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Resumen.

Objetivos: 1. Estudio de las caracteristicas epidemiol dgicas y tipos
de crisis epilépticas (CE) en lainfancia. 2. Evaluar nuestra experiencia
con laclasificacion de las epilepsias y sindromes epilépticos delalLAE
y estudiar la frecuencia relativa de los diferentes sindromes epil épticos.
Material y métodos: Se incluyen prospectivamente todos | os pacientes
menores de 14 afios que consultaron por una o mas CE no provocadas
en un hospital de dreaentre el 1-1-88 y el 1-6-94. Seregistran de este
modo 151 pacientes en los que se estudian caracteristicas
epidemiol égicas, tipo predominante de CE y clasificacion en sindromes
epilépticos. Resultados: 1. Etiologia: & 18% de las CE se consideraron
sintomaticas con un predominio en los primeros 3 afios de vida (34%),
28% idiopaticas, con predominio por encima de los 3 afios (34%) y 54%
criptogénicas, con distribucion homogénea en todos |os grupos de edad.
2. Tipos de CE: pacientes menores de 3 afios. 63% generalizadas, 23%
parciales. De 4 a9 afios: 31% y 67% respectivamente. De 10 a 14 afios:
48% y 52% respectivamente. 3. Sindromes epilépticos: pacientes
menores de 3 afios: 17% epilepsias generalizadas, 20% relacionadas con
lalocalizacion, 31% indeterminadas y 31% CE aisladas. Entre4y 9
afos: 12%, 51%, 4% y 32% respectivamente. De 10 a 14 afios: 16%,
45%, 27%y 11% respectivamente. Entrelos 4y los 14 afios la epilepsia
rolandica benigna supone e 17% de |as epilepsias. El 62% de los
pacientes quedan clasificados en categorias inespecificas (26% de CE
aidadas, 16% de indeterminadas y 20% de relacionadas con la
localizacion criptogénicas). Conclusiones. El estudio de las CE no
provocadas en la edad pediétrica muestra apreciables diferencias en
cuanto atipo de CE, etiologiay clasificacion en sindromes epilépticos
en los diferentes grupos de edad. La aplicacion de la clasificacion de
sindromes epilépticos de laILAE dejaalamayoria de los pacientes en
categorias mal definidas.
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or more unprovoked seizuresin a primary care hospital between January
1, 1988 and June 1, 1994 were prospectively included in the study. In
the 151 patients that met these criteria, we studied the epidemiological
characteristics, predominantly the type of seizure and the classification
asto type of epileptic syndrome. Results: 1. Etiology: Of al of the
seizures, 18% were considered symptomatic with a predominancein the
first three years of life (34%), 28% were idiopathic with the
predominance of cases occurring over three years of age (34%) and 54%
criptogenic, with an even distribution in all age groups. 2. Epileptic
seizure type: Patients under 3 years old had 17% generalized epilepsies,
20% localization-related, 31% undetermined and 31% isolated seizures.
In the 4-9 year olds, had 12%, 51%, 4%, and 32%, respectively. The 10-
14 year olds had 16%, 45%, 27% and 11%, respectively. Between 4-14
years of age, benign rolandic epilepsy accounted for 17% of the
epilepsies. Sixty-two percent of the patients remained classified in
nonspecific categories (26% isolated seizures, 16% undetermined and
20% critogenic localization-related). Conclusions: The study of
unprovoked seizuresin children shows marked differencesin the
different age groups in respect to epileptic seizure type, etiology and
epileptic syndrome classification. The application of the ILAE
classification system leaves the mgjority of patientsin non-specific
categories.

Key words. Seizures. Epilepsy. Epidemiology. Etiology. Seizure
type. Epileptic syndromes. Children.

EPIDEMIOLOGY OF EPILEPSY IN CHILDHOOD: TYPES OF
EPILEPTIC SEIZURE AND EPILEPTIC SYNDROMES

Abstract.

Ojectives: 1. To study the epidemiological characteristics and types
of epileptic seizuresininfancy. 2. To evaluate our experience with the
ILAE classification of epilepsies and epileptic syndromes and to study
the relative frequency of the different epileptic syndromes. Patients and
methods: All patients under 14 years of age that were evaluated for one
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Introduccién

El problema de |a frecuencia de | os diferentes tipos de cri-
sis epilépticas (CE) hasido abordado en varios estudios. Sin em-
bargo pocos aportan informacion detallada sobre el temaen la
edad pediétrica. En la primera parte de este trabajo se estudian
las caracteristicas epidemiol 6gicas y ladistribucion de lostipos
de CE en una serie de pacientes menores de 14 afios. En 1985 la
ILAE propuso su clasificacion delas epilepsias y sindromes epi-
[épticos®, posteriormente revisada en 1982, Desde entonces
se han publicado escasos estudios que apliquen sistemati camente
esta clasificacion a un grupo de pacientes epilépticos. En la se-
gunda parte de este trabajo se eval Uia nuestra experiencia con
lanueva clasificacion y se investiga la frecuencia de los dife-
rentes sindromes epilépticos.

