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1. INTRODUCCION descarga neuronal anormaly excesiva de
una poblacién neuronal, sino que recono-
1.1. Conceptos generales ce en su origen fendmenos de produccion

distintos al epiléptico (anoxia, trastorno

Debemos conocer una serie de conceptos fun- del suefio, etc.)

damentales para comprender la semiologia de
los fendmenos paroxisticos en el nifo, inclu-

do los sieuient « Epilepsia: la Liga Internacional contra la Epi-
yendo los siguientes:

lepsia (ILAE, por sus siglas en inglés) realiza
una definicion operativa de epilepsia cuan-

« Fenémeno paroxistico: presentacién brusca . L
do se cumple uno de los siguientes criterios:

de una modificacién en el estado de norma-
lidad o anormalidad aparente del individuo,
que puede afectar a la actividad motora, el
control postural, la actividad sensitivo-sen-
sorial, el nivel de conciencia, las funciones
superiores o el patrén de suefo.

—Ocurrencia de al menos dos crisis no
provocadas, separadas mas de 24 horas
entre si.

—Una Unica crisis no provocada que pre-
sente un riesgo de recurrencia igual o

- Crisis cerebral: fendmeno paroxistico transi- .
superior al 60%.

torio de tipo motor, sensitivo, sensorial, au-
tonémico o psiquico, que se origina como
resultado de una disfuncién cerebral subita
y transitoria.

— Ante el diagnéstico de un sindrome epi-
Iéptico, bien definido por la clinica y el
electroencefalograma (EEG), tras una

— Crisis cerebral epiléptica: crisis que resul- primera crisis no provocada.
ta de una descarga de actividad neuronal
excesiva y sincrona del cerebro. Puedeser ~ 1.2. Epidemiologia

ocasional o recurrente en el tiempo.
El 15% de los nifios < 15 afos van a padecer

— Crisis cerebral no epiléptica: crisis cere-  trastornos paroxisticos en algiin momento
bral que no esta desencadenada poruna  de su vida. De estos, un 10% son trastornos
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paroxisticos no epilépticos (TPNE), un 3-4%
son convulsiones febriles (CF) y un 1-1,5% son
auténticas crisis epilépticas. Hasta un 50% de
los casos infantiles con crisis epilépticas van a
tener una crisis Unica.

En la practica clinica diaria es fundamental
diferenciar entre crisis provocadas y crisis no
provocadas. Las crisis provocadas, o crisis sin-
tomaticas agudas, resultan de un estimulo o
causa aguda bien definida, incluyendo aqui:
fiebre, trastornos del equilibrio hidroelectroli-
tico, hipoglucemia, infecciones del sistema ner-
vioso central (SNC), crisis parainfecciosas (por
ejemplo, convulsiones asociadas a gastroente-
ritis aguda), farmacos, toxicos o traumatismo
craneal, entre otras. Este tipo de crisis son las
mas frecuentes. Las crisis no provocadas son
aquellas que no se relacionan con la presencia
de un precipitante inmediato o agudo (o bien
este se ha producido mas alla del intervalo
requerido para una crisis aguda sintomatica),
tienen una base epileptégena y presentan un
alto riesgo de recurrencia y un potencial desa-
rrollo evolutivo de epilepsia. En este dltimo gru-
po se incluyen las crisis remotas sintomaticas
(relacionadas con una lesion cerebral previa),
las crisis asociadas a un sindrome epiléptico
(con o sin base genética definida) y las crisis
no provocadas de etiologia desconocida (crip-
togénicas).

La incidencia de una primera crisis no provoca-
daen nifios es de 89-134 nuevos casos anuales
por cada 100000 nifios < 14 afios. La incidencia
de epilepsia en nifos es de 45 nuevos casos
anuales por cada 100000 nifos < 10 afios y de
113 nuevos casos anuales por cada 100000 ni-
fos en el grupo de < 1 afo. La prevalencia de la
epilepsia en nifios es de 3,5-11 casos por cada
1000 nifos < 14 anos.

s« Valoracion del paciente con una primera crisis

2. MANIFESTACIONES CLINICAS

Una primera crisis puede tener cualquiera de las
semiologias que estan descritas actualmente
en la nueva clasificacion de tipos de crisis de la
ILAE, del afio 2017. Las crisis se clasifican seguin
suinicio: focal (es el tipo de crisis mas frecuente
cuando se trata de crisis no provocadas), gene-
ralizada o bien de inicio desconocido. Y dentro
de estos tres grupos se puede precisar mejor la
tipologia de esa crisis en funcion de sus carac-
teristicas semioldgicas (Figura 1). En general, las
semiologias tipo ausencia, crisis mioclénica o
espasmo epiléptico son muy poco frecuentes
como manifestacion de una primera crisis, dado
que, cuando estos pacientes consultan, ya han
presentado crisis previas que no se han recono-
cido comotales o bien han pasado inadvertidas.

