Neuropsicologia
de P’epilepsia

PID_00245761

Beatriz Lopez

Temps minim de dedicacio recomanat: 4 hores < L
' Universitat
Oberta
' de Catalunya




© FUOC « PID_00245761 Neuropsicologia de I'epilepsia

Cap part d'aquesta publicacid, incloent-hi el disseny general i la coberta, no pot ser copiada,
reproduida, emmagatzemada o transmesa de cap manera ni per cap mitja, tant si és electric com
quimic, mecanic, optic, de gravacio, de fotocopia o per altres metodes, sense 1'autoritzacio

previa per escrit dels titulars del copyright.



© FUOC « PID_00245761

Neuropsicologia de I'epilépsia

Index
INEEOUCCED. ...ttt
1. Classificacio de Vepilepsia...........c.cccocoviviiniinninieninncnicneneneenn
2. TIPpus de CIISI....cccocooiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiit et
2.1.  Crisis generalitzades .......cccccocieiiiiiiiiiiiniiiiieniiiecececcee
2.1.1.  TonicoClONIQUES .......ccceerrreiirreeiriieereee e
2.1.2.  ADSCINICIES eueeieriiiiieiieeeiee ettt
2.1.3.  ClONIQUES .eoueeeriiieeeiireeieeeeiee et eeeseree e e e
2.1.4.  TONIQUES .eerceeiiriiieiiiiieeiee et
2.1.5.  AtONIQUES eoeeeeiiieieeeieereeeee e e
2.1.6.  MiOCIONIQUES ....eevrmriiriiiiiiiieeeee e
2.2, Crisis fOCALS uveiireieirieeiee e
3. Aspectes diferencials de les epilépsies focals..............................
3.1. Epilépsia del 1obul temporal .........cccceeeeiriiiiieiiiiiiieeiniiieee e
3.2. Epilepsia del 10bul frontal ..........ccceeeeiiiiiiiiiniiiiniieee e,
3.3. Epilépsia del 1obul parietal ......c.cccoceeeiriiiiiiiiiiiiiiieiieeeeeeee
3.3.1. Subtipus de crisi de I'ELP .....ccccocoiiiiimiiiiiiiiiniiiieenee
3.4. Epilepsia del 1obul occipital ......cccccceeeiriiiiiiiiiiiiiiiiiieeeeeeee,

4. Sindromes electrocliniques i altres epilépsies

5. DHAGNOSHIC......cooiiiiiiiiiiiieie ettt ettt ettt
S.1. ANAMNEST .ooiiiiiiiiiiiiciic e
5.2.  Diagnostic diferencial .......cccccoevvvviiiiiiniiinniniiincceen
6. Tractament farmacologic antiepiléptic..............ccocceevienninnnene.
7. Cirurgia de Vepilépsia...........c.ccoocooiiriiiiiniiniiiniieeeeeeeee
8. Neuropsicologia de I'epilépsia.............cccooiiiiiiiniininniinneneeeee,
8.1. Alteracions neuropsicologiques generals en l'epilépsia ..............
8.2.  Perfil neuropsicologic de I'epilépsia del lobul frontal ................

8.3. Perfil neuropsicologic de l'epilepsia del 10bul temporal
medial ...
8.4. Localitzacionisme i xarxes funcionals ...........cccecvviiiiiininiinnnn.
9. Avaluacioé neuropsicologica de V'epilépsia.................cccceuvennnee.

10. Rehabilitaciéo neuropsicologica en l'epilépsia

10
10
10
11
11
11
11

13
13
17
19
20
21

23

25

25

26

28

30

32

32

35

37
39

42

46



© FUOC « PID_00245761 Neuropsicologia de I'epilepsia

Bibliografia............cccccciiiiiiiiiiii e 49



© FUOC « PID_00245761 5

Neuropsicologia de I'epilepsia

Introduccio

L'epilépsia és una de les malalties neurologiques més freqiients en ’actualitat.
Té una prevalenca de 8 casos per cada 1.000 habitants i afecta aproximada-
ment 300.000 persones a Espanya (Alvarez-Carriles et al., 2008). D’aquests,
uns 160.000 pacients no estan controlats amb medicacié (Sancho Rieger et
al., 1990). Tot i que pot apareixer en qualsevol moment de la vida, el nombre
principal de casos es déna en infants més petits d’'un any i persones més grans

de seixanta-cinc anys (Jallon et al., 2001).

El 2005 un equip de treball de la Lliga Internacional contra 1’Epilepsia
(ILAE - International League Against Epilepsy) va formular noves definicions
d’epilepsia i crisi epiléptica.

Definicié conceptual de crisi epileptica i epilepsia

Una crisi epileptica és 'ocurréncia transitoria d'una serie de signes i/o
simptomes provocats per una anormalitat de 1'activitat neuronal, que

és excessiva o sincronica al cervell.

L'epilepsia és un trastorn del cervell caracteritzat per la predisposicio
cronica per a generar crisis epiléptiques, com també per les conse-
quiéncies neurobiologiques, cognitives, psicologiques i socials deriva-
des d’aquesta condici6. La definici6é d’epilepsia requereix l’ocurrencia
d’almenys una crisi epiléptica.

Informe del 2005 de la ILAE

No obstant aix0, aquestes definicions s’han considerat massa teoriques, i han
estat criticades perque no permeten especificar de manera detallada, en alguns

casos individuals, si una persona pateix epilépsia o no.

Amb l’objectiu de proporcionar definicions més practiques i operatives, Fisher
i els seus col-laboradors (2014) estableixen que 1’epilepsia és una malaltia del
cervell que es pot definir per qualsevol de les condicions segilients (Fisher et
al., 2014):

Web recomanat

En el web de la Internatio-
nal League Against Epilepsy
(ILAE) podeu consultar infor-
macio6 de gran utilitat, des de
les definicions i la classifica-
ci6 actual fins a recomanaci-
ons per a pacients i familiars,
bibliografia rellevant o con-
gressos cientifics especifics de

I'area. www.ilae.org.



http://www.ilae.org/
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Definicid clinica d’epilepsia

1) Almenys dues crisis epileptiques no provocades o reflexes que apa-
reixen distanciades entre si durant un periode superior a vint-i-quatre
hores.

2) Una crisi no provocada o reflexa, juntament amb una probabilitat
de crisis futures, similar al risc de recurréncia general (almenys el 60%),
després de dues crisis no provocades, que es produeixen al llarg dels
deu anys segiients. Aquesta matisacié permet als epileptolegs conside-
rar I'existencia d’epilépsia en una persona que, malgrat que hagi patit
només una crisi epileptica, mostra un alt risc de patir-ne més; seria el
cas dels pacients que han patit un tnic episodi epileptic al cap d'un mes
d’haver tingut un accident cerebrovascular.

3) El diagnostic d'una sindrome epiléptica.

La nova definici6é considera, a més, l'epilepsia com a resolta en aquelles per-
sones que han patit una sindrome epileptica dependent de 1’edat que ja no és
aplicable a la seva edat actual o en aquelles que no han tingut cap crisi des de
fa deu anys, sense tractament antiepiléptic durant els Gltims cinc anys.

Des de la ILAE sén conscients que aquestes noves definicions alteraran les
dades sobre la prevalenca de 'epilépsia, ja que hi pot haver pacients que abans

es consideraven epileptics i que ara ja no figurin en aquest grup i al revés.
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1. Classificacio de V'epilepsia

De la mateixa manera que els conceptes més basics, com la mateixa defini-

ci6 d’epilépsia, han anat experimentant modificacions en un intent d’aclarir

aquesta malaltia, també s’han creat noves classificacions que intenten recollir

el que els succeeix als pacients de manera més descriptiva, i s’ha abandonat la

classificacié de 1989, tal com es reflecteix en la taula segiient (Berg i Scheffer,
2011).

Comparacié dels principals canvis entre la classificacié i la terminologia de 1989 i la nova classi-
ficacié i els conceptes proposats el 2010

Terminologia i conceptes antics
(1989)

Terminologia nova i
conceptes proposats
(2010)

Focal i generalitzat

Quant a les crisis:

Focals (abans «parcials»): el primer can-
vi clinic i electroencefalografic indica
Iactivacié d’un sistema de neurones limita-
des a un hemisferi cerebral.
Generalitzades: el primer canvi clinic indica
la participacié de tots dos hemisferis.

Quant als tipus d’epilépsia:

Relatiu a la localitzaci6 (focal, parcial): epi-
|&psies amb crisis focals.

Generalitzades: epilepsies amb crisis gene-
ralitzades.

Les crisis focals s’originen en un punt d'una
xarxa limitada a un hemisferi.

Les crisis generalitzades s’originen en un
punt i rapidament es propaguen per xarxes
neuronals distribuides bilateralment.
S’abandonen aquests termes ja que moltes
sindromes inclouen tots dos tipus de crisis

Etiologia

Idiopatica: quan no hi ha cap causa subja-
cent excepte la predisposicié hereditaria.
Simptomatica: I'epilépsia és causada per
una alteracié coneguda al sistema nervios
central.

Criptogeénica: fa referéncia a una alteracié
la causa de la qual esta oculta; s’assumeix
que sén simptomatiques.

Genetica: |'epilepsia és causa directa d'un
defecte genétic conegut en el qual les crisis
sén lalteracié principal del trastorn.
Estructural/metabolica: hi ha una condi-
cidé estructural o metabolica, o una alte-
racié6 que ha demostrat augmentar el risc
de patir epilepsia. Aquests trastorns po-
den ser adquirits o d’origen genétic; en
aquest Gltim cas hi ha una alteracié diferent
que s’interposa entre el defecte genétic i
I'epilépsia.

Desconeguda: es desconeix la naturalesa
de la causa subjacent; pot tenir una base
geneética o ser la conseqliencia d’una causa
estructural o metabolica encara no identifi-
cada.

Tipus de crisis focals

Parcial simple: sense afectacié de la consci-
éncia i generalitzada secundariament.
Parcial complexa: amb alteracié de la cons-
ciéncia.

No es recomana una classificacié especifica.
Les crisis han de ser descrites adequada-
ment sobre la base de les seves caracte-
ristiques semiologiques sense intentar ajus-
tar-les a categories artificials.

Estructura organitzativa de les epilepsies

Font: Berg et al., 2010.

Neuropsicologia de I'epilepsia
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Terminologia i conceptes antics
(1989)

Terminologia nova i
conceptes proposats
(2010)

e Organitzaci6 jerarquica sobre la base de la
seva localitzacié, generalitzades i indeter-
minades. Dins d’aquests grups, per la seva
etiologia (idiopatica, simptomatica, cripto-
génica).

No es proposa una organitzacié especifica.
S’advoca per un plantejament flexible se-
gons les necessitats.

Font: Berg et al., 2010.

La nova terminologia implica més esfor¢ i precisié a ’hora de descriure les

crisis. No obstant aix0, dins d’aquest nou plantejament es pretén proporcionar

més flexibilitat i permetre 1'ts d"unes classificacions o altres segons el proposit

que es persegueixi, sia clinic o investigador, etc.
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2. Tipus de crisi

Actualment, els diferents tipus de crisis se solen classificar tal com s’exposa en
la taula segiient (Berg et al., 2010).

Esquema general dels tipus de crisis

Crisis generalit- | Tonicocloniques (en qualsevol com-

zades binacié)

Abséncies Tipiques
Atipiques
Amb caracteristiques especials: absen-
cies miocloniques i mioclonies palpe-
brals

Cloniques

Toniques

Atoniques

Miocloniques Miocloniques

Miocloniques atoniques
Miocloniques toniques

Crisis focals (per | Temporal
lobuls) Frontal
Parietal
Occipital

Desconegudes | Espasmes epileptics
Altres

Les crisis que no es poden incloure clarament en una d’aquestes categories
s’han de considerar no classificades fins que s’obtinguin noves dades que per-
metin fer un diagnostic i una classificacié adequats.

