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CONCEPTOS GENERALES

Los trastornos paroxisticos que se originan en el sistema nervioso central
(SNC) son un grupo frecuente y heterogéneo de procesos que pueden obe-
decer a muy diversos mecanismos.

y

Conceptos y definiciones en epilepsia infantil

{Qué son los fendomenos paroxisticos?

Consisten en la presentacion brusca de una modificacion en el estado de normalidad
aparente del individuo (actividad motora, conciencia, funciones superiores, postura,
suefo, etc.).

{Qué es una convulsién?
Es una contraccion involuntaria continua (ténica) o discontinua y ritmica (clénica) que
afecta a la musculatura corporal.

¢Qué es una crisis cerebral?

Es un fendmeno anormal, subito y transitorio, de tipo motor, sensitivo, sensorial, auto-
nédmico o psiquico, que se origina como resultado de una disfuncién cerebral transito-
ria, focal o generalizada en su origen.

¢Qué es una crisis cerebral epiléptica?

Es una crisis cerebral que resulta de una descarga neuronal excesiva hipersincrénica.
Puede ser ocasional, por efecto de una causa accidental (crisis epilépticas ocasionales),
o0 bien tratarse de una forma recurrente que se repite periédicamente (en el contexto
de una epilepsia).

¢Qué es una crisis cerebral no epiléptica?

Es una crisis cerebral que no esta desencadenada por una descarga anormal y excesi-
va de una poblacién neuronal y cuyos mecanismos de produccién son diferentes al
epiléptico.
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Guia de epilepsia infantil para el paciente y sus familiares o cuidadores

;Qué es la epilepsia?

Es una afeccion cronica, de causa diversa, caracterizada por crisis epilépticas recurren-
tes. La epilepsia no es una enfermedad en si misma, sino un proceso de muy diverso ori-
gen, con una expresividad clinica variable y distintos grados de evolucién electroclinica
y gravedad. Es importante recordar que existen «pacientes epilépticos» mas que «epi-
lepsias».

¢Cual es la frecuencia de la epilepsia en el niiio?

Se estima una prevalencia en torno a 3,5-11 casos por cada 1.000 niflos menores de 14
afnos, con un discreto predominio en varones. Con respecto a la incidencia de epilepsia,
existen 45 nuevos casos anuales por cada 100.000 nifios menores de 10 afos, cifra que
aumenta hasta 113 por 100.000 en los menores de 1 afio.

{Qué es un sindrome epiléptico?

Es un trastorno epiléptico caracterizado por un conjunto de sintomas y signos que in-
cluyen: edad de debut, tipo de crisis, causas, evidencia o no de una base genética, loca-
lizacion de la actividad epiléptica, factores precipitantes, anomalias neuroldgicas aso-
ciadas, respuesta al tratamiento, gravedad evolutiva, relacién con el ciclo vigilia-suefio
y prondstico.

:Qué es una encefalopatia epiléptica?

Es aquella situacion en la que las anomalias epilépticas contribuyen, por si mismas, al
deterioro progresivo de la funcion cerebral (con afectacion variable neurocognitiva, so-
cial, neurosensorial, motora y/o conductual). Son procesos dependientes de la edad.

Clasificacion de las crisis epilépticas

La sintomatologia de las crisis epilépticas en el niflo es muy variada y muchas veces
dificil de diferenciar de los trastornos paroxisticos no epilépticos (TPNE). Se describen
2 tipos basicos de crisis epilépticas, generalizadas o focales, en virtud del origen topo-
gréfico de la descarga neuronal (tabla 1.1).

¢Qué son las crisis generalizadas?

En estas crisis existe desde el principio un compromiso de ambos hemisferios cerebra-
les. La conciencia estd alterada, salvo en el caso de las crisis miocldnicas y las crisis at6-
nicas. Pueden distinguirse formas convulsivas y formas no convulsivas.

{Qué son las ausencias tipicas?

Consisten en una desconexién del medio de inicio y final brusco y breve duracion. A ve-
ces las ausencias tipicas se pueden acompaiar de manifestaciones motoras (como un
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Capitulo 1. Conceptos generales

Tabla 1.1. Clasificacion de las crisis epilépticas

Tipos basicos de crisis epilépticas

Crisis parciales o focales

(risis parciales simples (CPS)
Con alteracion de conciencia

Subtipos de crisis epilépticas

- Se distinguen crisis parciales simples, complejas
y secundariamente generalizadas

« Con signos motores

- Con signos somatosensitivos
- Con signos sensoriales

- Con signos autonémicos

- Con signos psiquicos

(risis parciales complejas (CPC)
Con alteracion de conciencia

- Con inicio tipo CPS sequido de alteracion de conciencia
- Con alteracion de conciencia evidente desde el inicio

(risis parciales secundariamente generalizadas (CPSG)

« CPS con evolucién a crisis generalizadas

« (PCcon evolucién a crisis generalizadas
« CPS que evolucionan a CPCy después a CPSG

Crisis generalizadas « Se distinguen formas convulsivas y no convulsivas

« (risis tonicas

« (risis clonicas

« Crisis tonico-clonicas
« (risis mioclonicas

« (risis atonicas

Con fenomenologia convulsiva

Con fenomenologia no convulsiva « Ausencias tipicas

+ Ausencias atipicas J

parpadeo ritmico, desviacion hacia arriba de los globos oculares, movimientos automa-
ticos de chupeteo) o bien de sintomas autonémicos. La hiperventilacién realizada por
el nifio en consulta suele reproducir los episodios tipicos de ausencia. Las ausencias ti-
picas son crisis caracteristicas de las epilepsias con ausencias de tipo infantil y juvenil. El
registro de electroencefalograma (EEG) critico muestra descargas generalizadas de pun-
ta-onda (PO) a 3 ciclos por segundo (c/s), de forma espontanea o preferentemente du-
rante la hiperventilacién. El trazado de fondo en el EEG intercritico no muestra altera-
ciones.