Ademas, es importante destacar que hasta
en un 38% de los casos pediatricos, seglin un
estudio de Hamiwka et al. (2007), no se trata
de una primera crisis, sino que el paciente ha
experimentado al menos un episodio previo,
que no ha sido reconocido como comicial por
los padres, los cuidadores o los pediatras.

La anamnesis minuciosa y bien estructurada
permite definir correctamente la naturaleza
epiléptica o no epiléptica del fenémeno paro-
xistico en la gran mayoria de los nifios. En la
actualidad, la posibilidad de contar con videos
caseros, grabados con dispositivos méviles por
los padres o cuidadores, ha supuesto un gran
avance para perfilar mejor la semiologia de los
episodios paroxisticos.

2.1. Datos de la anamnesis

Seinterrogara a las personas que presenciaron
las crisis y al propio nifio, si este es capaz de
contar sus vivencias o de recordarlas. Se ten-
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Figura 1. Clasificacion de las crisis epilépticas seguin la ILAE.
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dran en cuenta diversos factores antes de la
crisis, durante la misma y después de esta, in-
cluyendo posibles precipitantes o agravantes,
relacion del episodio con el ciclo vigilia-suefio,
fenomenologia previa a la crisis (prédromos o
auras), inicio de la crisis (de forma brusca o gra-
dual), nivel de conciencia y reactividad duran-
te la crisis, descripcién con palabras sencillas y
cotidianas de la fenomenologia critica (sinto-
mas motores, sensitivos, sensoriales, psiquicos,
fonatorios, autondmicos, automatismos, etc.),
descripcion de las anomalias asociadas al fe-
némeno critico (coloracién de piel y mucosas,
sialorrea, incontinencia de esfinteres, pupilas,
movimientos oculares, frecuencia cardiaca,
respiracion, sintomas digestivos, etc.), dura-
cion del episodio critico, y datos de la poscrisis
(recuperacion esponténea o bien cambios pos-

criticos, como somnolencia, cefalea, vomitos o
déficits focales).

Se valoraran los antecedentes personales del
paciente, incluyendo factores prenatales, peri-
natalesy posnatales desfavorables o de riesgo
para el desarrollo de epilepsia, datos del desa-
rrollo psicomotor, valoracién de episodios pa-
roxisticos previos, posibles precipitantes de las
crisis (traumatismo craneal previo, ingesta de
farmacos o posibles toxicos, proceso infeccioso
previo o concomitante, fiebre, antecedente de
enfermedad sistémica aguda o crénica, etc.).

Se detallaran los antecedentes familiares, in-
cluyendo epilepsia, CF, enfermedades degene-
rativas del SNC, metabolopatias congénitas y
trastornos del neurodesarrollo.

451

©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

}'\EP Protc

2.2. Datos de la exploracion fisica

Se realizara una exploracién pediatrica general
y una exploracion neuroldgica reglada y espe-
cifica segun la edad (neonatal, lactante, nifio
mayor). La exploracién general valorara datos
como somatometria, temperatura, constantes
vitales, estado general, nivel de nutricion y de-
sarrollo, lesiones cutaneas (discromias, exan-
temas), soplos, visceromegalias, dismorfias,
signos malformativos menores, deformidades
esqueléticas, signos de trauma externo y sig-
nos meningeos. La exploracién neurolégica se
dirigira a valorar nivel de conciencia y reactivi-
dad, posibles alteraciones del neurodesarrollo,
potencial focalidad neurolégica y posibles sig-
nos de hipertension intracraneal.

3. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Las pruebas complementarias tienen un valor
limitado y no deben nunca reemplazar a la
historia clinica. Es importante considerar que
un uso indiscriminado y no protocolizado de
las mismas puede confundir mas que ayudar
al diagndstico.

Las pruebas complementarias se orientaran en
virtud de la anamnesis y la exploracion fisica.
La gran mayoria de los TPNE y las CF simples
pueden valorarse correctamente con una his-
toria clinica detallada y no suele ser necesario
realizar exploraciones complementarias.

