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1. INTRODUCCION

La distribucion de las epilepsias en edad pedia-
trica es muy dependiente de la edad de inicio.
Basandonos en la clasificacion diagnostica
mas reciente de la Liga Internacional contra
la Epilepsia (ILAE, 2017), en la edad escolar
las crisis focales son el tipo de crisis mas fre-
cuentes (70%), de causa estructural o genética,
aunque también surgen sindromes epilépticos
caracterizados por crisis generalizadas. Los ti-
pos de crisis mas frecuentes entre los 3 y los 12
anos son: focales motoras con o sin alteracion
de conciencia, focales con progresién a tonico-
clonica bilateral, ausencias tipicas y miocloni-
cas. En los primeros afios de vida predomina
la etiologia estructural, genética y metabdlica,
pero con la edad aumenta de forma significa-
tiva la probabilidad de no encontrar una causa
subyacente.

EnlaTabla 1 se describen los tipos de crisis de
inicio generalizado, las caracteristicas clinicas
mas importantes y los sindromes epilépticos
asociados. En la Tabla 2 se muestran los tipos
de crisis focales mas frecuentes en edad es-
colar y sus caracteristicas al inicio del episo-
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dio, lo que nos puede facilitar la clasificacion
de las crisis y la identificacion del sindrome
epiléptico al que pueden estar asociadas. La
Tabla 3 enumera las caracteristicas de las cri-
sis que pueden sugerir un origen focal y que
nos ayudan a identificar la lateralizacién o red
neuronal hemisférica implicada. A continua-
cion, se describen con detalle los sindromes
epilépticos descritos en la etapa infantil o es-
colar, segun la ILAE (2017).

2. SINDROMES EPILEPTICOS EN LA INFANCIA
Y LA EDAD ESCOLAR

2.1. Epilepsia con crisis mioclono-astaticas
(sindrome de Doose)

Se caracteriza por la aparicién de crisis mio-
clono-astéticas, que consisten en sacudidas
musculares, a veces sutiles, seguidas de una
pérdida brusca de tono de la cabeza o de todo
el cuerpo, pudiendo caer al suelo. Se presen-
tan entre los 2 y los 5 afos (rango: 6 meses-6
afios), mas frecuentemente en varones (2:1).
En casi 2/3 de los casos se preceden de crisis
febriles o afebriles generalizadas de tipo toni-
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Tabla 2. Clasificacién de las crisis focales mas frecuentes en edad escolar, segtin la semiologia al inicio de

la crisis (ILAE, 2017).

Consciencia | Focal | Focal no motora Progresion Localizacion Tipo de crisis Sindromes
motora lobar asociados
Preservada | No Autondmica » Pérdida consciencia » Occipital Focal Panayiotopoulos
+ Hemiclénica + Evolucion autonomica
+ Estado autonomico frontoparietal
epiléptico y opercular
Preservada | No Sensorial visual + Desviacion ocular o Occipital Focal sensorial- | Lennox-Gastaut
rotacion de cabeza visual
* Vémitos
+ Cefalea
+ Consciencia alterada
+ Bilateral T-C
Preservada | No » Sensorialvisual | « Consciencia alterada | Occipital Focal sensorial- | « Epilepsia occipital

» Estimulo visual

« Bilateral T-C

visual

fotosensible

desencadenante * Enfermedad de
cuerpos de Lafora
Preservada  Si No Crisis clénica miembro | Operculares Focal motora Epilepsia con puntas
superior ipsilateral, crisis | frontoparietales centrotemporales
hemiclonica ipsilateral,
o bilateral -C
Preservada  Si No Crisis agrupadas porla | Frontal Focal motora Epilepsia frontal