2.1. Crisis generalitzades

Les crisis generalitzades tenen un caracter bilateral, és a dir, es manifesten en
tots dos hemisferis. Pero cal tenir en compte que la bilateralitat es refereix més
a l’electroencefalograma (EEG) que a la postura corporal; és a dir, el fet que una
persona mogui tots dos bracos durant una crisi, no implica necessariament

que aquesta sigui generalitzada.



© FUOC « PID_00245761 10

Neuropsicologia de I'epilepsia

2.1.1. Tonicocloniques

Impliquen una combinaci6 de crisis tOniques i crisis cloniques. Mentre que
les crisis toniques comporten un augment del to muscular de les extremitats,
que va d'un segon a un minut, les crisis cloniques consisteixen en espasmes
o moviments ritmics bilaterals. Les crisis tonicocloniques sén aquelles en qué
després d’'un augment de to muscular es produeixen els moviments ritmics.

2.1.2. Abseéncies

Les abséncies es poden classificar en tipiques, atipiques i amb caracteristiques
especials.

e Tipica: implica una desconnexi6 brusca de la consciencia. Habitualment
es produeix una perdua de memoria del que ha succeit durant la crisi, i la
persona apren a detectar-les per la consciéncia de la perdua de continuitat.
Tenen una durada molt curta (inferior a 45 segons) i es poden confondre
amb distraccions. Al comencament es produeix una relaxacié lleu, pero
no una pérdua del to. Son freqiients els automatismes manuals i la perse-
veracio sobre els comportaments anteriors a I'inici de la crisi. Aquest tipus

d’absencies només son detectables mitjancant EEG.

e Atipica: la desconnexi6 de la consciéncia no es produeix tan bruscament
com en les absencies tipiques. S'associa amb caracteristiques com la per-
dua del to al cap, el tronc o les extremitats (sovint de manera gradual) i
contraccions miocloniques subtils. La perdua de consciéncia pot ser mini-
ma, de manera que la persona continui la seva activitat, encara que més
lentament o amb errors.

e Amb caracteristiques especials (miocloniques): consisteix en contracci-
ons brusques bilaterals molt breus de les espatlles i els bracos, que s’eleven.
Poden apareixer mioclonies periorals, del cap i les cames. Duren entre 10 i
60 segons i habitualment sén diaries. L'afectaci6é del nivell de consciéncia

és molt variable.

2.1.3. Cloniques

Les crisis cloniques sOn les que consisteixen en sacsejades o moviments ritmics

que es produeixen en tot el cos.
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2.1.4. Toniques

Impliquen un augment bilateral del to a les extremitats amb una durada
d’entre uns segons i un minut. La persona no és conscient del que li ha pas-
sat i amb freqliencia provoquen que caigui. Aquestes crisis solen apareixer en
persones amb un rendiment intel-lectual baix.

2.1.5. Atoniques

Es caracteritzen per una disminucié o pérdua sobtada del to muscular, tenen
una durada inferior a 2 segons, poden afectar el cap, el tronc o les extremitats
i s’associen amb persones que mostren una afectacié intel-lectual important.
Poden provocar drop attacks o caigudes brusques a terra, d'uns segons de du-

rada, sense prodroms previs ni perdua de consciéncia.

2.1.6. Miocloniques

e Miocloniques: consisteix en petites contraccions musculars de
mil-lisegons de durada que es poden produir de manera aillada o en séries.
Quan aquestes séries superen els trenta minuts, es considera un estatus
epiléptic mioclonic, en el qual la consciéncia es manté parcialment. Pot

derivar igualment en drop attack.

e Miocloniques atoniques: és una crisi mioclonica seguida d'una altra
d’atonica. Sol afectar el cap i les extremitats i sovint comporta una caiguda
rapida.

2.2. Crisis focals

Com es reflecteix en la Taula 3, una crisi focal s’origina dins de circuits neu-
ronals limitats a un hemisferi i pot estar molt localitzada o ampliament dis-
tribuida. Les crisis focals es poden originar a I’ambit cortical o en estructures
subcorticals. Per a cada tipus de crisi, I'inici ictal és consistent d’una crisi a una
altra, amb patrons de propagacié que poden implicar I’hemisferi ipsilateral i/
o contralateral.

Les crisis focals es poden descriure per la seva semiologia, i els circuits implicats
en l'origen de la crisi reflecteixen les seves caracteristiques o la seva propagacio
i sovint permeten identificar 1'area del cervell afectada.

La ILAE ha organitzat les crisis focals d’acord amb diferents elements essencials
d’aquestes:

e Caracteristiques semioldgiques: aures, aspectes motors, respostes auto-

nomiques, alteracions de la consciéncia.
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e Lateralitzacié hemisferica: algunes d’aquestes caracteristiques semiolo-
giques sén més comunes en un dels hemisferis en particular.

e Localitzacio per 1obuls cerebrals.
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3. Aspectes diferencials de les epilepsies focals

3.1. Epilepsia del 1o0bul temporal

Dins de les epilépsies focals, I’epilépsia del 1obul temporal (ELT) és la més fre-
quent. En centres de cirurgia de I’epileépsia, apareix a ’entorn del 60-80% dels
pacients amb epilepsies focals (ILAE Commission Report, 1997). Es caracterit-
zen per 'aturada de l'activitat amb peérdua de la consciéncia, i sén comuns els
automatismes orofacials. Solen comencar amb una aura com a sensaci6 de por,
déja-vu (sensacié d’haver passat amb anterioritat per una situacié que s’esta
produint per primera vegada), sensacio epigastrica ascendent o aures auditi-
ves. Algunes caracteristiques autonomiques comunes poden ser pal-lidesa o
palpitacions. Es habitual que després de I’episodi la persona presenti confusié
postictal.

Algunes caracteristiques especifiques suggereixen si I'inici de la crisi es produ-
eix a I’hemisferi dominant o al no dominant. Aixi, per exemple, escopir, vomi-
tar, tenir urgéncia per a orinar fent automatismes, tot plegat amb preservacio
de la consciencia, suggereix un inici de la crisi al 10bul temporal no dominant,
mentre que les alteracions del llenguatge després de la crisi apunten cap a un
inici de la crisi al 1obul temporal dominant.

Una caracteristica que té més valor lateralitzador és la distonia de les extre-
mitats superiors, la qual cosa suggereix que l'inici de la crisi es produeix a
I'hemisferi contralateral al membre distonic. Passa el contrari amb els auto-
matismes manuals, que assenyalen cap a I’hemisferi ipsilateral.
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Un aspecte que cal tenir en compte és que les crisis temporals amb alteracio
de consciencia poden mostrar caracteristiques similars a les crisis frontals, tot
i que les primeres tenen un inici i una progressié¢ de la perdua de consciéncia
més lents i una confusi6 postictal més pronunciada que les segones.

Quant a la localitzaci6, I'ELT es divideix en dos subgrups: lateral o neocorti-
cal (ELTL) i mesial (inclos 'hipocamp) o epilépsia del 1obul temporal mesial
(ELTM).

1) Caracteristiques

a) Epilepsia del 10bul temporal lateral: Les crisis del lobul temporal lateral
poden mostrar una aura inicial consistent a sentir un so més senzill del que
representa la parla (per ex., zumzeigs, xiulets, etc.). Si se sent només des d'una
oida, suggereix que la crisi s’inicia a 'hemisferi contralateral. També es poden
produir aures visuals. Al contrari de les crisis temporals mesials, tenen una
durada més curta, les aures no sén tan llargues i 'alteracié de la consciéncia
s’instaura abans. Es pot propagar i exhibir caracteristiques motores com la dis-
tonia dels membres superiors, espasmes facials o ganyotes, i també versié ocu-

lar i cefalica. La generalitzaci6 de la crisi és més comuna que en ’'ELTM.

b) Epilepsia del 1obul temporal mesial: Les crisis de I'ELTM es caracteritzen
per la preseéncia d’aures amb sensacié epigastrica ascendent o molesties abdo-
minals i caracteristiques experiencials com déja-vu, jamais-vu i por. Poden apa-
réixer aures consistents en una percepcio6 olfactoria o gustativa desagradable.
Les aures de 'ELTM poden apareixer de manera aillada o poden anar seguides
d'una aturada del comportament amb alteraci6 progressiva de 1’estat de cons-
ciéncia i automatismes oroalimentaris (mastegar, empassar, moviments de la
llengua i els llavis) i manuals. La pal-lidesa, I’enrogiment i la taquicardia s6n
fenomens freqiients. Els automatismes dels membres superiors sén unilaterals
i permeten lateralitzar la crisi cap a I’hemisferi ipsilateral. Passa el mateix amb
la dilataci6é pupil-lar unilateral. I'afectaci6é pot evolucionar cap a una distonia
del membre superior contralateral i, en la versi6 ocular i cefalica, cap al costat
contralateral. La durada de la crisi tendeix a ser més llarga que en el cas de les
crisis temporals laterals i és poc comu que es generalitzin cap a una convulsié
bilateral.

Una alteracié especifica que s’ha de tenir en compte en ’'ELTM és 'esclerosi
temporal mesial (ETM). L'esclerosi a I'hipocamp és l’alteraci6 estructural més
comuna al cervell, i es tracta mitjancant cirurgia de l'epilepsia en adults. A
més de les caracteristiques semiologiques i de les alteracions en I'EEG, les imat-
ges de neuroimatge mitjancant ressonancia magnética (RM) mostren atrofia a
I’hipocamp amb senyals hiperintenses en T2. Histologicament, en aproxima-
dament la meitat dels pacients amb ELT, s’ha observat la preséncia d’ETM o
atrofia de ’hipocamp (Babb i Brown, 1987).
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Fornix
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Circumvolucié

Hipocamp de 'hipocamp

D’acord amb la nova classificacié de la ILAE comentada anteriorment i sobre
la base de la seva etiologia, I'ETM pertany al grup de les epilépsies estructurals
iimplica una peérdua neuronal selectiva amb proliferaci6 astroglial secundaria
que afecta principalment alguns sectors de ’hipocamp (CA4, CA3 i CA1l) (ve-
geu la figura segiient).

La resecci6é quirargica d’aquestes zones fa que el 60-80% dels pacients amb
ELTM farmacoresistent deixi de tenir crisis al cap de dos anys de la intervenci6
(Von Lehe et al., 2006). No obstant aix0, alguns estudis que han fet seguiments
més a llarg termini no troben resultats tan positius (Bien et al., 2013). Aix0
sembla que es deu al fet que I’ELT és una condicié molt heterogenia quant
a les propietats dels seus circuits i al pronostic de les seves caracteristiques
(Bonilha et al., 2012), com també al tipus d’anomalies estructurals detectades
mitjancant ressonancia magnetica (RM) al 1obul temporal ipsilateral (Sankar
et al., 2008) o fora del 10bul temporal (Bernhardt et al., 2010).

Alguns factors que influeixen en la gravetat de I'ELTM estan relacionats amb
la durada de l'epilépsia (Janszky et al., 2005), I’edat d’inici de la malaltia i la
preséncia d’antecedents avancats, com ara ’existéncia de crisis febrils perllon-

gades.

Atesa la importancia d’aquesta estructura, s’ha proposat una classificacié neu-
ropatologica que permeti diferenciar subgrups histopatologicament i millori
les prediccions sobre la resposta individual al tractament, els aspectes relacio-
nats amb problemes de memoria, les alteracions en l'estat d’anim i els resultats
postquirtrgics (Blimcke et al., 2013).

Subtipus histopatologics d’ETM en pacients amb ELTM

Tipus 1: Es el més comd, ja que afecta el 60-80% de totes les ETM en ELTM. La princi-
pal pérdua cel-lular es produeix en CA1 (més del 80%), tot i que afecta també de ma-
nera significativa CA2 (30-50%), CA3 (30-90%), CA4 (40-90%) i circumvoluci6 dentada
(50-60%).
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Tipus 2: Apareix en el 5-10% dels casos d’ELTM quirdrgics. El segment més afectat és
CA1, amb una perdua de cel-lules piramidals del 80%. En CA2 i CA3 és menys del 20%
i en CA4 inferior al 25%.