;Qué son las ausencias atipicas?

Se caracterizan por una desconexién del medio de inicio y fin mas gradual y duracién
mas prolongada. Se describen ausencias atipicas en epilepsias frontales y en encefalo-
patias epilépticas como el sindrome de Lennox-Gastaut y los sindromes con punta-on-
da continua durante el suefio lento. El EEG critico muestra descargas generalizadas de
PO irregular a 2-2,5 c/s y/u otro tipo de actividad paroxistica. El EEG intercritico tiene
una actividad de fondo anormal, con puntas y complejos de punta-onda lenta (POL) ge-
neralizada.
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¢Qué son las crisis mioclénicas?

Se trata de sacudidas musculares rapidas, bruscas, arritmicas, breves, de predominio en
la raiz de los miembros, aunque pueden afectar cualquier parte del cuerpo. Suelen ser
bilaterales y simétricas. Las crisis mioclénicas son propias de las epilepsias generaliza-
das idiopaticas (EGI), como la epilepsia mioclénica del lactante y la epilepsia mioclénica
juvenil, pero también forman parte de las epilepsias mioclénicas progresivas. El EEG cri-
tico muestra descargas generalizadas de polipunta-onda (PPO) o bien como puntas y/u
ondas agudas (OA) generalizadas. En el EEG intercritico pueden observarse descargas
de PPOy PO sin traduccién clinica.

¢Qué son las crisis tonico-clénicas generalizadas?

Son crisis generalizadas en las que a una fase inicial de contractura ténica le sigue una
fase de sacudidas musculares clénicas ritmicas. Durante este tipo de crisis pueden pro-
ducirse mordeduras de lengua, emisién de orina y cianosis (coloracién azulada de piel
y mucosas). Aunque son muy frecuentes en el gran grupo de las EGI, no es infrecuente
que en la infancia sean la manifestacién primordial de algunas epilepsias criptogénicas
o sintomaticas. El EEG critico muestra brotes de ritmos répidos generalizados durante la
fase ténica, con aparicion de PO generalizadas durante la fase clénica. En el EEG inter-
critico se observan descargas generalizadas de PO, puntas y OA en vigilia, o bien des-
cargas de PPO generalizadas en suefio.

¢Qué son las crisis clénicas generalizadas?

Se describen como sacudidas musculares ritmicas. Son propias de las EGI, pero también
aparecen en epilepsias criptogénicas o sintomaticas, principalmente en lactantes y ni-
fios pequenos. El EEG critico muestra una actividad generalizada de PO ritmica y ondas
lentas (OL). En el EEG intercritico se observan descargas generalizadas de PO en vigilia
o de PPO en suefio.

¢Qué son las crisis tonicas generalizadas?

Se caracterizan por una rigidez muscular brusca y mantenida. Suelen ser bilaterales y si-
métricas. Pueden ser leves y localizadas o bien masivas y con caida del paciente al sue-
lo. Son caracteristicas de las encefalopatias epilépticas refractarias, incluyendo aqui el
sindrome de Lennox-Gastaut. El EEG critico muestra una actividad rapida generalizada
de bajo voltaje. En el EEG intercritico se observan descargas generalizadas, mas o me-
nos ritmicas, de actividad paroxistica epileptiforme.

¢Qué son las crisis atonicas?

Son crisis caracterizadas por pérdida brusca del tono muscular. Pueden provocar una
flexion brusca de la cabeza si afecta a los musculos cefélicos o bien una caida al suelo si
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Capitulo 1. Conceptos generales

afecta a la musculatura postural axial. Pueden ir precedidas de una o varias sacudidas
musculares breves de tipo mioclénico (crisis mioclono-aténicas). Las crisis atonicas pue-
den aparecer en el contexto de encefalopatias epilépticas tipo sindrome de Len-
nox-Gastaut y sindrome de Doose (epilepsia mioclono-astética). El EEG critico muestra
descargas generalizadas de PPOL. En el EEG intercritico se puede observar una activi-
dad de PPO generalizada.

{Qué son las crisis focales?

Son crisis originadas por la activacién inicial de un grupo de neuronas limitado a una
parte de un hemisferio cerebral que se denomina foco epileptégeno. La semiologia cri-
tica esta en virtud del area cerebral activada: motora, sensitiva, sensorial, psiquica o au-
tondmica.

{Qué son las crisis focales simples?

Son crisis focales que cursan sin alteracion de conciencia, independientemente de los
demas signos y sintomas criticos que aparezcan segun la localizacién del foco epilépti-
co. En los EEG critico e intercritico se observa una descarga epileptiforme focal contra-
lateral.

¢Qué son las crisis focales complejas?

Son crisis focales que cursan con alteracidn del nivel de conciencia y se acompafian con
frecuencia de actividad motora involuntaria (automatismos). El EEG critico muestra des-
cargas uni o bilaterales. El EEG intercritico muestra un foco epileptiforme uni o bilateral.

{Qué son las crisis focales secundariamente generalizadas?

La descarga neuronal epileptiforme se propaga y se extiende a los 2 hemisferios cere-
brales, resultando en una pérdida de conciencia y sintomas motores convulsivos. El EEG
critico muestra descargas focales con rapida generalizacién secundaria. El EEG intercri-
tico muestra anomalias focales uni o bilaterales.

{Qué son los espasmos epilépticos infantiles?

