son transito-
rias y pueden respetar la sustancia blanca (Figura
Ne 3).

Figura N° 3
PACIENTE CON MELAS

Se observa en IRM en secuencia de FLAIR, lesién hipointensa en la
regién occipital izquierda, con mayor compromiso de la sustancia gris
(Tomado de la referencia N° 17).

|2. CONCLUSIONES

Las epilepsias occipitales idiopaticas de la infancia
se dividen segln su edad de aparicién en tempra-
na o tipo Panayiotopoulos que se inicia antes de
los 8 afnos y tardia o tipo Gastaut que aparece des-
pués de esta edad. Las formas tempranas se ca-
racterizan por el comienzo durante el suefio, v6-
mito ictal y version cefalica, mientras que las for-
mas tardias se caracterizan por las alucinaciones
visuales, principalmente luces de colores, con ce-
falea de caracteristicas diferentes a las de la mi-
grafna en el periodo postictal.
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Para establecer el diagnéstico se deben tener un
neurodesarrollo y neuroimagenes normales, al
igual que cumplir con los criterios electroen-
cefalogréficos caracteristicos, que no necesaria-
mente se limitan a hallazgos en la regién occipital.
Ambos grupos tienen buen prondstico y una
tercera parte de los pacientes no requieren tra-
tamiento antiepiléptico por presentar Gnicamen-
te una crisis.

Siempre se debe remitir el paciente al especialista
en neuropediatria, para hacer el respectivo diag-
nostico diferencial con entidades como MELAS
0 neoplasias; en estos casos se habla de epilep-
sias focales sintomaticas de origen occipital, cuya
evolucién y tratamiento son muy diferentes a
los de las formas idiopaticas de epilepsia de la
infancia.

| SUMMARY

MIGRAINE OR EPILEPSY. HOW TO IDENTIFY AND
DIFFERENTIATE OCCIPITAL EPILEPSIES

Idiopathic focal epilepsies constitute 30-35% of
all epilepsies between 2-10 years of age. The most
frequent one is the so called Rolandic epilepsy or
focal epilepsy with centrotemporal spikes. The
second place of prevalence corresponds to
occipital focal epilepsies; although less frequent,
it is important to be familiar with them in order
to be able to establish the differential diagnosis
between them and with diseases such as migraine
with aura.

Symptomatic occipital epilepsies associated with
structural abnormalities must be differentiated
from idiopathic occipital epilepsies, with special
attention to the early and late-onset syndromes:
Panayiotopoulos and Gastaut syndromes,
respectively.
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