Material y métodos

Siguiendo las recientes recomendaciones de laILAE®), y
lametodol ogia anteriormente empleada por otros autores, en es-
pecial Hauser y colaboradores en sus excelentes estudios epi-
demiol6gicos®, se adoptaron las siguientes definicionesy cri-
terios de clasificacion (parainformacion més detallada consul-
tense las referencias):
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Tabla | Sexo, antecedentes personales y
familiares. NUmero de crisis epilépticas

(CE) antes de la primera consulta

Sexo:
Varones: 88 (58%)
Mujeres: 63 (42%)
Antecedentes personal es de convulsiones febriles: 27 (18%)
Antecedentes familiares de CE no provocadas:
Padres 0 hermanos: 14 (9%)
Tios o abuelos: 20 (13%)
Antecedentes familiares de convulsiones febriles:
Padres 0 hermanos 10 (%)
Tios 0 abuelos 3 (2%)
NUmero de CE antes de la primera visita:
Una 100 (66%)
Dos: 26 (17%)
Tres: 6 (4%)
Mas de tres: 19 (13%)
A. Deficiones

1. Crisisepiléptica (CE): manifestacion clinicade unades
cargaanormal y excesiva de un grupo de neuronas en el cere-
bro. Varias CE que ocurren en un intervalo menor de 24 horas
se consideran una sola CE.

2. CE provocadas (sintomaticas agudas): crisis que ocu-
rren en relacion temporal intima con un trastorno sistémico agu-
do, metabdlico o toxico, o con una afeccion aguda del sistema
nervioso central (traumatismo craneoencefalico, accidente ce-
rebrovascular agudo o infecciones del sistema nervioso central).
Incluye las convulsiones febriles.

3. CE no provocadas: crisis sin un factor precipitante pro-
ximo conocido del tipo de los citados previamente.

3.1. CE sintomaticas remotas (0 sintomaticas simple-
mente): CE no provocadas que ocurren en un paciente con an-
tecedentes de trastornos que aumentan sustanciamente el ries-
go de CE: traumatismo craneoencefdlico significativo®, acci-
dente cerebrovascular agudo, infeccién aguda del sistema ner-
vioso central, tumores del SNC, déficit neurol 6gicos presumi-
blemente presentes a nacimiento (retraso psicomotor o parali-
siscerebral) o enfermedades progresivas del SNC.

3.2. CE idiopéticas. CE no provocadas con caracteristicas
clinicas y electroencefal ogréficas que hacen suponer un origen
genético.

3.3. CE criptogénicas. CE no provocadas en pacientessin
ningun factor identificable que aumente € riesgo de padecerlas.
Incluye los pacientes que no pueden clasificarse en los grupos
de CE sintométicas remota, 0 idiopéticas.

B. Clasificacion del tipo decrisis epiléptica

Los pacientes se clasificaron, de acuerdo a tipo de CE pre-
dominante, siguiendo los criterios de laILAE®. Se emplearon
para ello todos |os datos clinicos, electroencefal ograficos, de
neuroimagen y evolutivos disponibles.
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Tabla Il  Distribucion de la etiologia de las crisis
epilépticas por grupos de edad.
Porcentajes entre paréntesis

Edad de comienzo (primera crisis)
0-3afios  4-9afios 10-14afios  Total
Sintométicas 12 (34%) 9(125%) 6(14%) 27 (18%)*
Criptogénicas 21 (60%)  36(50%) 25(57%) 82 (54%)
Idiopéticas 2(6%) 27(37,5%) 13(29%) 42 (28%)

(*) 18 retrasos psicomotores idiopaticos, 6 paralisis cerebrales
infantiles, 1 infeccidn congénita por CMV, 1 meningitis bacterianay 1
quiste aracnoideo.