Consisten en una flexion, extension o mezcla de flexoextension repentina que suele
afectar a la musculatura proximal y del tronco (sobre todo de miembros superiores, pro-
duciendo separacion y elevacién de ambos brazos con respecto al tronco). Tienden a
ocurrir agrupados en salvas de varios elementos, principalmente al despertarse o al
adormecerse. Los espasmos epilépticos pueden ser expresion de epilepsias focales le-
sionales (displasias corticales y otras causas), formar parte de un sindrome de West (EEG
de hipsarritmia) o ser la expresion de una patologia multifocal como la esclerosis tube-
rosa.
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Guia de epilepsia infantil para el paciente y sus familiares o cuidadores

Clasificacion de las epilepsias y los sindromes epilépticos

:{Cémo clasificamos las epilepsias infantiles?

Las crisis electroclinicas orientan hacia unos patrones topograficos especificos que per-
miten clasificar las distintas epilepsias focales segun su origen (frontal, temporal, parie-
tal, occipital).

:{Cémo son las epilepsias frontales?

Presentan unas caracteristicas variadas dependiendo de la regién del I6bulo frontal que
esté involucrada. Las crisis ocurren frecuentemente «en racimos» de varios elementos
que se inician y finalizan bruscamente. Pueden producir debilidad muscular localizada,
incluyendo los musculos usados para articular el lenguaje; posturas corporales anorma-
les y forzadas, o bien actividad motora exagerada y/o mal coordinada. Estas crisis ocu-
rren frecuentemente durante el suefio.

¢{Como son las epilepsias temporales?

Pueden tener auras o fenédmenos premonitorios de las crisis (psiquicos y/o sensoriales),
cursan frecuentemente con alteracion de conciencia y cuadros confusionales, asi como
con gran variedad de alteraciones cognitivas (emociones, pensamientos, etc.), y pueden
evolucionar a crisis motoras convulsivas.

¢{Como son las epilepsias parietales?

Se traducen en crisis con sensaciones andémalas sensoriales localizadas en una parte del
cuerpo (acorchamientos, hormigueos, dolores bruscos, distorsién de la imagen corpo-
ral, etc.) o bien como mareo o sintomas vertiginosos. En ocasiones, presentan sintoma-
tologia motora por propagacion a areas de vecindad.

¢{Como son las epilepsias occipitales?

Cursan como desviacion ocular andmala y forzada, parpadeos oculares rapidos o bien
vision de luces, colores o destellos intermitentes. En ocasiones, presentan también sin-
tomatologia motora por propagacioén a areas de vecindad.

:{Como clasificamos los sindromes epilépticos infantiles?

Incluimos aqui factores diversos como son: la edad de comienzo, la posible existencia de
trastornos del neurodesarrollo o de alteraciones cognitivas, el hallazgo de anomalias en
la exploracién neuroldgica, las caracteristicas del EEG, la existencia de factores precipi-
tantes de las crisis y la relacién de las crisis con el ciclo vigilia-suefo. Los sindromes epi-
[épticos infantiles tienen una edad especifica de presentacién (tabla 1.2). El conocimien-
to del tipo de sindrome epiléptico que tiene el nifio facilita el diagnéstico, proporciona
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Capitulo 1. Conceptos generales

Tabla 1.2. Clasificacion de los sindromes epilépticos

Categorias de la clasificacion Sindromes implicados

Sindromes epilépticos neonatales

Sindromes epilépticos del lactante

Sindromes epilépticos del preescolar
y el escolar

Sindromes epilépticos del adolescente

Sindromes epilépticos sin una relacion
especifica dependiente de la edad

(risis epilépticas cuya presencia no implica
un diagndstico de epilepsia

Posibles categorias diagndsticas
en el futuro

Sindrome de Landau-Kleffner
y sindrome de Penélope

- Convulsiones neonatales benignas familiares
« Encefalopatia miocldnica precoz
« Sindrome de Ohtahara

« Crisis benignas del lactante

« Crisis parciales migratorias del lactante

- Epilepsia miocldnica del lactante

« Sindrome de West

« Sindrome de Dravet

« Encefalopatia mioclénica de las encefalopatias no progresivas

« Epilepsia benigna occipital (EBI-0) precoz (tipo Panayiotopoulos)

- Epilepsia benigna occipital (EBI-0) tardia (tipo Gastaut)

« Epilepsia benigna roléndica (EBI-R) (con puntas centrotemporales)

« Epilepsia de ausencia infantil

- Epilepsia con ausencias mioclénicas

« Epilepsia con crisis mioclonico-astdticas

« Sindrome de Lennox-Gastaut

- Sindrome de Landau-Kleffner y epilepsia con punta-onda continua
durante el suefio lento (ESES)

- Epilepsia de ausencia juvenil
« Epilepsia miocldnica juvenil
« Epilepsias miocldnicas progresivas

- Epilepsias focales sintomdticas no especificadas
« Epilepsia con crisis TCG no incluibles en otros sindromes
« Epilepsias reflejas:
— Epilepsia idiopatica fotosensible del Iobulo occipital
— Epilepsia primaria de la lectura
— Epilepsia infantil por bafio en agua caliente
« Epilepsia con crisis febriles plus (CF+)
« Epilepsia focal familiar con foco variable

« (risis neonatales benignas
« Crisis febriles

« Epilepsias autosémicas dominantes
« Encefalopatias epilépticas

« Epilepsias generalizadas con CF+

- Epilepsias generalizadas idiopaticas
- Epilepsias focales idiopaticas

« Epilepsias reflejas

« Epilepsia con punta-onda continua durante el suefio lento o SES

v
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datos definidos sobre la evolucién natural y el prondstico, y permite seleccionar el trata-
miento mas idéneo.

:Qué son las epilepsias fotosensibles?