noche

nocturna

co-clénico. Pueden asociar crisis de ausencia e
incluso estatus epiléptico de tipo no convulsivo.
El electroencefalograma (EEG) muestra des-
cargas de punta-onda (PO) y polipunta-onda
(PPO) generalizada, sin descargas focales, y |a
RM cerebral es normal. Los estudios genéticos
muestran que el patrén de herencia mas ha-
bitual es poligénico con penetrancia variable
y que es frecuente la historia familiar de crisis
febriles (50%). Algunos casos se han asociado
a variantes patogénicas en los genes SLC2A1,
SCN1A, SYNGAP1, SLC6A1, HNRNPU y a micro-
deleciones de las regiones 6p21.3, 2q24.3 o
Xp22.31.Esimportante descartar un trastorno
del transportador de glucosa cerebral midiendo
el indice glucorraquia/glucemia o explorando
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la presencia de variantes patogénicasenel gen
SLC2A1. El tratamiento habitualmente requie-
re diversas combinaciones de acido valproico,
etosuximida, lamotrigina o clobazam. Si no
hay respuesta temprana a antiepilépticos,
esta indicada la dieta cetogénica clasica o la
modificada de Atkins. El uso de carbamazepina,
oxcarbazepina o vigabatrina puede empeorar
las crisis e incluso precipitar su refractariedad,
por lo que deben evitarse. Dos tercios de los
casos responden al tratamiento. En aquellos
sin etiologia conocida, el desarrollo cognitivo y
global previo es tipicamente normal, pero pue-
de aparecer retraso del desarrollo después del
inicio de las crisis, sobre todo si no se controlan
de forma temprana.
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Tabla 3. Caracteristicas de las crisis epilépticas que
sugieren origen focal o lateralizacion, segun la ILAE
(2017).

La actividad ictal clonica unilateral sugiere lateralizacion de
la crisis al hemisferio contralateral

La version ceflica forzada temprana sugiere lateralizacion al
hemisferio contralateral a la direccion de esta

La preservacion del lenguaje durante la crisis lateraliza al
hemisferio no dominante

La afasia ictal lateraliza al hemisferio dominante

La disfasia posictal lateraliza al hemisferio dominante

La consciencia preservada durante automatismos ictales
lateraliza al hemisferio no dominante

Limpiarse la nariz durante el periodo posictal lateraliza al
hemisferio ipsilateral a la mano utilizada para realizar este acto

El parpadeo unilateral lateraliza al hemisferio ipsilateral al
ojo que lo realiza

El vomito ictal lateraliza al hemisferio no dominante

2.2. Epilepsia con mioclonias palpebrales
(sindrome de Jeavons)

Se caracteriza por la aparicion de mioclonias
palpebrales muy frecuentes y diarias, que con-
sisten en sacudidas mioclénicas de los parpa-
dos, muy rapidas y repetitivas, con desviacion
simultanea de los globos oculares hacia arriba,
inducidas al cerrar los ojos. Pueden estar aso-
ciadas o no a ausencias y ocurren con mayor
frecuencia en nifas (2:1) de 6-8 afios (rango:
2-14 afios) con desarrollo normal o con capa-
cidad intelectual limite. Los pacientes tipica-
mente asocian crisis por estimulacion visual,
por ejemplo, al salir a una zona soleada. Los
EEG muestran brotes rapidos y breves de PPO
generalizada que se intensifican al cerrar los
ojos o con la fotoestimulacion intermitente. Es
frecuente el antecedente familiar de epilepsia
(40-80%), con un patrdn de herencia poligénica
y penetrancia variable. En algunos casos con de-
but temprano y retraso psicomotor, se ha aso-

ciado a variantes patogénicas en el gen KCNBI.
También se ha relacionado con mutaciones en
el gen RORB, asociado a crisis occipitales con fo-
tosensibilidad. Con frecuencia es una epilepsia
farmacorresistente, e infradiagnosticada si no
se realizan estudios de EEG especificos. Puede
responder a acido valproico, lamotrigina, eto-
suximida, levetiracetam o lacosamida.

2.3. Sindrome de Lennox-Gastaut

Es una encefalopatia epiléptica caracterizada
por la presencia de multiples tipos de crisis
refractarias a tratamiento, principalmente au-
sencias atipicas, atonicas y tonicas nocturnas.
Ocurre con mas frecuencia en varones y suele
debutar hacia los 3-5 afios (rango: 1-7 afios), en
nifos con retraso del desarrollo previo. El EEG
intercritico muestra actividad de fondo lenta
y descargas de PO lenta a 2 Hz; en suefio son
caracteristicas las salvas de ritmo reclutante a
10 Hz con o sin crisis ténicas. En el 70% de los
casos existe una causa estructural, malforma-
tiva prenatal o perinatal, y en el 30% se asocia
a probables causas genéticas, aun por identi-
ficar, aunque la mayoria podrian ser de novo,
ya que no suele haber antecedentes familiares
de epilepsia. La primera linea terapéutica es la
combinacion de acido valproico, clobazam, la-
motrigina o topiramato. La rufinamida puede
ser eficaz es disminuir las crisis atonicas y las
ténicas nocturnas. Como segunda linea de te-
rapia se ha ensayado el cannabidiol, la dieta
cetogénica o la estimulacion del nervio vago,
con resultados variables.