Tipus 3: Es produeix en el 4-7% de tots els casos d’"ELTM quirtrgics, amb una perdua
cel-lular predominant en CA4 (50%) i a la circumvoluci6 dentada (35%) i en menor me-
sura sobre CA1 (<20%), CA2(<25%) i CA3 (<30%).

Morfologia de I'hipocamp

Fornix Via colateral de Schafter

Fibres molsoses

cAD

e Circumvolucid

------- dentada

Escorga peririnica Subicle

b

Escorca entorinica

L'ETM s’associa amb crisis que s’inicien en la primera década de la vida i es
prolonguen fins a I'entrada de 1’edat adulta, i afecta tots dos generes de la ma-
teixa manera. La historia de naixement sol ser normal i I’exploracié neurolo-
gica i la grandaria del cap actuals també sén normals. Habitualment, les crisis
comencen després d'un periode que segueix algun antecedent, com ara crisis
febrils (25% dels casos) o traumatismes cranioencefalics. No obstant aixo, en
més de la meitat dels casos, no hi ha un antecedent conegut. Des de la secci6
de diagnostic de la ILAE adverteixen que, sovint, aquests pacients mostren de-
ficits neuropsicologics relacionats amb 1’hemisferi en que es troba 1’esclerosi
de I'hipocamp, sense especificar més detalls pel que fa a aquest aspecte.

Si bé s’ha tendit a associar les crisis febrils de la infancia amb 1’aparicié d’ETM,
aquesta relacié no és del tot clara (Cendes, 2004), ja que, pel que sembla, una
predisposicié genetica o antecedents d’hipoxia perinatal produeixen lesions
en I’hipocamp que afavoreixen 1’aparici6é de crisis febrils en la infancia com
a marcador d’ETM en l'adult (Cendes, 2005). D’altra banda, hi ha proves que
una malformaci6 en el desenvolupament de ’hipocamp lligada a una lesi6
(traumatisme, infeccio, etc.) pot produir també ETM (Bliimcke, 2002). De la
mateixa manera, l'atrofia es pot veure afectada per la gravetat i la freqiiéncia
de les crisis.
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3.2. Epilepsia del 10bul frontal
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El Iobul frontal és el 10bul més gran i déna lloc a crisis amb caracteristiques
distintives segons l’area implicada. S6n tipiques les caracteristiques motores,
que van des d’atacs hipermotors amb empenyiment pelvia i automatismes en
tots dos peus, fins a postures toniques asimetriques. Les crisis del 1obul frontal
poden comencar amb una aura breu, fins i tot quan es produeixen durant
el son. Solen ser de durada molt curta, amb verbalitzacions, comportaments
extravagants, incontinéncia urinaria i desviacié ocular i cefalica. Les crisis de
I’ELF poden ser exclusivament nocturnes i amb freqiiéncia agrupades. L'EEG

pot no mostrar un patro ictal o ser interferit per 1’artefacte dels moviments.

Dins de les crisis de I'’ELF es distingeixen diversos subtipus segons la localit-

zacio:
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e Escorca motora primaria (1): Es caracteritzen per la preséncia d’activitat
convulsiva tonica o mioclonica localitzada. Els moviments comencen
en un grup muscular i es propaguen a grups adjacents d’acord amb
I’homuncle (marxa Jacksoniana). Es poden produir caracteristiques senso-
rials de manera aillada (per ex., formigueig) o en combinacié amb d’altres
de motores. Poden apareixer també caracteristiques atoniques.

e Arees premotores (2): Es caracteritzen per l'inici i la retirada brusca de
postures toniques i asimetriques que duren entre 10 i 40 segons, sense
que gairebé no hi hagi confusi6é postictal. Les postures asimetriques dels
membres superiors es produeixen amb l'extensio del bra¢ contralateral a
I’hemisferi en el qual es produeix l'inici de la crisi i amb la flexi6 del mem-
bre superior ipsilateral. A l'inici pot apareixer articulaci6 repetitiva en veu
alta o interrupci6 del llenguatge. El cap i els ulls sovint giren cap al costat
contralateral al de I'inici de la crisi. Atés que aquesta zona esta altament
connectada amb altres regions cerebrals, és possible trobar postures asime-
triques en crisis d’altres regions a causa de la propagaci6 rapida cap a l'area

motora suplementaria.

e Escorca orbitofrontal (3): Es pot produir una disminucié del nivell de
consciéncia, automatismes gestuals repetitius a 1'inici, al-lucinacions ol-

factories, il-lusions i signes autonomics.

e Escorca frontopolar (4): Les crisis es caracteritzen per pensaments forcats
(idees parasites), alteracions de la consciéncia, versio cefalica i ocular ipsi-
lateral a 1'inici amb possible progressi¢ de la versi6 cap a ’hemisferi con-



© FUOC « PID_00245761 19

Neuropsicologia de I'epilepsia

tralateral, caracteristiques autonomiques i moviments convulsius axials

que poden donar lloc a caigudes.

e Escorca frontal dorsolateral (5): A I'hemisferi dominant, una crisi que
tingui lloc a prop de l'area de Broca pot provocar afasia encara que la per-
sona estigui conscient. Els signes motors més comuns s6n tonics, acompa-
nyats per la versio cefalica i ocular contralateral. S"han descrit pensaments
i actes forcats.

e Escorca cingulada: Es caracteritzen per automatismes gestuals a 1'inici,
amb perdua de consciéncia, aures afectives (plaer o malestar extrems) i

caracteristiques autonomiques.

e Opercle frontoparietal o crisis rolandiques (6): Les crisis es caracterit-
zen per moviments unilaterals clonics facials (boca i llengua), simptomes
laringis, dificultats d’articulaci6, moviments masticatoris o de degluci6 i
hipersalivacié. S6n habituals les aures sensorials (epigastrica), experienci-
als (por) i autonomiques (urogenitals, gastrointestinals, cardiovasculars o

respiratories). Les al-lucinacions gustatives sén especialment freqiients.

3.3. Epilepsia del 1obul parietal

Les crisis amb inici ictal al lobul parietal poden ser dificils de diagnosticar
a causa de la seva naturalesa subjectiva. Apareixen caracteristiques sensori-
als positives i negatives, és a dir, que apareixen o desapareixen determina-
des sensacions. Son tipiques les parestesies (sensaci6 de formigueig i adormi-
ment), per0 també s’han recollit altres caracteristiques com la desorientacio,
les al-lucinacions visuals complexes, les il-lusions visuals i ’alteraci6 de la
imatge corporal (il-lusi6é somatica).
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En l'epilepsia del 1obul parietal (ELP) es produeix sovint una alteracio6 en la
compressio del llenguatge quan hi ha implicacié de I’hemisferi dominant. Po-
den apareixer moviments rotatoris ipsilaterals o contralaterals del cos. I sovint
altres 1obuls es veuen implicats a mesura que es propaga la crisi.

3.3.1. Subtipus de crisi de I’ELP

e Escorca somatosensorial primaria (gir postcentral) (1): Solen presen-
tar-se amb aures sensorials contralaterals, generalment amb parestesies
amb formigueig o adormiment, encara que també pot apareixer la sensa-
ci6 de punxades o pessigolles. La anormalitat sensorial avanca seqiienci-
alment al llarg del cos a mesura que la crisi es propaga al cortex d’acord
amb I’homuncle sensorial (marxa Jacksoniana). Quan aixo es produeix, és
habitual que aparegui activitat motora a la part del cos afectada. Menys
habitual és que apareguin sensacions termiques o de dolor.

e Escorca parietal no dominant: Apareixen distorsions de la imatge cor-
poral, com ara sensaci6 de surar o sensacié de moviments en torsio a les
extremitats que romanen en repos. Es poden donar sensacions en les quals
es percep que una part del cos es troba engrandida, disminuida, absent,

allargada o escurcada. Sol apareixer en parts distals del cos i a la llengua.

e Escorca somatosensorial secundaria (per sobre de la cissura de Silvi)
(2): Les crisis es caracteritzen per una aura experiencial (por, déja-vu, sentir
veus, alteracions de la percepci6, etc.), seguida de la sensacié d’incapacitat
de moure’s, que es va propagant al llarg del cos segons la marxa Jacksoni-
ana. Després es poden produir contraccions cloniques a les parts del cos
afectades.

¢ Unio parietooccipital (3): Poden aparéixer il-lusions visuals, com ara ma-
cropsia (alguns objectes del camp visual apareixen engrandits) o micropsia
(empetitits), moviments oculars amb baixada del nivell de consciéncia,

nistagme i al-lucinacions visuals complexes.
e Lobul paracentral: Les crisis que s’inicien an I’hemisferi no dominant
es caracteritzen per sensacions sexuals que afecten els genitals, i poden

continuar en una altra fase amb comportaments sexuals.

¢ Regi6 parietotemporal dominant (4): Les crisis es caracteritzen per una
alteracio del llenguatge amb dificultats per a llegir, escriure i calcular.

e Opercle frontoparietal: Ja estan descrites en I'ELF.
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3.4. Epilepsia del 1obul occipital

Les crisis de 1'epilepsia del 1obul occipital (ELO) es caracteritzen per l'aparicio
d’aures visuals subjectives, la qual cosa dificulta en gran manera el diagnostic.
Poden apareixer caracteristiques oculomotores, com ara tancament forcat dels
ulls, obertura i tancament de parpelles, desviacié de la mirada i nistagme. Amb
freqiiencia es produeix una implicacié d’altres 10buls cerebrals a mesura que
es propaga la crisi.

Com en la resta de crisis focals, les crisis de 'ELO es poden classificar segons
la localitzaci6 especifica:
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e Escorca visual primaria (1): Es caracteritzen per aures visuals amb feno-
mens positius (apareixen formes acolorides com ara cercles o centelleigs)
o negatius (pérdua d’'una part del camp visual), que duren menys de 2 mi-
nuts, la qual cosa les diferencia de les aures migranyoses que duren entre 5
i 15 minuts. A més, es pot produir una perdua bilateral de la visi6, descrita
com una apagada o la visi6 de tot en blanc.

¢ Escorca visual secundaria (2): Les al-lucinacions visuals d’aquestes crisis

s6n més complexes, com ara dibuixos, persones, animals o escenes.

¢ Unio parietooccipital (3): Descrites anteriorment en I'ELP.

e Per sota de la cissura calcarina: Aquestes crisis tendeixen a propagar-se
cap al 1obul temporal i provoquen una disminuci6 del nivell de conscien-

cia i de resposta, més o menys marcada.

¢ Per sobre de la cissura calcarina: Aquestes crisis poden propagar-se cap
al lobul parietal, I'opercle frontoparietal o el 1obul frontal. En aquest altim

cas poden apareixer caracteristiques motores atoniques.
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4. Sindromes electrocliniques i altres epilepsies

A més dels diferents tipus d’epileépsies descrites en apartats anteriors, hi ha
un gran nombre de sindromes electrocliniques que es poden classificar segons
I'edat en la qual s’originen, a més de constel-lacions especifiques i altres sin-
dromes epileptiques. Encara que no entrarem detalladament en aquestes alte-
racions, podeu consultar-les en la taula segiient.