Alrededor de un 5% de las epilepsias infantiles presentan sensibilidad a destellos lumino-
sos, a luces intermitentes y/o a determinados patrones y formas geométricas. La fotoesti-
mulacion intermitente durante el registro EEG, con frecuencias entre 5y 20 /s, es la técni-
ca mas idonea para reproducir este efecto clinico. Otros facilitadores pueden incluir la ob-
servacion del reflejo de la luz solar en el agua y cuando se recibe la luz de forma intermiten-
te mientras se viaja contemplando una fila de arboles desde un vehiculo en movimiento.

Evolucion natural de la epilepsia en el nifo

{Cual es la evolucidn natural de la epilepsia infantil?

El pronostico de la epilepsia varia enormemente en funcion del sindrome epiléptico, las
causas (etiologia) y la edad del paciente. El factor prondstico mas importante a la hora de
predecir la recurrencia de las crisis epilépticas es la etiologia, con una mayor frecuencia
para las formas sintomaticas. En la mayoria de los casos la epilepsia se controla con farma-
cos antiepilépticos (FAE), y muchos pacientes bien controlados podran dejar de tomar la
medicacion con el tiempo. La probabilidad de alcanzar una remisién a los 2 afos del ini-
cio del tratamiento es del 55%, aumentando esta probabilidad hasta el 95% a los 5 afos.

{Qué es una epilepsia benigna?

Se trata de un sindrome epiléptico caracterizado por crisis que son tratadas facilmente
o bien que no requieren tratamiento y remiten sin secuelas en el curso del desarrollo
madurativo del nifio.

:Qué es una epilepsia refractaria o farmacorresistente?

Se define por la persistencia de crisis tras haber utilizado 2 FAE de primera linea, apro-
piados, bien tolerados, en dosis correctas y durante un tiempo suficiente. Aproximada-
mente un 20-30% de pacientes pueden presentar epilepsia refractaria. La respuesta te-
rapéutica debe entenderse como un proceso dindmico. Esto refleja la situacién en un
momento determinado de la evolucién del paciente, lo cual no implica que éste no va-
ya a quedar libre de crisis en otro momento o con otras pautas de tratamiento.

¢Existe un mayor indice de mortalidad en el nifio epiléptico?

Los pacientes con epilepsia tienen una tasa de mortalidad mayor que la poblacion ge-
neral. Durante la edad pediatrica, se han visto tasas de mortalidad del 5-7% durante los
10 afos siguientes al inicio de la epilepsia, principalmente entre las epilepsias sintoma-
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Capitulo 1. Conceptos generales

ticas con debut precoz. La causa de la muerte se relaciona con accidentes, enfermeda-
des crénicas concomitantes (principalmente cardiorrespiratorias), complicaciones del
status epiléptico (SE) y la denominada muerte subita inesperada en epilepsia (SUDEP).

;Qué es la muerte subita inesperada en epilepsia?

La muerte subita inesperada en pacientes con epilepsia (SUDEP) es aquella en la que no
se encuentra una causa que explique la muerte. Tiene una incidencia de entre 1y 3 ca-
sos por 1.000 pacientes epilépticos al afio. El riesgo de SUDEP es mayor en determina-
dos sindromes epilépticos como el sindrome de Dravet, donde se sospecha que estaria
relacionada con la canalopatia SCN1A, que podria condicionar complicaciones tipo
arritmias cardiacas.
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TRASTORNOS PAROXISTICOS
NO EPILEPTICOS

Los trastornos paroxisticos no epilépticos (TPNE) son sintomas episodicos
de aparicion brusca y breve duracién que reconocen mecanismos distintos
al fenémeno epiléptico. Son mas frecuentes que la epilepsia y afectan has-
ta a un 10% de la poblacion pediatrica. Habitualmente una buena historia
clinica, con delimitacién rigurosa de su sintomatologia, es suficiente para
poder llegar al diagnéstico de estos pacientes.

4

{Como clasificamos los TPNE?

Segun sus caracteristicas clinicas y su mecanismo de origen, clasificamos los TPNE en
crisis anoxicas, crisis psiquicas, trastornos paroxisticos del suefio y trastornos motores
paroxisticos.

{Qué son los TPNE tipo crisis anoxicas?
Se producen por una interrupcién aguda, momentanea y autolimitada del flujo sangui-
neo cerebral. En este grupo se incluyen los espasmos del sollozo y los sincopes.

{Qué son los espasmos del sollozo?

Los espasmos del sollozo (ES) son un fenémeno de observacion frecuente (4-5% de la
poblacién infantil) entre los 6 meses y los 3 afios de edad. Conllevan una anoxia cerebral
aguda con pérdida de la conciencia, alteraciones del tono y, eventualmente, fenomeno-
logia convulsiva. Pueden ser cianéticos o azules (por apnea o cese de la respiraciéon) o
palidos (por asistolia o cese del latido cardiaco). Tienen siempre un precipitante, inclu-
yendo: llanto por frustracién, enojos, angustia, dolor inesperado, sustos, pequefos trau-
matismos, etc. El prondstico es excelente en ambos tipos de ES y no existen secuelas
neuroldgicas ni riesgo de epilepsia ulterior. Estos niflos no necesitan tratamiento espe-
cificoy tan s6lo es importante explicar a los padres en qué consiste el trastorno e infor-
marles sobre cémo actuar ante estos episodios.
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Capitulo 2. Trastornos paroxisticos no epilépticos

{Qué son los sincopes?