Tabla Ill  Distribucion del tipo de crisis epiléptica
segun la edad. Entre paréntesis
porcentajes mas significativos

Edad de comienzo (primera crisis)
0-3afios 4-9afios 10-14afios Total
1. Crisisgeneralizadas 22 (63%) 22(31%) 21 (48%) 65 (43%)

Tonicoclénicas 16 17 15 48

generalizadas

Ausenciastipicas 1 4 3 8

Ausencias atipicas 0 1 0 1

Mioclénicas 4 0 3 7

Atonicas 1 0 0 1

2. Crisisparciales 8(23%) 48(67%) 23(52%) 79 (52%)

Simples 0 10 6 16

Complejas 5 16 4 25

Secundariamente 3 22 13 38

generalizadas

3. Mixtas (Parciales 2 0 0 2

y generalizadas)

4.Inclasificables 3 2 0 5

Las crisis tonicoclénicas, tonicasy clonicas generalizadas
se clasificaron todas ellas en un mismo grupo debido ala difi-
cultad paradiferenciarlas en la préacticaen base alosdatos de la
historia clinica®¥ y porque su significado es amenudo equiva-
lente en lainfancia®. Las CE clinicamente generalizadas pero
consignos defocalidad en el EEG, enlaTCoenlalRM secla-
sificaron como parciales secundariamente generalizadas. Los
casos con crisis tonicocldnicas generalizadas y crisis parciales
se clasificaron también como crisis parciales.

C. Clasificacion en sindromes epilépticos

L os pacientes con més de una CE se clasificaron en un sin-
drome epiléptico de acuerdo con los criterios revisados de la
ILAE®.

D. Muestra

El Hospital Severo Ochoa es un hospital de drea que atiende
las urgencias hospitaarias de la zona de Leganés y Fuenlabrada
y proporciona atencion especializada en neurol ogia pediatrica.
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Tabla IV  Distribucion de los sindromes epilépticos segin la edad. Entre paréntesis porcentajes mas

significativos

0-3 afios
1. E. Generalizadas 6 (17%)
1.1 Idiopéticas 1(3%)
EAI 1
EAJ 0
EMJ 0
GMD 0
Otras 0
1.2 Criptogénicas o sintométicas 3
West 3
Lennox 0
1.3 Sintométicas:
Etiologia inespecifica 2
2. E. Relaciones con lalocalizacion 7 (20%)
2.1 Idiopéaticas 1
EBI-R 1 (3%)
EBI-O 0
2.2 Sintométicas 4
2.3 Criptogénicas 2
3. E.Indeterminadas
Con crisisfocalesy generalizadas 2
Sin rasgos inequivocos (****) 9 (26%)
4. Sindromes especiales
Crisisaisladas 11 (31%)

4-9 afios 10-14 afios Total
9 (12%) 7 (16%) 22 (15%)
8 (11%) 7 (16%) 16 (11%)
4 0 5
0 3 3
0 3 3
1 0 1
3 1 4(%)
1 0 4
0 0 3
1 0 1
0 0 2 (**)
37 (51%) 20 (45%) 64 (42%)
15 7 23
13 (18%) 7 (16%) 21 (14%)
2 0 2
4 3 11
18 10 30
0 0 2 (* *k )
3 (4%) 12 (27%) 24 (16%)
23 (32%) 5 (11%) 39 (26%)

EAI. Epilepsia ausencia infantil, EAJ: Epilepsia ausencia juvenil, EMJ: Epilepsia mioclénica juvenil, GMD: Gran mal del despertar, EBI-R:
Epilepsia benigna de la infancia con puntas rolandicas, EBI-O: Epilepsia benigna de la infancia con puntas occipitales.

(*) crisistonicocl6nicas generalizadas y EEG sugestivo de epilepsia generalizada primaria pero sin la punta-onda a 3 ¢/s clasica.

(**) dos nifios con retraso psicomotor y crisis generalizadas clinicas y electroencefal ograficamente que no encajaban en el diagndstico de S. de

Lennox-Gastaut.
(***) 2 epilepsias miocl6nicas severas del lactante.
(****) con crisis tonicocl nicas generalizadas y EEG normal.

En este estudio seincluyeron prospectivamente todos [os pa-
cientes menores de 14 afios que consultaron en nuestro servicio
por una o mas CE no provocadas entre el 1-1-88 y el 1-6-94.
Cada paciente fue valorado por uno de los neuropediatras parti-
cipantes. Se excluyeron las convulsiones neonatales y 10s pa-
cientes que ya estaban en tratamiento anticomicial o que ya
habian sido valorados en otros centros. Los pacientes con CE
probables o posibles, pero no claramente definidas, ya seaini-
cial o evolutivamente se suprimieron. Al final del periodo de es-
tudio se habian registrado de este modo 151 pacientes consecu-
tivos con CE no provocadas, que se consideran una muestra
representativa de la poblacion general. NingUn paciente reci-
hi6 tratamiento antiepiléptico hasta que no hubo presentado al
menos dos CE.