2.4. Epilepsia con ausencias de la infancia
Es una epilepsia generalizada genética que se

caracteriza por la aparicion de ausencias entre
los 5y 6 afios (rango: 2-12 afios). Afecta por

413

©Asociacién Espafiola de Pediatria. Prohibida la reproduccién de los contenidos sin la autorizacién correspondiente.
Protocolos actualizados al afio 2022. Consulte condiciones de uso y posibles nuevas actualizaciones en www.aeped.es/protocolos/
ISSN2171-8172


www.aeped.es/protocolos

l" EP Protocc

igual a nifos de ambos sexos, sin antecedentes
perinatales de interés y con desarrollo psicomo-
tor y exploracion fisica normales. En el 15-20%
de los casos puede haber antecedentes de crisis
febriles. Las ausencias se presentan multiples
veces al dia, a diario, y consisten en breves mo-
mentos de detencion brusca de la conciencia,
con mirada fija menos de 10 segundos, con cese
brusco y amnesia del episodio. Pueden ser pro-
vocadas por la hiperventilacion y asociar movi-
mientos clonicos de parpados, cabeza u otras
partes de la cara. En algunos casos cursan con
automatismos orales y manuales, como persis-
tenciaen la actividad que estaban haciendo jus-
toantes de la desconexion. El EEG critico mues-
tra descargas de PO generalizadas a 2,5-3,5 Hz.
Los estudios de neuroimagen son normalesy no
hay estudios genéticos concluyentes para este
tipo de epilepsia, aunque algunos casos estan
asociados a mutaciones en los genes GABRG2
y CACNA1A. Pueden acompanarse de trastorno
de conducta y aprendizaje, como el TDAH. Siel
inicio ocurre por debajo de los 4 afios, es preciso
descartar defectos del transportador de glucosa
cerebral. Silos episodios aislados duran mas de
45 segundos o presentan una fase posictal, ha-
bria que considerar un origen focal de las crisis.
El tratamiento de eleccion es la etosuximida o
el cido valproico por debajo de los 10 afios; por
encima de esa edad y en casos refractarios, la
lamotriginay el clobazam pueden ser eficaces.
Las ausencias son autolimitadas en el tiempo,
pero siel debut ocurre porencima de los 8 anos,
es mas probable que persistan mas alla de la
adolescencia.

2.5. Epilepsia con ausencias mioclénicas
Las ausencias miocldnicas consisten en sa-

cudidas miocldnicas ritmicas de los hombros
y brazos acompafadas de elevacion de los

)s » Epilepsias y sindromes epilépticos en edad escolar

brazos, asociando a veces mioclonias peribu-
cales y en extremidades inferiores, con o sin
pérdida de conciencia, que puede durar entre
10 y 60 segundos. Se presentan a diario en
nifos (70%) con trastornos de aprendizaje
(70%) a una edad media de 7 afios (rango:
1-12 afios). Las crisis pueden ser provocadas
por la hiperventilacién y el EEG ictal muestra
descargas de PO generalizadas a 3 Hz, que se
exacerban con la privacion de suefo. A veces
hay fotosensibilidad. Puede complicarse conla
aparicion de crisis convulsivas y crisis atdnicas,
habitualmente refractarias al tratamiento. Los
estudios de neuroimagen son normales y no
hay estudios genéticos concluyentes para este
tipo de epilepsia. Algunos pacientes con mu-
taciones en SYNGAPI presentan un fenotipo
parecido, habitualmente con discapacidad
intelectual asociada. El tratamiento habitual
es el acido valproico, combinado con etosuxi-
mida o lamotrigina, aunque la refractariedad
es lanorma.