En los sincopes existe una pérdida de conciencia de corta duracion, con o sin fenome-
nologia convulsiva asociada, originada por un trastorno breve y transitorio del flujo ce-
rebral. Son més frecuentes en adolescentes de sexo femenino. Suelen desencadenarse
por factores precipitantes como: falta de suefio, estrés, ansiedad, ayuno, ambiente calu-
roso, bipedestaciéon mantenida, miedo, visién de sangre, realizacién de pruebas médi-
cas (analiticas), esfuerzo fisico, etc. Suelen referirse prédromos previos al sincope
(pre-sincope), que incluyen: mareos, sensacion de «cabeza huecav, trastornos visuales,
nauseas, opresion en el estémago, hormigueos, etc. La pérdida de conciencia se acom-
paina de palidez, pulso débil, taquicardia y cambios en el tono corporal (casi siempre
con hipotonia) y a veces se asocia a clonismos finales en miembros, de breve duracién
(sincope convulsivo). El episodio paroxistico es breve y autolimitado y el nifio se recu-
pera sin ningun signo de postcrisis. En los casos que se producen tras un esfuerzo fisico
o el ejercicio y en aquellos muy repetidos, se debe realizar una valoracién cardiolégica
completa.

¢Qué son las crisis psiquicas?

Se incluyen en este grupo procesos con alteracion episédica de la conducta, incluyen-
do: rabietas, ataques de pénico, crisis de rabia psicopatica, crisis histéricas, crisis de hi-
perventilacién y pseudocrisis o crisis psicogenas no epilépticas.

¢Qué son las crisis psicdgenas no epilépticas?

Las crisis psicogenas no epilépticas (CPNE) son episodios con una clinica muy suge-
rente de crisis epilépticas pero con registros EEG criticos normales. Pueden aparecer
en nifos epilépticos y en nifos sin epilepsia. En epilépticos, pueden ser dificiles de di-
ferenciar de sus auténticas crisis y suelen requerir monitorizacién con video-EEG para
llegar al diagnostico. En nifios no epilépticos pueden formar parte de un sindrome de
Miinchausen. En el 90-95% de los casos se registran potenciales desencadenantes de
las CPNE, incluyendo factores como: separacion de los padres, muerte de un familiar
cercano, maltrato fisico, abusos sexuales y/o acoso escolar. En hasta un 75-85% pue-
den objetivarse alteraciones psiquidtricas como: estrés postraumatico, trastorno so-
matomorfo, trastorno disociativo, trastorno afectivo, ansiedad y depresién ansiosa. El
prondstico de las CPNE es mejor en nifios que en adultos, quiza porque las causas son
probablemente mas externas al nifio, mas facilmente identificables y con menor tiem-
po de evolucién, y por el hecho de que los nifios son mas receptivos a una inmediata
intervencion. Lo que hay que tratar no es la CPNE, sino aquello que la origina o favo-
rece.
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{Qué son los trastornos paroxisticos del sueio?

Se trata de trastornos del suefio relacionados con parasomnias y problemas para conci-
liar y/o mantener el suefio. Se incluyen aqui procesos como los terrores nocturnos, las
pesadillas, el sonambulismo, la somniloquia, los movimientos anormales durante el sue-
fo, la narcolepsia, las alucinaciones hipnagoégicas, las paralisis hipnicas y las apneas del
suefo.

{Qué son los trastornos motores paroxisticos no epilépticos?

Puede ser dificil su diagnéstico diferencial con las crisis epilépticas, sobre todo en el ni-
fio pequeno. Se incluyen aqui procesos como los fendmenos motores normales exage-
rados (mioclonias fisiol6gicas, temblores posturales y bruxismo), alteraciones benignas
y transitorias del movimiento (mioclonias neonatales benignas del suefio, mioclonias
benignas de la infancia temprana, desviacion paroxistica superior de la mirada benigna,
distonia paroxistica transitoria infantil y torticolis paroxistico benigno de la infancia),
reacciones adversas a farmacos (neurolépticos y antieméticos), movimientos tipo habi-
tos y episodios de autoestimulacién (movimientos laterales de cabeza, movimientos de
afirmacion o de negacion, estereotipias motoras y masturbacién-onanismo) y movi-
mientos anormales sintomaticos (sindrome opsoclonus-mioclonus, sindrome de la mu-
fieca con movimientos cefélicos laterales, y encefalopatias progresivas con mioclonias
no epilépticas).

¢Qué otros trastornos neuroldgicos tienen sintomas paroxisticos

o episodicos de TPNE?

Se incluyen cuadros muy diversos como las apneas no epilépticas (centrales u obstruc-
tivas), la hiperecplexia (enfermedad del sobresalto), el vértigo paroxistico benigno, el
spasmus nutans, el sindrome de Sandifer (asociado con reflujo gastroesofagico y/o her-
nia de hiato), la coreoatetosis paroxistica familiar (que puede o no ser inducida por el
movimiento), los tics motores (simples o complejos) y la hemiplejia alternante infantil.

16 ©2015 de los autores/©2015 LABORATORIOS ESTEVE, S.A. Todos los derechos reservados



CRISIS FEBRILES

Las crisis febriles son un problema frecuente, habitualmente benigno y de
curso autolimitado, aunque su debut genera muchas preocupaciones en
los padres.

4

{Qué son las crisis febriles?

Las convulsiones febriles o crisis febriles (CF) son crisis dependientes de la edad que
aparecen, coincidiendo con fiebre, en nifios entre los 3 meses y los 5 afios sin evidencia
de infeccion del SNC u otra causa definida y sin el antecedente previo de crisis afebriles
y que afectan a un nifo que es, por otra parte, neurolégicamente normal. Las CF ocu-
rren en un 2-5% de todos los nifios y son las convulsiones mas frecuentes en los 5 pri-
meros aios de vida. La mayoria de las CF se asocian con infecciones virales, principal-
mente con infecciones respiratorias viricas febriles inespecificas.