3.1. Electroencefalograma (EEG)

Es la prueba fundamental para el estudio de los
episodios paroxisticos. Aporta informacion ba-
sica sobre el tipo de crisis, el tipo de epilepsia e
incluso sobre el tipo de sindrome epiléptico. Sin

s« Valoracion del paciente con una primera crisis

embargo, un EEG patoldgico intercritico no es
sinénimo de epilepsiay, por otra parte, existen
pacientes epilépticos que pueden tener EEG
normales en las fases iniciales del proceso. El
EEG intercritico se utiliza para apoyar, ratificar
y matizar el posible diagndstico realizado en
virtud de la descripcion clinica del fendmeno
paroxistico. El EEG ictal ratifica el origen epi-
|éptico de la crisis observada. Muchas veces,
ante la sospecha de que se trate de crisis epi-
|épticas en nifios con EEG normales, se deben
realizar EEG con maniobras de provocacién o
activacion (hiperventilacién para las ausencias,
estimulacion luminosa intermitente para las
crisis mioclénicas y fotosensibles, privacion de
suefio para las crisis focales, trazados de suefio
para los fendmenos paroxisticos relacionados
con el ciclovigilia-suefio) y, a veces, se requieren
estudios de monitorizacién video-EEG prolon-
gada en la Unidad de Epilepsia para casos de di-
ficil diagnéstico diferencial con TPNE y posibles
seudocrisis o crisis psicogenas no epilépticas.

3.2. Estudios de neuroimagen

Siguen siendo uno de los pilares fundamen-
tales para definir |a etiologia de los fenéme-
nos paroxisticos epilépticos en el nifio. Estan
indicados habitualmente en casos de crisis
neonatales, presencia de anomalias en la ex-
ploracion neurolégica, coexistencia de retraso
psicomotor o semiologia de trastorno del es-
pectro autista, crisis focales, déficit neurolégico
en la poscrisis, estatus epiléptico (EE) convul-
sivo, focalidad evidente en el EEG y casos con
CF compleja (EE convulsivo febril, crisis febril
focal con déficit neurolégico poscritico). No es-
tan indicados tras una primera valoracién en
casos con clinica compatible con TPNE o en CF
simples. La prueba mas rentable es la resonan-
cia magnética cerebral (RMC). La tomografia
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axial computarizada (TAC) craneal se reserva
generalmente para estudios de neuroimagen
urgentes. La ecografia cerebral puede ser una
prueba util de cribado en nifios con fontanela
anterior permeable.

3.3. Otras pruebas complementarias

Seranorientadas en virtud de la fenomenologia
critica, los hallazgos del examen neuroldgico,
la coexistencia de otras alteraciones generales
o neuroldgicas, las anomalias existentes en el
EEG y los posibles hallazgos patolégicos de
neuroimagen. Se valorara, segln la evolucién
natural de cada caso, la realizacién de puncion
lumbar con estudio citoquimico de liquido ce-
falorraquideo (LCR), estudios de metabolismo
intermediario (suero, orina y LCR), despistaje
de enfermedades infecciosas (suero y LCR),
estudios genéticos y realizacion de biopsias
tisulares (musculo, piel).

4, CLAVES DIAGNOSTICAS

Se debe realizar un esquema de valoracion
protocolizada que oriente sobre la potencial
gravedad del episodio, permita definir el tipo
de evento paroxistico, ayude a orientar nues-
tras pesquisas diagnosticas y nos capacite para
emitir un prondstico sobre la posible evolucion
natural inicial del caso.

4.1. Repercusion funcional del episodio
paroxistico

Lo primero es valorar la repercusion general del
evento paroxistico agudo sobre las constantes
vitales y el medio interno. Debemos, ante todo,
asegurar la normalidad de dichas constantes.
Hay que descartar la presencia de una enfer-
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medad neurolégica aguda potencialmente
grave (infeccion del SNC, trauma craneal, in-
toxicacion, etc.). Se debe investigar y excluir
la presencia de trastornos potencialmente
tratables tras una primera valoracion médica
(hipoglucemia, desequilibrio hidroelectrolitico,
infeccién aguda, etc.).

4.2. Definicion del tipo de episodio paroxistico

Tenemos que diferenciar entre una posible cri-
sis epilépticay un TPNE. Porello, el diagnéstico
diferencial se nos planteara principalmente con
las siguientes entidades:

« Sincope. Definido como un episodio transi-
torio de pérdida de conciencia que general-
mente causa una caida. El sincope suele ir
precedido de sensacién de prédromos como
mareo, palidez facial y sudoracion, antes de
la pérdida de conocimiento. Su inicio es ra-
pidoy su recuperacion también, sin periodo
poscritico, a diferencia de las crisis.