Resultados

1. Sexo, antecedentes personalesy familiaresy nimero de
CE antes de la primera consulta: Tablal.
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2. Etiologia: Tablall.

3. Tipo de CE y distribucién en los grupos de edad més sig-
nificativos: Tablalll.

4. Criterios de clasificacion.

Se comprobd también el efecto de emplear Unicamente la
descripcion clinicadela CE paraclasificarla (sin tener en cuen-
tael EEG). Laprincipa diferenciacon respecto alos resultados
delaTablalll consistio en que 8 pacientes con crisis parciales
secundariamente generalizadas pasaron a considerarse afectos
de crisis tonicocl énicas generalizadas modificando escasamen-
te los resultados mostrados.

5. Sindromes epilépticos:

LaTablalV muestralaclasificacion delos 151 pacientes en
sindromes epilépticos. De los 39 pacientes con CE aisladas, 9
[levaban més de un afio de evolucidn sin presentar nuevas crisis
y 16 més de dos afios. Las CE aisladas fueron parcialesen 18 (3
de ellostenian en el EEG puntas centrotemporales tipicas dela
epilepsiarolandica benigna), generalizadas en 19 e inclasifica-
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bles en 2. Las CE aisladas se consideraron idiopéticas en 3 ca-
50s (10s 3 con puntas centrotemporales), Sintométicasen 2y crip-
togénicas en 34. Las convulsiones febrilesy las CE sintomati-
cas agudas no seincluyen en este estudio.

Discusion

L os datos disponibles sobre la frecuenciarelaiva de los di-
ferentestipos de CE proceden de estudios epidemiol gicosy de
estudios de series clinicas como lanuestra. La comparacion con
los resultados de otros autores resulta dificil debido a diferen-
ciasenlos criterios de inclusion de pacientes'y de clasificacion
delas CE (empleo o no del EEG y utilizacion delaclasificacion
de 1969 o laactual de 1981).

En nuestra serie, como en la mayoria*789.19 se gprecia un
discreto predominio en varones. Otros resultados son también
similares alos de otros autores, que muestran antecedentes per-
sonales de convulsiones febriles en 9-12%¢1), y antecedentes
familiares de CE no provocadas en €l 10-18% de los casostt12),

La mayoria de los investigadores encuentran que alrededor
del 30% de las CE no provocadas son sintomaticas remotas
(4781013.14) y dehidas principalmente a retraso psicomotor 0 pa-
rdlisis cerebral infantil (10-20% del total de CE no provocadas),
seguido de los traumatismos craneoencefalicos (45%) e infec-
ciones del SNC (3-4%). En nuestra serie, €l porcentgje de sin-
tomaéti cas remotas es menor, méas en lalinea de otras series que
incluyen CE aidadas, en las que es solo del 17 al 21%¢12, La
distribucién por edades muestra en los primeros 3 afios de vida
unamayor incidenciade CE sintomaticasy escasafrecuenciade
CE idiopéticas, situacion que seinvierte por encimade esta edad.
El porcentaje de CE criptogénicas se mantiene estable alo lar-
go de toda lainfancia.

Es de destacar laprontitud con la que nuestros pacientes fue-
ron valorados por primeravez, con 83% de pacientes que sélo
habian tenido una o dos CE cuando fueron atendidos por € neu-
ropediatra.

El porcentgje de CE inclasificables es pequefio, atribuible
aque se trata de un estudio prospectivo y se ha puesto especia
interés en este punto.

Con respecto al tipo de CE lamayoria de los estudios que
efectlian una estratificacion por edades dentro del grupo de O a
15 afios, demuestran que las crisis generalizadas son mas fre-
cuentes que |as parciales en |os nifios menores de 3-5 afios, so-
bre todo en € primer afio de vida, y que la proporcidn relativa
de crisis parciales aumenta a partir de los 5 aflos11131516) dlg-
tos, todos, que coinciden con los nuestros. Por encima de esta
edad, hemos encontrado, como lamayoria delos autores, un pre-
dominio de crisis parciales®9101318) gunque otros hallan un li-
gero predominio de generalizadas™. Las crisis parciales se-
cundariamente generalizadas, tanto en nuestra serie como en
otras, son frecuentes (16-23% del total de CE).(791417:20) inclu-
s0 las més frecuentes920, tal y como nosotros hemos encon-
trado. Lafrecuencia de crisis parciales secundariamente gene-
ralizadas depende evidentemente de que se tengan o no en cuen-
talos resultados de | as exploraciones complementarias, en par-
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ticular el EEG. Al efecto de valorar el EEG, no demasiado re-
levante como muestran nuestros datos, hay que afiadir el de
valorar todas las CE en laevolucién de un paciente, ya que no
son raros |0s casos que debutan con crisis tonicocldnicas gene-
ralizadas y presentan més tarde crisis parciales.