2.6. Sindrome de Panayiotopoulos

Se caracteriza por la aparicion en la infancia de
crisis autondmicas focales prolongadas durante
el suefio (70%), que consisten en sintomas gas-
trointestinales (nauseas, vomitos), midriasis,
salivacion excesiva y cambios cardiorrespirato-
rios (taquicardia, hipopnea, palidez, cianosis).
Conforme la crisis evoluciona en minutos, in-
cluso horas, el paciente presenta alteracion de
la conciencia y desviacion oculocefdlica, y puede
que clonias hemicorporales. Las crisis son infre-
cuentes, ya que el 25% tienen solo una crisis y
el 50% tiene 6 0 menos, y son autolimitadas,
siendo raras a partir de la adolescencia. Asi, el
diagnostico diferencial ante la primera crisis
incluye encefalitis, encefalopatia metabdlica,
migrafia confusional, sincope o gastroenteritis
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aguda. El EEG muestra puntas focales de gran
amplitud que se activan por el suefioy al cerrar
los ojos, pero pueden aparecer en diferentes re-
giones cerebrales o incluso ser normal. Ocurren
preferentemente entre los 3 y los 6 afios (rango:
1-14 afios) y no suelen afectar al neurodesarro-
llo, salvo algunos déficits transitorios en lengua-
je y funciones ejecutivas durante la etapa mas
activa. Puede existir un antecedente de crisis
febriles en el 5-17%. La respuesta en monote-
rapia suele ser favorable. Y no hay evidencia de
que un farmaco sea mas eficaz que otro y se
pueden tratar con levetiracetam, carbamace-
pina, oxcarbacepina, valproato o lamotrigina.

2.7. Epilepsia occipital de la infancia
(tipo Gastaut)

Es una epilepsia autolimitada que suele comen-
zar a los 8-9 afios (rango amplio: 15 meses-19
afios). Las crisis son de tipo focal sensorial vi-
sual en vigilia, comienzan de forma subita, son
breves (desde segundos a pocos minutos) pero
son frecuentes si no se tratan. Consisten en la
percepcion visual de circulos pequefios multi-
colores en la visién periférica que aumentan
de tamafo y se mueven de forma horizontal
o0 en giros; a esto le puede seguir una desvia-
cién ocular o rotacion de la cabeza (ipsilateral
al hemisferio donde aparecen las crisis). A veces
se describen fenémenos de tipo ceguera ictal,
alucinaciones visuales, ilusiones visuales, dolor
orbitario, temblor palpebral, cefaleaictal, ndu-
seas y vomitos. Si las crisis se propagan fuera
del l6bulo occipital, pueden conducir a altera-
cion de conciencia, ausencias, hemiparestesias,
crisis hemicldnica o crisis focal bilateral tonico-
clénica. Silas crisis con alteracién de conciencia
son frecuentes, es mas probable que haya una
causa estructural subyacente (realizar siempre
una RM cerebral). Es frecuente el antecedente

familiar de crisis febriles, epilepsia o migrafa.
La remision espontanea ocurre en mas del 50%
de los casos en 2-4 arios desde el inicio. El desa-
rrollo cognitivo y global es normal. La respues-
ta a carbamazepina es mayor del 90%, aunque
algunos casos atipicos pueden evolucionar a
punta-onda continua durante el suefio.

2.8. Epilepsia occipital fotosensible

Esta epilepsia tiene unas caracteristicas mixtas
entre las epilepsias focales y las genéticas ge-
neralizadas. Comienza entre los 4 y los 12 afos
en individuos con retraso del desarrollo o difi-
cultades de aprendizaje, con crisis focales indu-
cidas por estimulos visuales, similares a las de
tipo Gastaut. Con frecuencia pueden evolucio-
nar a crisis bilateral ténico-clénica o presentar
ademas crisis de ausencia y mioclonias. El EEG
interictal muestra puntas o PO occipital, pero
también puntas centrotemporales, y en la foto-
estimulacion, descargas de PPO generalizadas.
No hay antecedentes perinatales de interés y
la neuroimagen es normal. Se ha asociado a
mutaciones en el gen GRIN2A y a familiares
con epilepsia mioclénica juvenil o con puntas
centrotemporales. También se ha asociado a
variantes patogénicas en el gen RORB, cuyo fe-
notipo asocia crisis occipitales con fotosensibi-
lidad y ausencias con mioclonias palpebrales. El
tratamiento debe ser similar al de una epilepsia
genética generalizada. La Tabla 3 muestra el pro-
ceso diagnostico ante la aparicién de crisis de
semiologia occipital en un nifio en edad escolar.