« Espasmos del sollozo. Pausa respiratoria in-
voluntaria del nifio precipitada por un en-
fado, por miedo o por una contusién leve,
que conlleva una pérdida de conocimiento
transitoria, muchas veces acompanada de
una hipotonia o hipertonia generalizada.
Frecuente entre los 6-18 meses de edad. No
presentan periodo posictal y en laanamne-
sis existe siempre un factor precipitante.
Pueden presentar incontinencia urinaria
durante el evento.

« Reflujo gastroesofagico. Durante el episo-
dio el nifio puede adoptar una postura con
rigidez en extension del tronco y cuello que
puede semejar una crisis. Es mas frecuente
en lactantes y esta relacionado con las to-
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mas. Al tratar el reflujo, desaparecen los
eventos.

+ Comportamiento autoestimulador gratifi-
cante. Flexion ritmica de caderay movimien-
tos pélvicos, acompafiados en general de
una postura disténica del cuello, la espalda
y las extremidades inferiores. Suele ir acom-
pafiado de sudoracion. Es mas frecuente en
nifas pequefias < 2 afos y cede cuando el
cuidador interrumpe el movimiento.

- Episodios de mirada fija (ensimismamien-
tos). Estos episodios difieren de las crisis de
ausencia, pues el nino es capaz de responder
a los estimulos.

+ Trastornos del movimiento. Principalmen-
telos tics, que son movimientos repentinos,
involuntarios y breves que, a diferencia de
las crisis, pueden ser parcialmente contro-
lados por el nifio. Se incluyen aqui también
estereotipias, mioclonias no epilépticas,
distonias, corea, atetosis, temblor y disqui-
nesias. Todos ellos, a pesar de ser paroxisti-
cos, no asocian pérdida de conciencia.

- Eventos psicogénicos no epilépticos. Se
incluyen aqui rabietas, ataques de panico,
crisis de rabia psicopatica, crisis histéricas,
crisis psicogénicas no epilépticas y episodios
de hiperventilacién, como los mas frecuen-
tes. A menudo existe un factor psicogénico
que los precipita, suelen presentarse cuando
el nifio tiene audiencia y, en ocasiones, es
posible sugestionar al nifio para desenca-
denar o inducir los eventos.

« Eventos motores paroxisticos no epilépti-
cos durante el suefio. Se trata principalmen-
te de las parasomnias (terrores nocturnos,

s« Valoracion del paciente con una primera crisis

pesadillas, somniloquia, sonambulismo) y
de los trastornos del movimiento relacio-
nados con el suefio (sindrome de piernas
inquietas, movimientos periddicos, bruxis-
mo). Estos Ultimos tiene una semiologia
clinica bastante caracteristica que los dife-
rencia mas claramente de las crisis. Las pa-
rasomnias, a diferencia de las crisis durante
el suefio, pueden presentar una semiologia
distinta de unavez a otray el nifio presenta
generalmente solo una o dos durante una
noche.

+ Migranas. Se incluyen aqui principalmente
la migrafia hemipléjica y los equivalentes
migrafiosos (sindrome de vomitos ciclicos,
vértigo paroxistico benigno y torticolis pa-
roxistico benigno). Todos estos trastornos no
asocian pérdida de conciencia.

« Patron respiratorio irregular. La respiracion
periodica casi nunca es una verdadera crisis,
ano ser que asocie desviacion de la mirada,
movimientos ténicos o taquicardia. Es mas
frecuente en recién nacidos, principalmente
entre los prematuros.

Todos estos TPNE no tendran traduccion ictal
electroencefalografica. Por otra parte, es im-
portante valorar si existen criterios definidores
de CFy hay que diferenciar, ademas, entre una
crisis provocada y una crisis no provocada.

4.3. Orientacion diagnostica inicial

Como ya hemos comentado en el apartado
previo de pruebas complementarias, debe-
mos orientar el estudio neurolégico inicial en
virtud de la sospecha de categoria diagnéstica
(TPNE, crisis provocada o crisis no provocada)
(Figura 2).
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Figura 2. Valoracion diagndstica de un primer episodio paroxistico en el nifio.
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4.4. Valoracion pronéstica inicial

En virtud de los hallazgos semioldgicos de la
crisis, los datos de la anamnesis, la exploracion
fisicay los hallazgos del EEG, se valoraran unos
factores de riesgo de recurrencia inicial de crisis
y la posibilidad de que nos encontremos ante
el debut de una auténtica epilepsia.

5. TRATAMIENTO

Antes de tomar la decisién de tratar de forma
crénica con farmacos antiepilépticos (FAE) a un
nifio con episodios paroxisticos, lo primero es
confirmar si el evento que ha sufrido es real-
mente una crisis epiléptica no provocada y si
se trata en verdad de la primera crisis y no ha
habido crisis previas.