Sindromes electrocliniques

Neonatal Epilépsia neonatal familiar benigna
Encefalopatia mioclonica precog
Sindrome d’Ohtahara

Lactancia Epilepsia del lactant amb crisis focals migrato-
ries

Sindrome de West

Epilépsia mioclonica de la infancia

Epilépsia infantil benigna

Epilépsia infantil familiar benigna

Sindrome de Dravet

Encefalopatia mioclonica en malalties neurolo-
giques no progressives

Infancia Crisis febrils plus (amb inici en la infancia)
Sindrome de Panayiotopoulos

Epilépsia amb crisis mioclonicoatoniques (pre-
viament astatiques)

Epilépsia benigna amb puntes centrotempo-
rals

Epilépsia frontal nocturna autosomica domi-
nant

Epilépsia occipital infantil d’inici tarda (tipus
Gastaut)

Epilépsia amb abséncies miocloniques
Sindrome de Lennox-Gastaut

Encefalopatia epiléptica amb punta-ona conti-
nua en el son lent

Sindrome de Landau-Kleffner
Epilépsia-absencia infantil

Adolescent/adult Epilépsia-absencia juvenil

Epilépsia mioclonica juvenil

Epilépsia amb crisis tonicocloniques generalit-
zades Gnicament

Epilépsia mioclonica progressiva

Epilepsia autosomica dominant amb simpto-
mes auditius

Altres epilepsies familiars del Iobul temporal

Relacié menys especifica amb I'edat Epilepsia focal familiar amb focus variable
Epilepsies reflexes

Constel-lacions distintives

Epilepsia del Iobul temporal mesial amb esclerosi de I’hipocamp
Sindrome de Rasmussen

Crisi gelastica amb hamartoma hipotalamic
Hemiconvulsié-hemiplegia-epilepsia

Epilépsies no sindromiques
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Epilépsies atribuides a causes estructurals/me-
taboliques

Malformacions del desenvolupament cortical
(hemimegalencefalia, heterotopies...)
Sindromes neurocutanies (complex esclerosi
tuberosa, Sturge-Weber...)

Tumor

Infeccié

Traumatisme

Angioma (perinatal, accident cerebrovascular
agut...)

Epilépsies de causa desconeguda
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5. Diagnostic

5.1. Anamnesi

La informaci6 basica que s’ha de recollir per a poder fer un bon diagnostic
d’epilépsia cal que inclogui els aspectes segiients:

1) Descripcid de les crisis: Es recull en quines circumstancies es produeixen,
si durant el son o la vigilia, si se sospita d’algun desencadenant de la crisi
com el fet d’haver dormit poc, estar nervios, etc., si les crisis es desenvolupen
davant de determinats estimuls (llums, musica, tasques que requereixin un
esfor¢ cognitiu elevat...) i si apareix alguna aura, com també la durada i la

freqiiencia.

2) Desenvolupament: Es fonamental coneixer la historia perinatal del paci-
ent, el seu desenvolupament psicomotor, si ha patit o no malalties preévies que

hagin pogut ser la causa de les crisis, etc.

3) Exploracié general i neurologica: Tenint en compte el temps transcorre-
gut des de l'altima crisi, s’explora el fons d’ull, 'estat de la pell, I'’existéncia
d’asimetries corporals, la forma inusual del cap, la toxicitat de farmacs, etc.

4) Analitica convencional
5) Proves electrofisiologiques i de neuroimatge:

a) Electroencefalograma (EEG): De la mateixa manera que les crisis mostren
caracteristiques diferencials, també els EEG permeten distingir entre un tipus
de crisiiun altre. Com a regla general, la anormalitat en 'EEG es pot potenciar
per la privacio6 del son o si es fa mentre es dorm. No obstant aixo, 'EEG que
es fa amb més freqiiéncia és el registre de vigilia, en el qual la persona s’asseu
amb els ulls tancats, se li demana que obri i tanqui els ulls en diverses ocasions
mentre se ’enfronta a una estimulaci6é lluminosa intermitent i se la indueix a
un estat d’hiperventilacio, i es registra qué succeeix en cada moment. També
es pot fer durant el son diiirn (migdiada), el son nocturn i de manera més pro-
longada mitjancant un video-EEG. Algunes vegades, els registres d’"EEG son di-
ficils d’interpretar, ja que es poden veure afectats especialment si la crisi com-
porta activitat motora. Cal advertir també, a I’hora d’interpretar els registres,
que es poden produir falses localitzacions cap a altres zones (per ex., entre el
1obul frontal i el l1obul temporal ipsilateral), per la qual cosa convé combinar

els resultats de ’EEG ictal amb les caracteristiques de les crisis.



© FUOC « PID_00245761 26 Neuropsicologia de I'epilépsia

b) Ressonancia magnética (RM): Permet detectar 'existéncia de lesions es-
tructurals en el cervell i obtenir imatges en diferents seqiiencies i per mitja de
talls molt fins, i posteriorment correlacionar les troballes amb la simptomato-
logia clinica i electrofisiologica.

6) Estudi neuropsicologic

7) Analisi de la situacio social i emocional del pacient

5.2. Diagnostic diferencial

Hi ha una serie de condicions que poden derivar en un diagnostic erroni i
plantejar com a epilépsia el que en realitat és un altre tipus d’alteracid. La
confecci6 d'una bona historia clinica i els enregistraments en video d’aquest

tipus de successos son de gran utilitat. Algunes de les patologies amb les quals

és fonamental establir un diagnostic diferencial es descriuen a continuacio:

e Pseudocrisis o crisis no epiléptiques: Es poden confondre amb crisis ge- La sindrome d'Alicia al

neralitzades convulsives, tot i que en les pseudocrisis els moviments son | Pais de les meravelles
voluntaris i, encara que siguin asimetrics, sén més ritmics que els produits, La sindrome d'Alicia al pafs de
per exemple, en les crisis tonicocloniques (per ex., en la simulaci6 de ca- les meravelles és un trastorn
neurologic que sol apareixer
minar). No tenen correlats electrofisiologics ni evidencia clinica per a ser en nens i engloba un conjunt
. . STa g . d‘alteracions en la percepci6é
considerades crisis epileptiques, per la qual cosa es recomana fer un moni- de la forma, mida i localitza-

ci6 dels objectes i la distorsié
de la imatge corporal, en que
i el pla terapeutic. es perceben incorrectament la
grandaria de les parts del cos i
hi ha alteracions en la percep-
cié del temps.

toratge de video-EEG i una valoraci6 psicologica que faciliti el diagnostic

e Sincope cardiaca: Una sincope es descriu com la pérdua transitoria de la
consciéncia quan s’ha produit una reduccio del flux sanguini i de I’oxigen
que arriba al cervell. En la sincope cardiaca es produeix una detenci6 de
la respiraci6 i del batec cardiac.

e Migranyes amb aures visuals: Les aures visuals de les migranyes solen
afectar un camp visual i hi apareixen fenomens positius com ara cente-
lleigs, llums, o negatius, com ara escotomes que deixen en negre o en gris
una part del camp visual. Les crisis occipitals solen ser més acolorides i
amb formes més complexes. Algunes il-lusions sensorials complexes po-
den precedir la migranya, com la sensacié que les mans s’engrandeixen
excessivament; aixo pot ser més una caracteristica de la sindrome d’Alicia

al pais de les meravelles, considerada una variant migranyosa.

e Narcolepsia: La narcolepsia és un trastorn neurologic en el qual els limits
entre els estats del son, especialment en la fase REM, i el despertar sén bor-
rosos. Pot apareixer cataplexia o perdua del to davant de successos emo-
cionals forts. Per aquest motiu es pot confondre amb crisis atoniques, ab-

séncies o crisis focals amb caracteristiques de baixada del nivell de cons-
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ciencia. Fer una bona historia del son i un video de la cataplexia sol ser
suficient per a fer un diagnostic amb seguretat.
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6. Tractament farmacologic antiepileptic

L'objectiu del tractament amb farmacs antiepiléptics (FAE) se centra en la su-
pressio de les crisis epileptiques. Per a aixo, els FAE disminuiran la hiperexci-
tabilitat de determinats circuits neuronals, mentre que augmentaran el nivell
de neurotransmissié inhibitoria (Alvarez-Carriles et al., 2008). La major part
dels farmacs antiepileptics tenen poc efecte sobre el focus epileptic; el que fan
és més aviat impedir la propagaci6 de la descarrega a estructures veines nor-
mals (Armijo, 1997).

A partir del diagnostic establert pel neuroleg sobre el tipus de crisi que presenta
un pacient concret, es determinara la idoneitat del tractament amb FAE en
monoterapia i politerapia, el tipus de FAE que s’ha d’emprar i la dosi. Els FAE
poden classificar-se en els tipus segiients:

e Antiepileptics classics de primera generacio: Tots han estat comercialit-
zats abans de la década dels setanta. En aquest grup es troben fenobarbital,
fenitoina, etosuximida i primidona. Van ser substituits posteriorment pel
grup de carbamazepina, valproat i benzodiazepines, ja que amb la mateixa

eficacia eren més tolerables.

e Antiepiléptics de segona generacio: A partir del 1990 es van comercia-
litzar felbamat, gabapentina, lamotrigina, vigabatrina, oxcarbazepina, tia-
gabina, topiramat, levetiracetam, pregabalina i zonisamida. Tots s6n ben
tolerats, tenen menys interaccions entre ells i amb altres farmacs que els de
primera generacio, i alguns son més eficacos enfront d’epilepsies farmaco-
resistents. Se solen utilitzar com a farmacs coadjuvants en casos resistents.

e Antiepiléptics de tercera generacio: Son els que apareixen a la década del
2000. Alguns sorgeixen de molécules noves, com lacosamida, retigabina,
rufinamida, talampanel i perampanel, mentre que d’altres s6n analegs o
derivats dels FAE ja comercialitzats, com 'acetat d’eslicarbazepina i briva-
racetam (Herranz Fernandez, 2011).

El 70% dels pacients respon bé al tractament amb un sol farmac i pot fer una
vida normal sense crisis ni efectes secundaris (Herranz, 2004). Quan un FAE no
resulta eficag, es recomana provar amb altres farmacs en monoterapia abans
de passar a provar-ne l'eficacia en politerapia. Se sap que la probabilitat que
un FAE sigui eficac¢ després d’haver-lo provat juntament amb tres és molt pe-
tita. A més, tan sols el 10-15% dels pacients aconsegueix beneficiar-se de la
politerapia. En aquest punt, és molt important eliminar els farmacs ineficacos

per a reduir la toxicitat quan no s’experimenta un benefici.
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Un altre aspecte que cal tenir en compte, i que han estudiat diversos autors,
és l’efecte negatiu que provoquen alguns FAE sobre la cognici6 i la qualitat
de vida dels pacients, aspecte que es comentara detalladament més endavant
(Aldenkamp i Vermeulen, 2002).
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7. Cirurgia de l'epilepsia

El tractament farmacologic, sia en monoterapia o en politerapia, és capac
d’alliberar de les crisis el 60-80% dels pacients epiléptics (Arnedo et al., 2006;
Crawford, 2000); per a més de la meitat dels restants, aquells en qué no s’ha
aconseguit un control adequat de les crisis després d’haver estat en tractament
amb dos o tres farmacs antiepileptics (Engel, 1996), eliminar el focus epilepto-
gen mitjancant neurocirurgia es converteix en 1'tinica alternativa terapéutica
efectiva (Engel, 1993, 1992).

Dins de les epilepsies focals, 'ELT és la que s’aborda més freqiient-
ment mitjancant cirurgia. La lobectomia temporal anterior juntament amb
I"'amigdalohipocampectomia selectiva agrupa prop del 70% de totes les inter-
vencions quirargiques en epilepsia. Dos son els factors més importants a I’hora
de seleccionar un bon candidat a cirurgia del 1obul temporal (Rosenow i Lii-
ders, 2001):

e El grau de precisié amb el qual s’ha aconseguit localitzar el focus epileptic.
Aixi, I’existencia d'un tnic focus i la seva delimitacié perfecta donen lloc

a millors resultats postquirargics pel que fa al control de I’epilépsia.
e Elrisc de deteriorament cognitiu postquirargic.

La neuropsicologia forma part del protocol de valoracié dels candidats a cirur-
gia per diversos motius:

e S'utilitza com a ajuda complementaria per a conéixer la localitzaci6 i la
lateralitzaci6 del focus.

e Permet predir el risc de deterioraci6 cognitiva després de la intervencio.
e Aporta programes de rehabilitaci6 individualitzats en els casos necessaris.