2.9. Epilepsia de la infancia con puntas
centrotemporales

Es una epilepsia autolimitada que se carac-
teriza por inicio de crisis focales de |a region
rolandica (también llamadas operculares
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frontoparietales) entre los 8-9 afios (rango:
3-14 afios). Puede haber antecedentes de cri-
sis febriles en un 5-15%. Las crisis son breves,
hemifaciales, con sintomas laringeos, afasia,
movimientos de deglucién/masticacion e
hipersalivacion. Pueden evolucionar a crisis
focales motoras o tdnico-clénicas si ocurren
con frecuencia durante las noches. Afecta a
nifos con desarrollo y exploracién neurold-
gica normales previas al inicio de las crisis, y
la neuroimagen es normal. EI EEG intercritico
muestra una actividad de fondo normal con
puntas centrotemporales que se activan con
la somnolencia y el suefio.

Pueden aparecer dificultades de lenguaje, de las
funciones ejecutivas y alteraciones de conducta,
que suelen mejorar cuando cesan las crisis. Si
aparecen estas dificultades, es preciso conside-
rar la realizacién de un EEG de suefio, porque la
epilepsia infantil con puntas centrotemporales,
la epilepsia con puntas centrotemporales atipi-
ca, la encefalopatia epiléptica con punta onda
continua durante el suefoy el sindrome de Lan-
dau-Kleffner tienen caracteristicas EEG y clinicas
comunes, se consideran como un espectroy los
nifios pueden evolucionar de una forma a otra.

Si el paciente es de sexo masculino con déficit
cognitivo, hay que descartar un sindrome X fra-
gil. También se ha asociado a mutaciones en los
genes: GRIN2A, ELP4, BDNF, KCNQ2/3, DEPDCS5,
RBFOX1/3, GABRG2 y CHRNA4.

Las crisis cesan generalmente sin tratamiento
hacia los 13 afios, aunque pueden presentarse
hasta los 18 afos. Si se decide tratar con anti-
epilépticos, son de eleccién acido valproico o le-
vetiracetam. Se aconseja utilizar carbazepinas
con precaucion, ya que en algunos casos puede
precipitar la aparicion de PO continua en suefio.

)s » Epilepsias y sindromes epilépticos en edad escolar

2.10. Epilepsia de la infancia con puntas
centrotemporales atipicas

Es una evolucion atipica de la epilepsia de la
infancia con puntas centrotemporales. Apare-
cen crisis de multiples tipos, incluyendo crisis
nocturnas motoras focales y frontoparietales
operculares, y crisis diurnas focales motoras
con mioclono negativo y ausencias atipicas.
Se inician a los 5-6 afios (rango: 2-8 afos), sin
antecedentes de interés, con desarrollo psico-
motory exploracién neurolégica normales an-
tes del inicio de las crisis. El EEG muestra pun-
tas centrotemporales. Durante la fase activa
de la epilepsia pueden aparecer alteraciones
neuropsicoldgicas y motoras. Se ha asociado a
mutaciones en los genes: GRIN2A, ELP4, BDNF,
KCNQ2/3, DEPDC5, RBFOX1/3, GABRG2 y CHR-
NA4.Suelen ser refractarias al tratamiento (le-
vetiracetam, acido valproico) y se autolimitan
al llegar a la adolescencia.

2.11. Encefalopatia epiléptica con punta
onda continua durante el suefio (POCS)

Es un sindrome caracterizado por un patrén
electroencefalografico de POCS, crisis epilép-
ticas y un deterioro progresivo cognitivo y de
conducta.