¢Como son las caracteristicas de las CF?

Se distingue entre CF simples o tipicas y CF complejas o atipicas. Las CF simples o tipi-
cas representan el 80% del total de las CF y son crisis generalizadas (habitualmente, cl6-
nicas generalizadas o ténico-clénicas generalizadas), de menos de 5 minutos de dura-
cion y que no recurren durante las primeras 24 horas de evolucién. Las CF complejas o
atipicas son crisis focales, prolongadas y/o que presentan recurrencias durante las pri-
meras 24 horas de evolucién.

{Qué pruebas se deben realizar en los nios con CF?

No es necesaria ninguna investigacion de rutina en los nifios con CF simples. La realiza-
cion de pruebas complementarias debe individualizarse para algunos casos de CF com-
plejas.

¢Cual es el prondstico a corto plazo de las CF?
El Unico problema frecuente a corto plazo es la recurrencia de las crisis en el mismo pro-
ceso febril (CF complejas). Parece demostrado que no se produce un dafo agudo cere-
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bral en las CF simples y que sélo se produce en un pequefio porcentaje de los casos con
CF complejas con SE.

{Qué factores son importantes al valorar a un niio con CF?
Ante un paciente con debut de CF, nos interesa saber cudl es el riesgo de recurrencia de
las crisis y cudl es el riesgo ulterior de epilepsia evolutiva.

¢Cual es el riesgo de recurrencia de nuevas CF?

La tasa global de recurrencia tras una primera CF oscila entre un 30 y un 40%. Se impli-
can 5 factores de riesgo principales para la recurrencia de las crisis, incluyendo: una
edad menor de 12 meses al debut, antecedente de epilepsia en familiares de primer
grado, antecedente de CF en familiares de primer grado, historia de mdltiples episodios
febriles recurrentes, y primera CF que se presenta como CF compleja. Otros 2 factores
importantes son que la CF se presente con elevaciones térmicas escasas en el momen-
to de la crisis (en torno a 38 °C de fiebre) y la duracidn corta de la enfermedad antes de
la crisis (muchas veces la CF coincide con el inicio de la fiebre). La recurrencia entre los
que no presentan ninguno de los factores de riesgo es de sélo un 10%, del 25-50% pa-
ra los que tienen 1 o 2 factores, y del 50-100% para los que presentan 3 o0 mas de los fac-
tores de riesgo.

¢Cual es el prondstico neuroldgico a largo plazo de las CF?

El pronéstico neurolégico global a largo plazo es benigno en la mayoria de los casos de
CF, sin diferencias significativas en los cocientes intelectuales ni en los resultados aca-
démicos.

{Cual es el riesgo de epilepsia tras CF repetidas?

Tan sélo un 2-5% del total de los nifios con CF desarrollan posteriormente epilepsia en
su evolucién clinica. Los factores predictivos del desarrollo de epilepsia incluyen: exis-
tencia de antecedentes de epilepsia en familiares de primer grado, evidencia de desa-
rrollo psicomotor anémalo antes de la primera CF y sintomatologia de CF complejas re-
currentes. Cuando existe sélo un factor predictivo, el riesgo evolutivo de epilepsia osci-
la entre un 1y un 6%, cuando se trata de 2 factores sube a un 15%y cuando suma 3 fac-
tores llega a un 35%. La mayoria de las epilepsias que aparecen tras CF suelen ser gene-
ralizadas, del tipo de las epilepsias idiopaticas convulsivas, incluyendo en este grupo los
sindromes de epilepsia con CF plus y el sindrome de Dravet y sus variantes clinicas y
evolutivas. Sélo una pequeia proporcion de nifos con CF desarrollan otras epilepsias
con posible curso refractario, como la asociada con la esclerosis mesial temporal (EMT)
y la propia del sindrome HHE (hemiconvulsiéon-hemiplejia-epilepsia).
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Capitulo 3. Crisis febriles

{Qué son los sindromes con CF plus?

Son sindromes epilépticos heterogéneos que asocian CF y crisis afebriles diversas (con-
vulsivas y no convulsivas, focales o generalizadas), con frecuentes antecedentes familia-
res de epilepsia y/o CF, patrén de herencia variable y curso electroclinico muy hetero-
géneo.

¢Se deben tratar las CF en el nifio?
Las CF son una patologia de curso benigno y autolimitado, por lo cual habitualmente
no es necesario realizar un tratamiento profilactico o preventivo a largo plazo.

¢Cual es el tratamiento agudo de las CF?

Como norma general, se deben tratar con medicacién de rescate (rectal o bucal trans-
mucosa) las CF agudas que duren més de 2 minutos y ya desde el medio extrahospita-
lario, pues las crisis que superan este limite de tiempo tienen un mayor riesgo de con-
vertirse en un auténtico SE con un potencial curso refractario al tratamiento.