En la cirurgia de I'epilépsia s’empren també proves especifiques, com el test de
Wada, i diferents tecniques de neuroimatge funcional, com la tomografia per
emissié de positrons (PET), la magnetoencefalografia (MEG) i la ressonancia
magnetica funcional (RMf).

Durant anys, s’ha utilitzat el test de Wada o prova d’amobarbital intracarotidi
(TAI) com una part fonamental de 'avaluaci6é neuropsicologica dels pacients
amb epilépsia parcial temporal farmacoresistent que s’havien de sotmetre a
la reseccié de la regié temporal medial. Un dels seus objectius és coneixer la

lateralitat del llenguatge, en cas de pacients esquerrans o amb sospites que
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siguin esquerrans (Wada, 1949; Wada i Rasmussen, 1960), com també prevenir
possibles alteracions que es puguin produir sobre el llenguatge i la memoria
com a conseqiiéncia de la reseccié (Milner i Rasmussen, 1962).

La prova consisteix a injectar amobarbital per via femoral, que inactiva la fun-
ci6 cognitiva durant uns minuts i provoca una hemipareésia i una hemianopsia
contralateral a I’hemisferi inoculat. Durant aquest temps el neuropsicoleg o
neuropsicologa explora el pacient mitjancant proves lingiistiques i mnesi-
ques. Passat I’efecte del farmac, es repeteix la mateixa operaci6 a 1’altre hemis-
feri i posteriorment es comparen les execucions. Després de la valoracié del
llenguatge, en la qual s’explora la capacitat per a reproduir seqiiéncies lingtiis-
tiques automatiques, de comprensié, denominaci6 i repeticio, s’aplica una for-
mula que permet obtenir un index de lateralitzaci6 (Loring et al., 1992). Amb
la valoraci6 de la memoria, que segueix el mateix protocol d’administraci6 del
farmac i se sol fer de manera conjunta amb la del llenguatge, el que es pre-
tén és comprovar la manera en que la persona rendiria en I’'ambit mneésic en
cas d’'intervenci6 sobre aquest hemisferi. Aixi, amb aquesta prova se simulen
els efectes de 1'operaci6 i s'observa com 1'hemisferi oposat és capag de fer tas-
ques de record lliure i reconeixement amb diferents tipus de material. S'espera
que, després de la injecci6 a ’hemisferi contralateral a la lesid, la persona mos-
tri greus dificultats mnesiques i que, per contra, en injectar la soluci6 sobre
I’hemisferi lesionat, el contralateral suporti la funci6. Quan aquest patré no
es produeix, hi ha el risc que després de 'operaci6 el pacient mostri amnesia

anterograda (Alvarez-Carriles et al., 2008).

Actualment rarament es fa en tots els pacients preoperatoris (Baxendale et al.,
2008), ja que el risc de la cirurgia es pot predir amb técniques menys invasi-
ves resultants de la combinaci6é de les exploracions neuropsicologiques i els
estudis amb RMf que utilitzen paradigmes per a la lateralitzaci6 del llenguatge
(Duncan, 2009).

D’aix0 es desprén que caldra fer una avaluacié preoperatoria completa des de
diferents disciplines (Andelman et al., 2004). La ILAE assenyala que totes les
unitats de cirurgia de 1'epilépsia han d’estar integrades per un equip multidis-
ciplinari que contribueixi de manera conjunta a la localitzacio i la lateralitza-
ci6 del focus lesiu epileptogen. Aquest equip ha d’estar constituit per neuro-
cirurgians, neurofisiolegs, neuroradiolegs, neuropsicolegs i psicolegs, especia-

listes en medicina nuclear, radiolegs vasculars, neurolegs i psiquiatres.

Web recomanat

En l'enlla¢ segiient podeu
veure un video sobre el est de
Wada.

http://
www.dailymotion.com/
video/x89ngk_test-
de-wada_school.

Web recomanat

En l'enlla¢ segiient podeu
veure un video sobre el fa-
mos cas H. M. Henry Gustav
Molaison era un pacient amb
una epilepsia de llarga evo-
luci6 al qual el Dr. Scoville
va practicar una extirpacioé
quirtrgica bilateral del 1obul
temporal medial com a me-
sura de tractament.

https://
www.youtube.com/watch?
v=hxeyhd5naje.
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8. Neuropsicologia de 'epilepsia

8.1. Alteracions neuropsicologiques generals en 1’epilépsia

Com sabeu, la neuropsicologia és una disciplina psicologica, emmarcada en
I’ambit de les neurociéncies, que estudia les relacions entre el cervell, els pro-
cessos cognitius superiors i la conducta humana. La neuropsicologia clinica
aplica els resultats de la recerca al diagnostic i el tractament de les malalties
del sistema nervids central, les quals tenen una gran repercussio en la cognicio

ila conducta.

Amb relaci6 al diagnostic, inicialment la neuropsicologia se centrava en la
prediccio de la localitzacio de les lesions cerebrals i determinava 1'organicitat
d’alguns quadres clinics. Amb el pas del temps, i a causa de 'avenc i la preci-
si6 de les tecniques de neuroimatge, aquest objectiu localitzacionista ha anat
perdent sentit (Tirapu-Ustarroz et al., 2008). Aixi, el diagnostic, pel que fa a
la localitzaci6 pura de la funcid, deixa de ser 'objectiu primordial de la neu-
ropsicologia, que se centra en l’estudi del procés cognitiu, en el fet de saber
com una persona pot adaptar-se al seu ambient sobre la base de les seves capa-
citats; es passa a descriure com una lesié cerebral afecta el comportament. A
partir d’aquestes descripcions es perfilen patrons diferencials d’execucio en les
diferents proves neuropsicologiques, que permeten predir el curs de les malal-
ties, establir sistemes de classificacié adequats i crear programes d’intervencio
especifics.

El desenvolupament de la neuropsicologia clinica com a disciplina ha anat 1li-
gat especialment a la historia de la cirurgia de I’epilépsia, que ha creat material
especific per a detectar les lesions mostrades pels pacients i ha dipositat una
confianca absoluta i excessiva en la relacié entre memoria verbal i hemisferi
dominant, habitualment el 1obul temporal mesial esquerre, i entre memoria
visual i el 1obul temporal dret. Resulta curiés com, en mirar enrere, algunes
idees no han canviat gaire amb el pas dels anys. Aixi, ja el 1955 Victor Meyer
i Aubrey Yates, psicolegs de I'Hospital Universitari de Londres Guy’s Mauds-
ley, en les seves valoracions de pacients epiléptics quirtargics, comenten com,
tot i les seves expectatives, el grup de pacients intervinguts al 10bul temporal
no dominant per al llenguatge no mostrava puntuacions inferiors en els tests
no verbals, mentre que les intervencions sobre la zona dominant provocaven
greus problemes d’aprenentatge verbal (Loring, 2010). No obstant aixo, i mal-
grat els anys transcorreguts i la crida d’atenci6 de diversos investigadors i te-
orics, es va continuar mantenint ’esmentada dicotomia sobre l'especificitat

del material.
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Com comentavem més amunt, el desenvolupament de les técniques de neu-
roimatge fa que també en 1’ambit de l’epileépsia la neuropsicologia tingui un
complement en l’avaluacié de la funci6 cognitiva. Com apunten Baxendale i
els seus col-laboradors (2010), més que centrar-se exclusivament a lateralitzar
o localitzar el focus epileptogen en una persona amb epilépsia, un perfil neu-
ropsicologic reflecteix molts factors, alguns més estatics, com la patologia sub-
jacent, i d’altres més transitoris, com l'estat d’anim o els efectes secundaris del
tractament farmacologic. En aquest sentit, les noves técniques de neuroimatge
no sén una amenaca per als tests tradicionals, sin6 que ofereixen 'oportunitat
d’augmentar el valor i el significat de les valoracions neuropsicologiques, ja
que augmenten la visié de la naturalesa multifactorial que presenta la disfun-
ci6 cognitiva (Baxendale i Thompson, 2010).

Els objectius de la neuropsicologia clinica en el camp de l’epilepsia se centren,
doncs, a diagnosticar la deterioracié cognitiva i determinen quines funcions
cognitives estan alterades enfront de les que s’han preservat, tenint en compte
els aspectes cognitius, conductuals, emocionals i socials dels pacients. Aixo
permet identificar factors de pronostic d’evoluci6 i coneixer 'impacte dels
deficits. S’encarrega, a més, de valorar els pacients candidats a cirurgia i de fer-
ne el seguiment posterior, de l’efecte dels deficits sobre la vida quotidiana i la
qualitat de vida, tant del pacient com de la seva familia, i també de dissenyar
programes de rehabilitacié neuropsicologica individualitzats (Aldenkamp et
al., 2004; Loring, 1997).

El gran aveng de les noves tecnologies, lluny d’eliminar el paper tradicional
de les avaluacions neuropsicologiques, en potencia el valor i permet fer pre-
diccions sobre la manera com la patologia subjacent, les crisis epiléptiques i
la cirurgia proposada conformen un perfil de les habilitats cognitives dels pa-
cients. Uns resultats neuropsicologics detallats permeten al pacient prendre
una decisié conscient sobre la seva situacio i, a més, li ofereixen un programa
de rehabilitaci6é abans de la cirurgia (Thompson et al., 2012) i minimitzen els
deficits derivats d’aquesta (Demase et al., 2009).

El funcionament cognitiu dels pacients epileéptics es pot veure compromes per
diversos factors que dificulten 'exploracié dels deéficits i les capacitats preser-
vades. Aquests factors inclouen els segiients: la patologia subjacent, el tipus
de crisi, '’edat d’inici, la freqiiencia i durada de les crisis, 1’origen de la des-
carrega, el tractament farmacologic i els seus possibles efectes secundaris, etc.
(Alvarez-Carriles et al., 2008).

Les alteracions cognitives descrites en els pacients epileptics es relacionen
amb problemes d’atenci6, concentracio, alentiment de la velocitat de proces-
sament, dificultats lingiiistiques, deéficit en les funcions executives i proble-
mes de memoria (Ponds i Hendriks, 2006). A aquestes alteracions cal afegir
la percepci6 subjectiva dels pacients, que sol estar relacionada amb proble-
mes d’alentiment psicomotor, alteracions de 'atencié o dificultats lingiiisti-

ques (denominaci6, fluidesa verbal). No obstant aix0, la queixa principal es
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refereix a la perdua de la memoria, la qual cosa sembla que és independent
del tipus d’epilépsia o del bon o mal control de la malaltia, tant farmacologic
com quirtrgic (Uijl et al., 2006). La prevalenca dels problemes de memoria
en casos d’epilepsia refractaria s’ha estimat en el 20-50%, i més de la meitat
dels pacients derivats a una exploracié neuropsicologica indiquen dificultats
de memoria en la vida diaria (Halgren et al., 1991).

Tanmateix, diversos estudis (Vermeulen et al., 1993; Caiiizares et al., 2000;
Hendriks et al., 2002) han confirmat que no hi ha cap correlacio entre les quei-
xes subjectives dels pacients i el seu rendiment objectiu en proves estandardit-
zades de memoria. Si que s’han trobat, en canvi, correlacions entre ’estat afec-
tiu-emocional (ansietat i depressio) i determinats trets de personalitat (neuro-
ticisme) i el nivell de queixa subjectiva, de manera que és més probable que els
pacients que manifesten queixes subjectives de memoria mostrin depressié o
ansietat en comparacié amb els que no esmenten dificultats de memoria. Aixi,
la percepcio subjectiva dels efectes que produeixen els FAE sobre la cognicio
sembla que esta més relacionada amb l'estat d’anim que amb el rendiment
neuropsicologic objectiu. En els pacients que manifestaven un estat d’anim
negatiu, I'estat depressiu no afectava l'execucio6 real en les proves, pero si la

percepcidé que tenien sobre el seu funcionament diari (Mari et al., 2009).