Se caracteriza por inicio de crisis a los 5-6 afos
(rango: 2-12 afios), generalmente motoras,
aunque pueden aparecer diferentes tipos de
crisis. Entre los 2 0 3 afios después del inicio
de crisis, aparece la encefalopatia epiléptica
con POCS y el deterioro de conducta y cogni-
tivo, con afectacion de lenguaje, orientacion
temporoespacial, atencién e interaccion social.
Con el tiempo desaparecen las crisis y mejora la
afectacion cognitiva y de conducta, pero pue-
den permanecer déficits residuales a pesar de
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la normalizacién del EEG, preferentemente de
tipo disfuncion ejecutiva.

Ante la sospecha diagnostica, se debe realizar
un EEG de suefio completo, ya que, si es du-
rante un periodo corto de suefio y no incluye
una fase de suefio lento, puede no aparecer la
punta-onda continua.

Se debe buscar la causay pueden encontrarse
alteraciones estructurales en la neuroimagen
en un 30%, enfermedades metabdlicas mi-
tocondriales o alteraciones genéticas como
mutaciones del gen GRIN2A o CDKL5. El tra-
tamiento generalmente requiere politerapia
con acido valproico, etosuximida, lamotrigina
y benzodiacepinas. Si no hay respuesta a anti-
epilépticos, se debe anadir terapia con corticoi-
des orales, ACTH, inmunoglobulinas y/o dieta
cetogénica. El pronéstico depende de la causa
subyacente, pero también de |a deteccion y
control temprano de la POCS.

2.12. Sindrome de Landau-Kleffner

Se caracteriza por un inicio subagudo de afasia
adquirida en un nifio con un desarrollo previo
normal. Aparece a los 5-7 afios (rango: 2-8 afos)
con afasia adquirida (40%), crisis 0 ambas. El 20-
30% no tienen crisis, y cuando aparecen son es-
casas o incluso Unicas. Pueden ser ausencias ati-
picas, crisis atonicas o crisis focales motoras. La
afasia ocurre como consecuencia de una agnosia
verbal auditiva. Pueden aparecer alteraciones de
conducta y trastornos psiquiatricos. Es preciso
realizar un diagnéstico diferencial con regresién
autistica, hipoacusia adquirida o mutismo.

El EEG muestra actividad epiléptica de gran
amplitud en ambas regiones temporoparieta-

les, uni- o bilateral, sincrona o asincrona, que se
activa con la privacion de suefoy con el suefio
hasta hacerse continua o cuasicontinua. Puede
aparecer punta-onda continua en el suefio len-
to en la evolucion. Las crisis y las alteraciones
del EEG desaparecen con la edad en la mayoria
de los casos, pero las alteraciones del lenguaje
permanecen hasta en un 80%, y pueden ser
graves. La neuroimagen es tipicamente normal.
Enalgunos casos se ha asociado a alteraciones
en el gen GRIN2A.

El tratamiento debe ser precoz con diferentes
antiepilépticos como acido valproico, lamotri-
gina y benzodiacepinas, y corticoides orales o
ACTH si no hay una respuesta temprana a la
terapia.

2.13. Epilepsia del Idbulo frontal nocturna
autosémica dominante

Se caracteriza por crisis de inicioen tornoalos 9
afos, que afectan porigual a ambos sexos. Las
crisis son nocturnas, breves, del [6bulo frontal,
con afectacién motora, pudiendo ser hiperciné-
ticas, disténicas o tdnicas. Son estereotipadas,
duran unos 30 segundos o hasta 2 minutos, y
seagrupan en cluster. El nivel de conciencia no
se altera, y no suele haber periodo poscritico.
Tienden a aparecer a la media hora de dormir-
se 0 poco antes de despertarse. En 2/3 de los
pacientes se puede presentar sintomatologia
sensorial o cognitiva antes de la crisis motora.
Pueden aparecer crisis estando despiertos o
incluso tonico-clonicas, pero son raras. El EEG
intercritico puede mostrar puntas frontotem-
porales que se activan con la privacién de sue-
fio o con el suefio. La neuroimagen es normal.
El diagnostico diferencial debe realizarse con
otras epilepsias de origen frontal y con para-
somnias. Es una epilepsia genética con heren-
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cia autosémica dominante, con penetrancia
incompleta, aunque pueden ocurrir casos de
novo. Se ha asociado a variantes patogénicas
en los genes CHRNA4, CHRNB2, CHRNA2 y
DEPDC5. Responden bien a las carbazepinas.
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