Con respecto alas crisis generalizadas, la comparacion es
dificil por la existencia de grandes disparidades. La mayoria
de los autores”91317-20) encuentran que las crisis tonicoclonicas
generalizadas son las mas frecuentes (10-40% del total), segui-
das de las ausencias (2-13%) y crisis mioclénicas (2-11%).

Hasta la fecha se han publicado escasos informes de la ex-
perienciacon el empleo de lanuevaclasificacion delas epilep-
siasy sindromes epilépticos-23), Esta clasificacion se habasa-
do en € trabgjo de centros de referencia para pacientes epilép-
ticos seleccionados. Nuestrasimpresiones, a aplicarla sobre una
muestra més representativa de la poblacidn general, coinciden
con las de otros autores2 en que la mayoria de los pacientes
quedan en categorias inespecificas. 26% de CE aisladas, 16%
de indeterminadas focales 0 generalizadas y 20% de epilepsias
relacionadas con lalocalizacion criptogénicas. S6lo el 38% de
los pacientes se encuadran en sindromes bien definidos. Por otra
parte varios de estos sindromes son muy poco frecuentes(®20.21)
y no se haencontrado ningln caso en nuestra serie.

Clésicamente las CE aidadas se han excluido del concepto de
epilepsia. Suinclusion en este trabgjo nos ha permitido compro-
bar quelardacion entre CE aidadasy recurrentes esmuy baja, s
decir quelamayoriadelos pacientes que sufren unaprimeraCE no
provocada sufriran méscrisis. Varios estudios recientes encuentran
un porcentgje de CE aidadas ddl 17-25%91424, Por ello estamos de
acuerdo con otros autores®29) en que separar |0s conceptos de epi-
lepsia(crisis recurrentes) y CE aidadas resulta artificioso. El pro-
blema deberia verse més como un continuo en € que algunos pa
cientes presentan una bgja actividad de la enfermedad.

En cuanto ala frecuencia relativa de los diferentes sindro-
mes, epilépticos las comparaciones con los resultados de otros
investigadores que han empleado la clasificacion en sindromes
epilépticos son dificiles porque 0 son muestras procedentes de
centros de referencia?2 o no aportan cifras especificas parala
edad pediétrica®-23, Los estudios realizados en centros de re-
ferencia para pacientes epilépticos tienen, desde luego, laventa
jade unamayor precision en la clasificacion de los pacientes, pe-
ro se efectlian inevitablemente sobre muestras mas sesgadas.

En los primeros 3 afios de vida |la frecuencia de | as epilep-
sias relacionadas con la localizacion es similar ala de las epi-
lepsias generalizadas. Con respecto alaetiologia, tanto unas co-
mo otras seincluyen principa mente en los grupos sintoméaticos
0 criptogénicos. En cambio en los nifios mayores de 3 afios nues-
tros datos muestran un claro predominio de las epilepsias rela-
cionadas con lalocalizacién. Entre los 4 y los 14 afios la epi-
lepsia rolandica benigna (que representa casi € total delasre-
lacionadas con lalocalizacion idiopéticas) supone el 17% delas
epilepsias (el 24% excluidas las CE aisladas). Otros autores la
han encontrado en el 13-25% de los pacientes menores de 15
anos®2.28) y en el 24% de | os nifios en edad escolar®?. No obs-
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tante | as epilepsias relacionadas con lalocalizacion criptogéni-
cas son alin mas frecuentes que las idiopéticas. Dentro de este
mismo grupo de edad (4 a 14 afios), lamayoriade |as epilepsias
generalizadas son idiopéticas. Las mas frecuentes en este apar-
tado son | as epilepsias ausencias que suponen el 5% de nuestra
serie (7% excluidas las CE aisladas). Este porcentgje es menor
que otros referidos en laliteratura, que oscilan entre el 9y el
18%(8217.20) Dado € limite de edad de nuestros pacientes hemos
encontrado pocos casos de epilepsiamioclénicajuvenil. El gran
mal del despertar también ha resultado poco frecuente.
Mencion especial merece €l grupo de las epilepsias sin ras-
gosinequivocosdeinicio focal o generalizado, que presentauna
distribucién claramente bimodal, con un pico entrelos 0y 3 afios
y otro entre los 10 y 14. Este hecho nos hace pensar que no se
trata simplemente de un grupo heterogéneo de pacientes.
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