Sembla que tampoc no hi ha cap relaci6 entre la queixa dels pacients sobre el
seu rendiment mnésic i els factors relacionats amb l'epilépsia com edat d’inici,
etiologia, localitzacié i tipus de crisi o tractament antiepileptic. D’altra banda,
sembla que una major freqiiéncia de les crisis si que altera la fase de codificacio
de la informacio6, de la mateixa manera que els pacients amb una ELT farmaco-
resistent de llarga durada presenten una deterioracio lenta del funcionament
intel-lectual general (Jokeit i Ebner, 1999).

De qualsevol manera, una explicaci6 possible de la falta de correlaci6 entra les
queixes dels pacients i la seva execuci6 en les proves es pot derivar també de la
manera en que es recullen aquestes queixes. Habitualment aquesta informaci6
prové de qliestionaris o entrevistes semiestructurades en les quals es dona per
descomptat que el professional clinic, sia neuroleg o neurologa, o neuropsi-
coleg o neuropsicologa, es refereix al mateix que el pacient quan al-ludeix a
determinats termes. No obstant aix0, amb freqiiéncia els pacients engloben,
amb el concepte de memoria, altres processos cognitius com ara l'atencio, la
fluidesa verbal, el fenomen de la paraula a la punta de la llengua, etc. i no

exclusivament la memoria episodica.

En un estudi en el qual abans de la valoracié neuropsicologica es va pregun-
tar obertament als pacients si tenien dificultats cognitives, es va trobar una
coincidencia del 53% entre els resultats i les seves queixes, la majoria de les
quals al-ludien a dificultats mnesiques (lloc en el qual es va deixar un objecte,
queé va fer en les Gltimes vacances), d’accés al lexic (sensaci6 de «punta de la

llengua«) i de concentraci6 (en llegir, estudiar o fer calculs). D’altra banda, el
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80% d’aquests pacients era capa¢ de mantenir una vida laboral normalitzada,
tot i que els tests van detectar algun tipus d’alteracié cognitiva en el 91% (Lo6-
pez-Hernéandez et al., 2006).

Tal com es comentava més amunt, un altre factor que influeix en la deteriora-
ci6 cognitiva dels pacients epileptics és 1'ts de FAE. Habitualment aquest efec-
te negatiu sobre la cognici6 apareix de manera més prominent quan la perso-
na es troba en politerapia, quan els nivells de concentraci6 en sang sén molt
elevats o el ritme d’increment de la dosi és molt rapid. Aquesta deterioracio
es produeix probablement sobre els nivells de vigilia i atencio, la velocitat de
processament, la memoria a curt termini i la presa de decisions (Alvarez-Car-
riles et al., 2008).

Tot i que alguns autors consideren moderada la gravetat d’aquestes alteraci-
ons, el seu impacte sobre el funcionament en la vida diaria dels pacients pot
ser molt rellevant en activitats concretes com la conducci6, o quan les funci-
ons afectades ja eren vulnerables, com la memoria (Aldenkamp i Vermeulen,
2002). A més, poden apareixer alteracions conductuals i emocionals que van
des de la irritabilitat i la hiperactivitat fins a les ja esmentades sobre l'estat
d’anim (Loring i Meador, 2007).

Pel que fa al tipus de crisis epileéptiques, hi ha relacions evidents entre les crisis
generalitzades i el declivi mental (Dodrill, 2002). Aquest tipus de crisi s’ha
associat amb deéficits en la velocitat de processament de la informaci6 i en la
velocitat psicomotora, amb alteracions en el nivell d’atenci6 (Mirsky et al.,
2001; Hommet et al., 2006) i amb alteracions relacionades amb les funcions
executives (inhibicié conductual, planificacié i memoria de treball) (Devinsky
etal., 1997).

Quan es tracta de determinar 1’afectacié cognitiva relativa a les crisis focals,
aquestes es diferencien per les localitzacions, entre les quals ens centrarem en
les dues que tenen més prevalenca: I’'ELF i 'ELTM.

8.2. Perfil neuropsicologic de ’epilépsia del 10bul frontal

Una gran part de la recerca neuropsicologica de 1’epilépsia s’ha centrat a estu-
diar les dificultats que presenten els pacients amb ELT (Martin-Plasencia et al.,
1997), mentre que és molt menor la quantitat d’estudis referits a les dificultats
cognitives que presenten els pacients amb ELF (Upton i Thompson, 1996). Ai-
x0 es deu en gran manera a la incidéncia més elevada de 1’ELT, ja comentada,
juntament amb I'existéncia d'una serie de dificultats que fan que I'ELF sigui
menys estudiada. D'una banda, els deficits causats per lesions focals als 1obuls
frontals resulten menys obvis en I’ambit sensorial, cognitiu i d’actuacié moto-
ra (Shulman, 2000). A més, a causa de la seva extensio i de les connexions que
manté amb altres zones corticals i subcorticals, la malaltia es caracteritza per
una gran varietat de semiologies (Ajmone-Marsan, 1988; Bancaud i Talairach,

1992) i per una rapida propagaci6 de l'activitat epileptogena, la qual cosa en
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dificulta I'estudi (Williamson et al., 1985). Altres factors que contribueixen a
dificultar I’estudi de I'ELF s6n la multitud de funcions associades amb el 1obul
frontal (Stuss i Benson, 1986) i a les pobres propietats psicometriques d’algunes
mesures neuropsicologiques (Wang, 1987). Es poden distingir, a més, diferents
formes de funcionament disexecutiu tenint en compte les diverses connexions
que hi ha entre el cortex prefrontal i altres regions corticals i subcorticals. Aixi,
el cortex prefrontal connecta amb zones posteriors, com els 10buls temporal i
parietal, i amb estructures limbiques com 1’amigdala i ’hipocamp, entre altres
regions (Tirapu-Ustarroz i Luna-Lario, 2008).

No obstant aix0, el fet que I’ELF sigui el subgrup principal dins de les epileépsies
focals extratemporals, i que representi el 20-30% de totes les epilépsies parci-
als i el 30% dels processos quirargics (Forcadas-Berdusan, 2002), ha despertat
en els altims anys l'interés per les conseqiiéncies cognitives que se’n deriven
(Helmstaedter et al., 1996).

Algunes recerques s’han limitat a estudiar el rendiment d’aquest tipus de pa-
cients per mitja d'un sol test (Levin et al., 1994), mentre que d’altres han des-
crit determinades caracteristiques dels pacients amb ELF mitjancant estudis de
cas unic (Boone et al., 1988). Hi ha pocs estudis que han intentat discriminar
entre diferents localitzacions dins del 10bul frontal, de manera que és habitual

que es parli d’aquesta localitzaci6é des d'un punt de vista més general.

Tot i aixi, i amb l'estudi de I'ELF de manera més global, els déficits cognitius
solen relacionar-se amb problemes de funcions executives i alteracions en el
control emocional similars als trobats en pacients amb lesions frontals, encara
que pateixin altres patologies. Tanmateix, com s’ha comentat anteriorment,
a causa que la propagacio de les crisis frontals sol produir-se amb gran rapide-
sa cap al lobul contralateral i fins i tot ipsilateral, especialment cap al 1obul
temporal, no sembla possible parlar d’un perfil de deéficit executiu uniforme i
estable en tots els pacients amb ELFE.

Mentre que les alteracions mnésiques han estat molt estudiades en pacients
amb ELTM, el funcionament dels pacients amb ELF en aquest procés no mos-
tra la mateixa proporcié d’estudis, i s’han obtingut resultats limitats, contra-
dictoris i sovint oposats. La variabilitat dels resultats oposats s’ha suggerit de
nou com a dependent de les arees involucrades a 'inici de la crisi epiléptica,
com també de la seva propagacié (Centeno et al., 2010).

D’aquesta manera, malgrat que no es pot establir un patr6 cognitiu estable en
els pacients amb ELEF, si que s’accepta que mostren deficits en alguns dominis,
entre els quals hi ha la dificultat en la coordinacié motora i la planificacio,
spa. atencional reduit i dificultats de control inhibitori en 1'execucié de tas-
ques complexes (Patrikelis et al., 2009). De nou, atesa la gran interconnectivi-
tat entre el lobul frontal i altres zones cerebrals, no és estrany que apareguin

alteracions funcionals associades amb el 1obul frontal en pacients epiléptics
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amb inicis ictals en altres regions del cervell, la qual cosa, per la seva proxi-
mitat, sembla succeir amb més freqiiencia en casos d’ELT (O’Muircheartaigh
etal., 2012).

Exner et al. (2002) van comprovar que hi havia diferéncies en 'execuci6 de
tasques de memoria verbal a curt termini (digits directes) entre pacients amb
ELF en comparaci6é amb pacients amb ELT i subjectes sans (Exner et al., 2002).
D’altra banda, altres autors, i amb relaci6 a la memoria episodica anterograda,
no han trobat diferéncies entre pacients amb ELF i persones sanes de control
(Delaney et al., 1980). En altres estudis, en els quals s’han utilitzat técniques de
neuroimatge, s’ha observat activaci6 al 10bul frontal esquerre durant la fase de
codificaci6é d'informaci6 episodica i semantica; no obstant aix0, en la fase de
recuperaci6 es va trobar una dissociacié quant al tipus de memories, ja que la
informaci6 episodica activava l’escorca prefrontal dreta, mentre que la infor-
maci6 semantica produia activitat també a I’escor¢a prefrontal esquerra (Tul-
ving et al., 1994; Kapur et al., 1994). De qualsevol manera, sembla demostrada
la participaci6 del 1obul frontal en aquesta funci6 vinculada tradicionalment
amb el lobul temporal.

8.3. Perfil neuropsicologic de I'epilepsia del 1obul temporal

medial

L'ELT se sol caracteritzar, des del punt de vista neuropsicologic, per alteraci-
ons de la memoria. Mentre que la memoria a curt termini es troba preserva-
da, la memoria a llarg termini, especificament la memoria episodica, en casos
d’afectacié temporal medial, és deficitaria (Helmstaedter, 2002). La capacitat
de memoria semantica s’atribueix, per contra, a arees corticals extrahipocam-
piques del lobul temporal esquerre (Helmstaedter et al., 1997). En canvi, en
aquests pacients, es manté preservada la capacitat de memoria no declarativa
o implicita (Del Vecchio et al., 2004).

Tot i que des de les tltimes decades del segle XX s’ha anat consolidant la idea
que les tasques de memoria episodica verbal tenen un gran valor lateralitza-
dor, i s’han associat amb el 10bul temporal mesial esquerre, i que les tasques de
memoria visual es relacionen amb el 10bul temporal dret (Ponds i Hendriks,
2006; Helmstaedter et al., 1997; Gleissner et al., 1998), aquesta altima associa-
ci6 ha estat refutada de manera menys consistent (Barr et al., 1997). En aquest
sentit s’ha establert la hipotesi que el processament no verbal podria trobar-se
menys lateralitzat que el processament verbal. Igualment, s’ha al-ludit al fet
que les proves visuals no soén prou especifiques i no mesuren el que pretenen,
ja que poden ser processades mitjancant un codi verbal (Glikmann-Johnston
et al., 2008).

Amb l'objectiu de solucionar aquesta problematica, Frisch i col-laboradors
(2014) han proposat utilitzar un material que impedeixi la codificacié verbal
dels estimuls presentats visualment (Frisch i Helmstaedter, 2014). Mitjancant

1"as d’una tasca de localitzaci6 de vuit objectes no verbalitzables, van observar
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que hi havia diferéncies entre el grup amb ELTM dreta i el grup extratempo-
ral, en comparacié amb el grup amb ELTM esquerra, la qual cosa millorava les
prediccions preoperatories.