¢{Cual es el tratamiento cronico o de prevencion de recurrencias de las CF?
Ala hora de considerar un posible tratamiento profilactico o preventivo de las CF, se de-
ben valorar en cada caso diversos factores, incluyendo: riesgo de recurrencia de las CF,
riesgo de SE febriles recurrentes y riesgo evolutivo de epilepsia en la edad infantojuve-
nil. Para el tratamiento profilactico de las CF se han considerado diversas estrategias co-
mo las pautas discontinuas de antitérmicos, los FAE (con pautas continuas o disconti-
nuas) y las benzodiacepinas (orales o rectales) en el momento del proceso febril. Tanto
la profilaxis intermitente con benzodiacepinas como el tratamiento continuado con FAE
tienen una tasa global de fracasos terapéuticos que se sitta en torno al 10-25% del to-
tal de los tratados. No existe actualmente evidencia suficiente para recomendar profi-
laxis de forma rutinaria en las CF simples y ademas el tratamiento profilactico no redu-
ce el riesgo de epilepsia evolutivo.
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(apitulo 4

ETIOLOGIAS DE LAS EPILEPSIAS
EN LA INFANCIA

En virtud de su causa, distinguimos 3 grupos de epilepsias: epilepsias
idiopaticas, epilepsias sintomaticas o secundarias, y epilepsias criptogéni-
cas o probablemente sintomaticas. El porcentaje de epilepsias idiopaticas
oscila entre un 25 y un 42% de los casos, el de criptogénicas, entre un 17 y
un 52% y el de sintomaticas, entre un 18 y un 50%. En los menores de 3
afos existe una mayor incidencia de epilepsias sintomaticas, siendo las epi-
lepsias idiopaticas poco frecuentes.
4

{Qué son las epilepsias idiopaticas?

Se trata de epilepsias sin evidencia de lesion cerebral ni de defectos metabdlicos. Se in-
cluyen aqui, principalmente, las denominadas «epilepsias genéticas». Se han identifica-
do muy diversos genes que se relacionan con epilepsias con debut en distintas edades
pediatricas, destacando en este grupo el gen SCNTA.

{Qué son las epilepsias sintomaticas o secundarias?

Se trata de epilepsias en las que podemos demostrar una causa bien definida, anatomi-
ca o metabolica, principalmente. Estan producidas frecuentemente por agresiones ce-
rebrales sufridas en cualquier época de la vida que originan una lesién cerebral que se-
ra responsable de la génesis de las crisis epilépticas (tabla 4.1). Entre los agentes etiol6-
gicos implicados en la génesis de las crisis epilépticas distinguimos diversos grupos te-
niendo en cuenta si el efecto se produce durante el embarazo (prenatales), en el mo-
mento del parto (perinatales) o bien después del nacimiento (postnatales). Por otro la-
do, es importante recordar que unas etiologias son mas frecuentes en unas determina-
das edades (tabla 4.2).

¢Qué son las epilepsias criptogénicas o probablemente sintomaticas?
Son epilepsias de causa no conocida, con normalidad de los exdmenes complementa-
rios realizados, en las que no obstante se sospecha la existencia de una causa oculta.
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Capitulo 4. Etiologias de las epilepsias en la infancia

Tabla 4.1. Etiologia de las crisis epilépticas

Factores Etiologias potenciales

Factores prenatales - Genéticas: SCN1A, MeCP2, GABAR, ARX, etc.

- Cromosomopatias: sindrome de Down, cromosoma X fragil, inversion-duplicacién
del cromosoma 15, trisomias, duplicaciones, comosomas en anillo...

- Sindromes neurocutaneos: neurofibromatosis, esclerosis tuberosa, hipomelanosis
de Ito, Sturge-Weber, nevus de Jadassohn, etc.

- Errores congénitos del metabolismo: dependencia de piridoxina, enfermedades
mitocondriales, aminoacidopatias, acidurias orgénicas, defectos del ciclo de la urea, déficit
del transportador GLUT1, déficit de creatina cerebral, sindromes (DG, oligosacaridosis,
lipidosis, mucolipidosis

- Enfermedades degenerativas del SNC: ceroidolipofuscinosis, grupo de las epilepsias
miocldnicas progresivas, distrofia neuroaxonal infantil, grupo de las poliodistrofias, etc.

- Malformaciones congénitas del SNC: agenesias del cuerpo calloso,
holoprosencefalias, anomalias de la migracion neuronal, hidranencefalias,
porencefalias, quistes aracnoideos, etc.

- Infecciones congénitas del SNC: toxoplasma, citomegalovirus, herpesvirus, rubéola,
VIH, sffilis, etc.

- Enfermedades maternas durante la gestacion: diabetes materna, hipertension
arterial materna, farmacos y téxicos, alcohol y drogas, traumatismos, enfermedades
sistémicas cronicas, etc.

Factores perinatales « Encefalopatia hipéxico-isquémica
« Patologia de la prematuridad y el bajo peso
« Kernicterus
« Hemorragias intracraneales
« Hipoglucemia neonatal persistente

Factores postnatales - Trauma craneal; tras dafio axonal difuso, hemorragias, colecciones subdurales, etc.

« Procesos expansivos intracraneales: tumores, angiomas, cavernomas, quistes,
granulomas, efc.

« Infecciones del SNC: meningoencefalitis, absceso cerebral, empiema subdural,
granulomas, efc.

« Desequilibrios metabdlicos e hidroelectroliticos

« Isquemia cerebral: isquemia, hemorragia, trombosis de senos venosos, vasculitis, etc.

« Enfermedades desmielinizantes: esclerosis mdltiple y sindromes relacionados

- Patologia postinfecciosa: ADEM

- Patologia autoinmune: vasculitis, anticuerpos antirreceptor del glutamato, etc.

« Intoxicaciones: alcohol, farmacos, metales pesados, drogas de abuso, etc.

- Radioterapia cerebral

+ Quimioterapia: sistémica, intratecal J

{Qué son las crisis epilépticas ocasionales?