El analisis de los potenciales factores de riesgo
de recurrencia tras una primera crisis no pro-

L]

v \ 4
Etiologia Criterios CF Claramente patolégico
definida

A 4

@'—b’ Video-EEG de suefio ‘

vocada nos va a permitir definir mejor un po-
tencial diagndstico de epilepsia y valorar ade-
cuadamente si hay que iniciar un tratamiento
cronico con FAE.

5.1. Factores de riesgo de recurrencia
tras una primera crisis no provocada

Las cifras de recurrencia tras una primera crisis
no provocada oscilan entre un 23%y un 96% a
los 2 afios (media: 40%), dependiendo de si se
consideran estudios prospectivos o retrospec-
tivos, de los criterios diagndsticos de epilepsia
que se aplican, de la poblacién estudiada (solo
nifios o bien nifios y adultos), de las edades
pediatricas que se analizan, de los factores de
riesgo que se consideran y del tiempo de evo-
lucién tras la primera crisis. El maximo riesgo
de recurrencia se da en el primer afioy, sobre
todo, en los primeros 6 meses tras la primera
crisis. Un 53-70% de las crisis recurren en los
6 primeros meses, un 70-77% lo hacen en los
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primeros 12 mesesy un 88-90% en los prime-
ros 24 meses. Es importante saber que, res-
pecto a la recurrencia, no existen diferencias
si el paciente experimenta una Unica crisis o
una serie de crisis en menos de 24 horas o si
ese primer episodio fue un EE convulsivo o no
convulsivo.

5.1.1. Principales factores de riesgo
tras una primera crisis

+ Evidencia de un EEG anormal. La presencia
de un EEG alterado, con claras anomalias
epileptiformes, y sobre todo si estas ano-
malias son focales, es el factor de riesgo de
recurrencia mas importante y con el que
estan de acuerdo todos los autores.

+ Edad. Los nifios de edad < 3 afios (sobre
todo < 1 afio) tienen el mayor riesgo de
recurrencia de crisis.

« Tipo de crisis. Los espasmos epilépticos,
las ausencias, las crisis mioclonicas y las
crisis focales con alteracion de conciencia
tienen la mayor tasa de recurrencia. Ade-
mas, en la mayoria de los casos, realizando
una anamnesis dirigida, es muy probable
que el paciente ya haya tenido alguna crisis
previa, que los padres o cuidadores no han
reconocido como crisis epiléptica. En este
caso ya no se trataria de una primera crisis,
sino de una epilepsia infradiagnosticada.

+ Antecedentes personales de etiologia sin-
tomatica remota. Por ejemplo, un insulto
cerebral perinatal o una malformacion del
desarrollo cortical. Es un factor de riesgo ele-
vado de recurrencia, sobre todo si se asocian
ademas anomalias epileptiformes en el EEC.

s« Valoracion del paciente con una primera crisis

En este ultimo caso, el riesgo de recurrencia
es similar al que se tiene tras haber presen-
tado una segunda crisis, es decir, > 70%.

« Primera crisis en suefio. Es un factor muy
discutido; algunos autores refieren que si
esa primera crisis ocurre durante el suefio,
el riesgo de recurrencia se eleva hasta el 75%
a los 2 anos, pero otros autores no lo consi-
deran como un factor de riesgo especifico.

5.2. Considerando la decision de tratar
con medicacion antiepiléptica

Tras definir el tipo de crisis y sindrome epilép-
tico, y tras analizar los factores de riesgo de
recurrencia tras una primera crisis, realizare-
mos un balance entre los beneficios de tratar
con FAE (disminuir los riesgos de una segunda
crisis y las consecuencias derivadas de esta)
y los inconvenientes derivados de los propios
FAE (afectacion cognitivo-conductual, somno-
lencia, anorexia, nduseas, vomitos, dolor ab-
dominal, toxicidad hepatica y rash cutaneo,
entre los efectos secundarios mas frecuen-
tes). Varios autores consideran que esa deci-
sion debe tomarse de forma individualizada
y consensuada con la familia, basandose en
factores clinicos, legales y socioculturales. Es
importante saber que el inicio precoz del tra-
tamiento con FAE, tras una primera crisis, re-
duce el riesgo de recurrencia de una segunda
crisis, pero no previene el desarrollo evolutivo
de epilepsia.

Como norma general, se considera que, si el
nino tiene un desarrollo psicomotor normal,
una exploracién neurolégica sin alteraciones,
un EEG normal y una RMC sin anomalias rese-
fables, se puede diferir inicialmente el trata-
miento con FAE.
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