En els dltims anys, Saling (2009) ha proposat un canvi de paradigma en
la manera d’entendre com funciona la memoria, que s’aparta del model
d’especificitat del material que ha imperat en els darrers trenta anys. Després
d’una revisi6 de la literatura, ell proposa la idea que la memoria verbal i la
memoria no verbal sén constructes unitaris i homogenis internament (Saling,
2009). Des de la literatura, I’experiéncia clinica, i més recentment, per mitja
d’estudis amb RMf, hi ha proves evidents que no avalen papers independents
i lateralitzadors per a processar material verbal i no verbal. Aixi, se suggereix
I'existéncia d’'una interaccié bilateral dinamica entre estructures temporals,
modulada per les demandes de la tasca (Hermann et al., 1997; Burgess et al.,
2002; Sommer et al., 2005; Kennepohl et al., 2007).

Un altre factor que cal tenir en compte amb relaci6 a la capacitat de recupe-
raci6 de la informacié en pacients amb ELTM fa referéncia a la gravetat de la
malaltia en ella mateixa. Autors com Maestt et al. (2000) van trobar, en el seu
estudi, que els pacients farmacosensibles, és a dir, els que es beneficiaven del
tractament farmacologic per a controlar les crisis, obtenien rendiments supe-
riors en proves de memoria en comparacié amb els pacients farmacoresistents,
en els quals els farmacs no aconseguien evitar 1'aparicié de noves crisis (Ma-
esta et al., 2000a).

A part de les dificultats mnesiques, també s’han trobat, en aquest tipus de pa-
cients, alteracions lingiiistiques en la denominacio6 i/o en la fluidesa verbal
(Bell et al., 2001; Bell, 2003; Hermann et al., 2007; Helmstaedter et al., 1996), i
fins i tot alteracions suposadament més relacionades amb les funcions execu-
tives atribuides al 1obul frontal (Jokeit et al., 1997; Martin et al., 2000; Upton
i Corcoran, 1995).

Tot plegat confirma que la capacitat predictiva de la neuropsicologia consis-
teix a poder determinar els processos o les funcions que es veuran afectades i
la repercussié que tindran sobre la conducta. En aquest sentit, la prediccio es
duu a terme en I'ambit funcional i no tant per mitja de localitzacions anato-
miques especifiques. Probablement, el plantejament ha estat erroni perque ha
intentat establir una relacié univoca entre una funcié cognitiva i una localit-
zacio cerebral concreta. El poder de la neuropsicologia rau en la possibilitat de
determinar els processos cognitius alterats i preservats, per la qual cosa sempre
caldra valorar en conjunt la gran quantitat de variables que intervenen en la

individualitat de cada cas.
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8.4. Localitzacionisme i xarxes funcionals

Si bé els estudis a partir de lesions cerebrals, i els més recents derivats de les
teécniques de neuroimatge, ens han proporcionat una gran part del coneixe-
ment actual sobre el funcionament del cervell, probablement també ens han
desviat del cami, ja que ens han centrat excessivament a localitzar la funci6 i
ens han fet perdre de vista que aquesta es troba distribuida al cervell. En aquest
sentit, malgrat la familiaritat amb la qual s’esmenta 1’existéncia de les xarxes i
les connexions neurals, en certa manera continuem intentant trobar erronia-
ment una localitzacid especifica lligada a un anic procés cognitiu; i igualment
pretenem que les proves neuropsicologiques ens mesurin de manera «pura»
una funci6, com si en una tasca neuropsicologica no s’'impliquessin diversos
processos cognitius per a executar-la correctament. Aixi, i malgrat ’amplia ac-
ceptacié d’aquestes nocions, fins fa pocs anys s’ha obviat la relacié entre les
regions cerebrals i s’ha tornat a I’antiga frenologia.

Ha passat el mateix en el camp de la neuropsicologia lligada a 1'epilepsia, en
el qual, com ja hem vist, el gruix de la recerca s’ha centrat en els problemes
de memoria i les alteracions lingiiistiques, com també en les repercussions
que les intervencions quirargiques provoquen en l'ambit cognitiu. Tradicio-
nalment, han rebut menys atenci6 les alteracions cognitives derivades de ’ELF.
En aquesta cerca del focus epileptogen, un aspecte primordial consistia en la
localitzaci6 de les arees eloqlients, com si la resta del cervell pogués ser sus-
ceptible d’intervencions quirdrgiques sense el temor de provocar altres altera-
cions funcionals sobre els pacients.

El corrent tendent a buscar localitzacions tniques per als diferents processos
cognitius, que associa tipus d’epilépsia amb alteracions cognitives especifiques
i diferenciables entre si, ha obtingut exits dispars. Aixi, no sembla que es com-
pleixi el suposat paradigma localitzacionista segons el qual les epilépsies tem-
porals haurien de mostrar problemes de memoria episodica diferenciables de
les epilépsies frontals i que aquestes tltimes dificultats executives no es perce-
bessin en les temporals.

En els altims anys cada vegada torna a ser més evident que el funcionament
del cervell es regeix per la connexi6 de diferents sistemes situats en diferents
regions, de vegades sorprenentment distants, que de manera conjunta possi-
biliten que els processos cognitius tinguin lloc; aixo és, es regeix per xarxes
o circuits funcionals. Aix0 explica que el dany en una determinada zona ce-
rebral, que en principi no es pensava que estigués implicada directament en
aquesta funcio, provoqui alteracions similars, encara que potser no tan greus,

sobre un comportament en concret.

Amb relaci6 a la manera d’entendre la memoria, Fuster al-ludeix a la idea que
aquesta funci6 cognitiva és una propietat inherent als sistemes corticals, que
no és dissociable d’altres processos com ara l'atencio o la percepcié i que, lluny

de situar-se en una ubicacié especifica del cervell, esta distribuida per tota la
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xarxa; proposa l'existéncia de grans xarxes de memoria distribuides per tota
I'escorga. Arriba, aixi, a unificar els conceptes de memoria a curt i a llarg ter-
mini (Norefa i Maest-Unturbe, 2008).

Tanmateix, aix0 no significa que hi hagi una sola memoria. Ruiz-Vargas (2010)
defineix la memoria com «la capacitat per a adquirir, emmagatzemar i recu-
perar diferents tipus de coneixement i habilitats» (pag. 22), per la qual cosa
suggereix l’existéncia de diferents memories o sistemes de memoria, cadascun
dels quals s’encarregara de processar diferents tipus d’informaci6, alhora que
ocupara un lloc diferent al cervell dins de la xarxa neural de memoria (Ruiz-
Vargas, 2010).

Les funcions executives, per la seva banda, fan referéncia a una gran quantitat
de mecanismes implicats en I'optimitzaci6 de la resta de processos cognitius,
que orienten cap a la resolucid de situacions complexes. Entre aquests meca-
nismes hi ha el control atencional, la memoria de treball, la inhibici6é de res-
postes automatiques i el monitoratge de la conducta (Tirapu-Ustarroz, 2008a).
AnatOmicament es troben distribuits probablement en circuits funcionals que
impliquen els 1obuls frontals, pero també en altres estructures del cervell. Els
1obuls frontals s6n arees d’associacié heteromodal interconnectades a una xar-
xa ampliament distribuida de regions corticals i subcorticals (Téllez-Zenteno
i Ladino, 2013).

Pel que fa a I'epilépsia, la propagacio rapida de les descarregues cap a diverses
zones cerebrals fa que els processos cognitius que es puguin arribar a danyar
siguin diversos i no exclusivament els que se suposa que depenen de les arees
d’inici ictal. Aix0 explicaria perqué podem trobar alteracions suposadament
temporals en pacients amb ELF i amb dificultats atribuides normalment al 10-
bul frontal en pacients amb ELTM. De fet, se sap que, sovint, els diagnostics
neuropsicologics que valoren pacients epiléptics partint d'un diagnostic gene-
ric d’"ELTM suggereixen disfuncions frontotemporales (Shulman, 2000). Fins i
tot la semiologia de les crisis epileptiques o els resultats dels EEG, tot i que s6n
de gran utilitat en el diagnostic de la malaltia, poden confondre les crisis fron-
tals amb les temporals. Aixi, per exemple, se sap que la sensaci6 epigastrica as-
cendent i les aures olfactories poden tenir un origen tant en el 1obul temporal
medial com en el 1obul frontal, de manera que hi ha diversos signes que poden
indicar una o una altra localitzaci6 (Téllez-Zenteno i Ladino, 2013). Per aixo0,
probablement tots dos tipus d’epilépsia comparteixen xarxes neurals, la qual
cosa explicaria que també comparteixin l'alteracié sobre diferents processos

cognitius variats.

D’altra banda, ates que les crisis generalitzades impliquen una propagacio glo-
bal pel cervell, és esperable que, independentment de la zona d’inici de la des-

carrega, apareguin deficits neuropsicologics diferents dels merament associats
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amb la zona d’inici epileptogena. Si, a més, hi afegim una evoluci6 llarga de
la malaltia, crisis freqiients, una alteraci6 cerebral estructural o el tractament
perllongat amb FAE, aquests déficits seran més marcats i generalitzats.

En un estudi en el qual es van comparar 30 pacients amb ELTM i 30 pacients
amb ELF es va observar que no hi havia diferéncies quant al rendiment en
tasques de memoria episodica ni de fluidesa verbal. Les tniques diferencies
van apareixer en comparar amb el grup de control, de la qual cosa es despren
que tant el 1obul temporal com el frontal estan implicats en aquests processos

cognitius.

Les proves encaminades a avaluar components especifics de les funcions exe-
cutives van ser les que van permetre diferenciar ambdods grups, de manera que
els pacients amb ELF mostraven una velocitat de processament més alentida,
meés dificultats d’inhibici6 de respostes automatiques, més temps d’execucio i
un nombre meés elevat de moviments per a resoldre amb exit tasques de plani-
ficacio, tant les que depenen de la memoria de treball (Torre de Hanoi) com les
que requereixen organitzacio6 de la informacié (Mapa del Zoo) (Lopez-Hernan-
dez, 2016).

El fet que no hi hagi diferéncies clares entre aquests grups indica que com-
parteixen circuits cerebrals. Atés que els processos cognitius s’interrelacionen,
que les proves neuropsicologiques son multifactorials i que una dnica regio
cerebral per ella mateixa resulta insuficient per a completar amb exit qualsevol
tasca, caldra allunyar-se de l'intent d’establir una relacié univoca entre una
funcié cognitiva i una localitzaci6 cerebral concreta, i centrar-nos a perfilar
xarxes funcionals que contribueixin conjuntament a 1'éxit del funcionament
cognitiu correcte.
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9. Avaluacidé neuropsicologica de V’epilépsia

Tot i que les técniques de neuroimatge contribueixen al diagnostic i a la re-
cerca, no revelen al professional clinic les competéncies o les discapacitats del
pacient, ni aporten informaci6 sobre el seu funcionament en la vida quotidi-
ana (Blazquez-Alisente et al., 2008). No obstant aix0, la neuropsicologia si que
pot descriure com, de vegades, petits danys produeixen alteracions importants
en la vida de les persones, alhora que grans lesions cerebrals els permeten,
sorprenentment, executar tasques i activitats quotidianes amb eficacia, tenint

sempre present les demandes o les exigéncies de I’ambient en que visquin.

En aquest punt, la valoracié neuropsicologica manifesta la seva rellevancia. Els
seus principals objectius son els segiients (Mufioz-Céspedes i Tirapu-Ustarroz,
2001):

e Descripci6 detallada de les conseqiiencies de la lesi6 o disfunci6 cerebral
pel que fa al funcionament cognitiu i als possibles trastorns de conducta

i alteracions emocionals.

e Definicio6 dels perfils clinics que caracteritzen diferents tipus de patologies

que cursen amb deterioracié neuropsicologica.

e Contribuci6 a establir un diagnostic més precis en determinades malalties
neurologiques i psiquiatriques, especialment en els casos en queé hi hagi
alteracions funcionals no detectades amb les técniques de neuroimatge
habituals i en que els pacients es trobin en les primeres etapes de processos
patologics degeneratius.

e Establiment d'un programa de rehabilitaci6 individualitzat a partir del co-
neixement de les limitacions, perd també de les habilitats conservades,
que permeti optimitzar el funcionament independent i millori la qualitat

de vida del pacient.

e Determinacié objectiva dels progressos de cada pacient i valoracié de
I'eficacia dels diferents tractaments (quirtargics, farmacologics, cognitius i
conductuals).

e Identificacié dels factors pronostic, tant de 'evolucié que experimenten
les persones afectades per alteracions neuropsicologiques com del nivell

de recuperaci6 que es pot aconseguir a llarg termini.
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e Verificacié d’hipotesi sobre les relacions entre el cervell, la cognici6 i la
conducta, que permeti millorar la comprensio de la manera com el cervell
processa la informacio.

En aquest procés d’avaluaci6 és habitual fer una valoraci6 completa de tots
els aspectes cognitius, conductuals i emocionals dels pacients per evitar inter-
pretacions esbiaixades dels resultats obtinguts. Per a aix0, s’han d’utilitzar de
manera conjunta mesures quantitatives, procedents gairebé sempre de tests
estandarditzats, com també mesures qualitatives. Aquestes Gltimes provenen
de l'observaci6 per part del neuropsicoleg de la manera com la persona execu-
ta aquestes proves, és a dir, del procés i no exclusivament del resultat.

Com sigui que la majoria de les proves neuropsicologiques sén multifactori-
als, aix0 és, impliquen diversos processos cognitius, centrar-se exclusivament
en la puntuaci6 final en una prova determinada, i obviar la manera com la
persona la resol, restaria poder interpretatiu a les exploracions neuropsicolo-
giques. Ates que les funcions cognitives s’interrelacionen entre elles, en cen-
trar I'atencio sobre el procés i no sobre el resultat podem determinar en quina
mesura una funcio pot interferir en 1’execuci6 d’una tasca determinada que en
principi estigui destinada a mesurar una altra funci6 diferent. Aixi, per exem-
ple, una persona pot fallar en tasques de memoria episodica verbal si presen-
ta tantes dificultats per a evitar distractors (atenci6 selectiva) que no arriba
a codificar la informaci6 que se li proporciona, per la qual cosa fallara igual-
ment en I'emmagatzematge i la recuperaci6 posteriors. En aquest cas, només
si podem eliminar l’artefacte que representa la distraccio, podrem parlar de
la capacitat de memoria episodica d’aquest pacient. Sol passar el mateix en
aquelles proves en les quals la correccio es fa sobre la base de la resoluci6 en
un temps prefixat. Si permetem que la persona empri el temps necessari, po-
drem discriminar entre l’afectacié de la funci6 per a completar aquesta tasca i
la preseéncia d’'una velocitat alentida de processament i execucio.

D’altra banda, convé recollir informaci6 sobre 'impacte que les alteracions
neuropsicologiques produeixen sobre la independencia funcional i I'adaptacio
psicosocial de la persona (Lopez-Hernandez et al., 2003). Aquestes avaluaci-
ons funcionals, que habitualment consisteixen en qiiestionaris amb formes
paral-leles per al pacient i la familia, permeten avaluar el rendiment en una
tasca i situacié concretes, la qual cosa facilita la inferéncia sobre la capacitat
real de la persona en activitats quotidianes i les dota de més validesa ecologica
(Pefia-Casanova, 2005).
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La combinaci6 de totes aquestes mesures és el que permet a la neuropsicologia
obtenir una visio global del funcionament de les persones valorades. Per tant,
I’avaluaci6 neuropsicologica ha de ser al més completa possible i abastar totes
les funcions cognitives:

Abans de comencar la valoracié neuropsicologica és molt til recollir altres
dades d’interes relacionades amb la persona i la seva malaltia (vegeu la taula
segiient).

Informacié que s’ha de recollir sobre el pacient

e Nom

e Data de naixement i edat
e Genere

* Adreca

e Telefon de contacte
* Procedencia geografica
* Nivell educatiu
®  Professié
e Dominancia manual
e Dominancia manual familiar
¢ Idiomes (matern i altres)
e Habits de consum (alcohol, tabac, altres substancies)
* Antecedents d’altres malalties
* Antecedents d’epilépsia
— Existencia d’antecedents familiars
— Primera crisi: quan va succeir; si va haver-hi desencadenants, sol-licitar-
ne descripcié
- Existencia de diferents tipus de crisis: moment del dia en qué apareixen;
si hi ha alguna cosa que avisi del comencament (sensacié epigastrica as-
cendent o altres, perdua del control d’esfinters, mossegada de llengua,
perdua de la consciencia, del to, convulsions), quant temps duren; com
es troba el pacient després, etc.
- Ultima crisi: quan va ser i quines caracteristiques va presentar
— Frequiéncia de les crisis
e Tractament farmacologic actual
* Queixes cognitives percebudes
* En quina mesura la malaltia o les dificultats li limiten el dia a dia

L’ambit en el qual treballem i el temps disponible amb el pacient determinara
I’elecci6 de les proves d’avaluaci6. Un exemple de bateria d’avaluacié completa
podria ser el segiient (vegeu la taula segiient):

Bateria de tests neuropsicologics

Prova Referéncia
Escala d’intel-ligencia per a adults Wechsler IV (WAIS-IV): sub- | Wechsler (2012)
tests digits, clau de nombres, cerca de simbols, cubs
Escala de memoria Wechsler Ill (WMS-III): subtests textos, di- | Wechsler (2004)

buixos, localitzacié espacial

Praxies de Luria

Luria A. (1973)

Test de denominacié de Boston (BNT)

Goodglass i Kaplan (1986)

Test de fluidesa verbal fonética (FAS)

Benton i Hamsher (1976)

Test de fluidesa verbal semantica

Wechsler (1955)

Trail Making Test (TMT)

Davies (1968)

Funcions que cal

valorar

e Orientacié

e Gnosies

e Atencio

e Funcions executives
L]

Memoria i aprenentat-
ge

Conducta

Llenguatge

Estat animic

Praxies
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Prova

Referéencia

Test de paraules i colors Stroop

Golden (1975)

Test de classificaci6 de les cartes de Wisconsin (WCST)

Heaton (1993)

Test de la torre de Hanoi

Lezak M. D. (1995)

Subtest del mapa del zoo del Test d’avaluacié conductual de
la sindrome disexecutiva (BADS)

Wilson et al. (1996)
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10. Rehabilitacié neuropsicologica en 'epilepsia

Encara que una gran part de les persones que pateixen crisis epileéptiques sén
capaces de fer una vida personal i laboral normalitzada, hi ha pacients amb
epilepsia que mostren greus alteracions neuropsicologiques que han de ser
abordades de manera adequada.

Com ja sabeu, les diferents funcions cognitives no es poden entendre com a
ens independents. El sistema cognitiu es basa en la interrelacié de diferents
processos neuropsicologics, de manera que els uns influiran sobre els altres
tant en el seu desenvolupament com en la seva recuperacio. Aixo fa necessa-
ri 1"as d’abordatges de tractament que impliquin la participacié de multiples
sistemes cognitius i descartin la rehabilitaci6 de funcions especifiques.

Hi ha, a més, una interrelaci6 mutua entre les habilitats cognitives, emocio-
nals, comportamentals i fisiques, per la qual cosa totes s’han d’incorporar a
qualsevol disseny rehabilitador en que prevalguin els objectius funcionals, ai-
x0 és, els que permetin que la persona pugui ser al més independent possible

en el seu entorn.

Segons la gravetat del pacient o segons ’objectiu que es treballi en un moment
determinat, es faran tasques amb les quals es pretendra entrenar el procés alte-
rat o la modalitat de realitzaci6 (per ex., estratégies d’organitzacié de la infor-
macid), partint dels habits i les estrategies previes del pacient. Aixd comporta
un treball més abstracte i amb freqiiéncia anterior al que és més funcional.

El tipus de material que utilitzarem (paper, ordinador, jocs, tauleta, pissarra
digital, revistes, planols, cartes de restaurant...) dependra de les necessitats del
pacient, els seus gustos i habilitats previs, com també de 'objectiu que ens
haguem plantejat per a un periode determinat, de manera que no hi ha un

material millor que un altre, sin6 un moment idoni per a utilitzar-lo.

En els altims anys sembla que s’ha produit un desplacament de les tasques
de llapis i paper a favor d’altres de més informatitzades (Gs de 1’ordinador,
pantalla tactil, pissarra digital, mobil, tauleta, iPhone, realitat virtual...). Aixi,
ha augmentat I'interés per 1'Gs de videojocs, tant per a la poblaci6 general com
per a persones amb diferents patologies, sia motores o cognitives.

Si abans utilitzaven aquests dispositius nens i adolescents, ara sén ben accep-
tats en jocs familiars (per exemple, competicions de tennis en la Wii) els que es
fan servir com a metode per a exercitar-se fisicament (esports) o els destinats a
millorar, o mantenir, les capacitats cognitives amb la progressi6 de ’edat (per

exemple, brain training). En 'ambit de la rehabilitaci6, sén especialment ttils
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en la mesura que permeten entrenaments en tasques que apropen la persona a
situacions de la vida quotidiana en un entorn protegit que permet adaptacions
pertinents a cada pacient (Lopez et al., 2011).

Tot i que al principi 'aplicacié era principalment motora, des de fa ja uns
anys es duen a terme arreu del mén experiéncies que al-ludeixen a aspectes
neuropsicologics i cobreixen una doble funcié d’avaluar i rehabilitar aspectes
tan especifics com la memoria, I’atenci6, les funcions executives o les activitats
de la vida diaria.

La finalitat d’aplicar aquest tipus de tasques és aprendre o tornar a entrenar
habilitats, suplint de vegades les capacitats disminuides per les preservades
o utilitzant estratégies compensatories que afavoreixin la funcionalitat de la
persona. No es tracta de fer més punts o de passar a la pantalla segiient, per la
qual cosa és imprescindible la presencia d'un professional que doni pautes al
pacient i li expliqui com ha de fer la tasca.

Tal com succeeix amb altres tipus de materials utilitzats en la rehabilitacié
neuropsicologica, ’acostament al videojoc sera posterior a una valoracié com-
pleta de les capacitats del pacient i a una definici6 clara de 'objectiu funcional

que es persegueix.

Tenint en compte que cada pacient és unic i té dificultats, motivacions i de-
mandes especifiques, el joc ha de permetre modificacions per a cada persona,
almenys en alguns aspectes generals, com ara el temps d’exposicio dels esti-
muls, el temps permes per a 1’execucio, la possibilitat de mostrar els estimuls
en diferents zones del camp visual, etc.

Seguint aquestes idees, la rehabilitacié neuropsicologica d'una persona amb
epileépsia no es diferenciara excessivament de la rehabilitaci6 neuropsicologi-
ca en altres patologies, ja que sempre anira seguida d’una recollida de dades
basiques, d'una valoraci6 completa, de la recollida de la rutina diaria de la
persona, de les seves demandes i de I’acord conjunt de perseguir uns objectius

realistes i funcionals.

Si després de la valoracié amb proves estandarditzades detectem, per exemple,
que la persona mostra grans dificultats de memoria, pero que ni ella ni el seu
entorn no les perceben com a problematiques —perque es pot donar el cas que
el seu ambient no sigui molt exigent cognitivament o que visqui segons una
rutina molt instaurada i facilitadora—, llavors no tindria sentit que aquest fos
I'objectiu principal de la rehabilitacio, encara que s’haurien de dur a terme
valoracions periodiques que ens permetessin comprovar que no es produeix
un empitjorament. En canvi, podem trobar el cas oposat, és a dir, el d"una per-
sona que, encara que no mostri grans alteracions neuropsicologiques, tingui
dificultats evidents en el funcionament quotidia, per la qual cosa seria reco-

manable plantejar-se un pla de tractament rehabilitador.
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De tot aix0, es despren la idea que el pla rehabilitador que establim ha de ser
sempre individualitzat i confeccionat per a una persona en concret, amb una
problematica especifica i unes exigencies determinades.
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