Son aquellas crisis originadas por cualquier tipo de agresion cerebral aguda distinto de
la fiebre. La mayoria de ellas tienen lugar durante los 5 primeros afios de vida. Pueden
ser generalizadas o focales. Se diferencian de la auténtica epilepsia por no presentar re-
currencias.
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Tabla 4.2. Etiologia de las crisis epilépticas segun las distintas edades

Neonato Lactante Nifio Adolescente
- Hipoxia perinatal « Crisis febriles « |diopdticas « Trauma craneal
+ Hemorragia intracraneal - Crisis parainfecciosas « Crisis febriles - [diopéticas
+ Infecciones del SNC/ « Infecciones del SNC « Crisis parainfecciosas « Intoxicaciones
infecciones sistémicas « Trastornos metaboélicos « Trauma craneal « Infecciones del SNC
- Trastornos metaboélicos agudos « Infecciones del SNC « Tumores del SNC
agudos « Intoxicaciones « Intoxicaciones «Vasculares
« Trauma obstétrico « Trauma craneal - Malformaciones + Malformaciones
+ Metabolopatias « Malformaciones congénitas congénitas
congénitas congénitas « Secuelas de patologia « Metabolopatias
« Sindrome de abstinencia - Secuelas de patologia perinatal congénitas y EHD del
- [diopaticas perinatal « Sindromes cromosdmicos ~ SNC
« Sindromes cromosémicos  y neurocutdneos
y neurocutdneos « Tumores del SNC
- Metabolopatias « Metabolopatias

congénitasy EHD del SNC  congénitas y EHD del SNC
- [diopéticas J

¢Cuales son las causas de las crisis epilépticas ocasionales?

Son muy variadas y con un prondstico muy heterogéneo. Se incluyen aqui: infecciones
del SNC, trastornos metabdlicos agudos, enfermedades desmielinizantes, agentes trau-
maticos, hipoxia cerebral, accidentes cerebrovasculares, intoxicaciones (alcohol y dro-
gas), enfermedades por fallo de distintos érganos, déficits nutricionales y vitaminicos y
crisis parainfecciosas (rotavirus).
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ACTITUD ANTE UNA CRISIS
CONVULSIVA

¢Por qué es importante que las crisis sean lo mas cortas posibles?

Las crisis epilépticas suelen durar menos de 5 minutos y son casi siempre autolimitadas.
Pero cuanto mas haya durado la crisis mas dificil va a ser yugularla en los siguientes 5-10
minutos. Una convulsién que dura mds de 5 minutos tiene un mayor riesgo evolutivo
de durar 30 minutos 0 mds y convertirse en un SE establecido. Es decir, una vez que la
crisis haya durado mas de 5 minutos serd muy raro que pare espontaneamente, por lo
cual no se debe dejar pasar mas tiempo para tratarla. Es fundamental, pues, realizar un
tratamiento precoz con medicacion de rescate (rectal o bucal transmucosa) en el dmbi-
to extrahospitalario (en casa, en el colegio, en el centro de salud, etc.).

{Qué se debe hacer ante una crisis epiléptica?

Es importante seguir una serie de medidas organizadas segun un esquema de actuacion:

- Intentar mantener la calma y la privacidad, evitando aglomeraciones innecesarias.

« Observar las caracteristicas de la crisis para informar después de todo ello al médico.

« Mirar el reloj para tener en cuenta la duracién de la crisis.

- Tumbar al enfermo en el suelo, en una superficie dura, alejando objetos con los que
pueda golpearse y lesionarse.

- Evitar que se golpee la cabeza o sufra caidas bruscas.

« Colocar al paciente de lado y con la cabeza mas baja que el resto del cuerpo para faci-
litarle la respiracidn, evitando asi que la lengua se desplace hacia atras e impidiendo
gue se produzca la aspiracion respiratoria de un posible vomito.

« No intentar sujetarle para detener las convulsiones.

+ No intentar abrir la boca, ni introducir ningin objeto en ésta. El impulso de cerrar la
boca es tan rapido que, con ello, es mas facil romper un diente, erosionar un labio o ha-
cer daio en la mandibula que evitar que el enfermo se muerda la lengua (ademas, es-
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2. Tumbarle en el suelo, en una superficie dura, alejando
objetos con los que pueda golpearse y lesionarse. Colocar
al paciente de lado y con la cabeza més baja que el resto
del cuerpo para facilitarle la respiracion

5. Observar las caracteristicas de la crisis para informar
después de todo ello al médico y mirar el reloj para
tener en cuenta la duracion de la crisis.

4. No intentar sujetarle para detener las convulsiones.

to no ocurre siempre) o se la trague (ya que, anatdmicamente, es imposible que esto
suceda).

- Permanecer al lado del nifio hasta que recobre la conciencia. Tras una crisis convulsiva
suele haber confusién, dolor muscular y dolor de cabeza que puede ser mas o menos

intenso. En general es algo que pasa pronto. Si el nifio esta cansado y necesita dormir
es buena idea favorecer esto.
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Capitulo 5. Actitud ante una crisis convulsiva

7. Permanecer al lado del nifio hasta
que recobre la conciencia. Tras una crisis
convulsiva suele haber confusién, dolor
6. No intentar abrir la boca, ni introducir ningdn muscular y dolor de cabeza que puede ser
objeto en ésta mds 0 menos intenso

y

{Cuando acudir a un hospital ante una crisis epiléptica?

Debemos considerar avisar al servicio de emergencias y, eventualmente, acudir al hos-

pital cuando:

- Existan varias crisis agrupadas, sin recuperacién de la conciencia entre ellas.

« La crisis dure més de 5 minutos, dado que existe un riesgo potencial de desarrollar un
SE y esto es una urgencia médica inmediata.
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- Se trate de la primera crisis que tiene el paciente.
- El paciente haya sufrido un traumatismo craneal durante la crisis u otras lesiones trau-
maticas.

{Cuando debo consultar al neuropediatra si el nifo ha sufrido crisis

epilépticas?

En un epiléptico conocido, se debe consultar cuando:

- Se presenten crisis prolongadas.

- Cambie el tipo de crisis.

« Se agrupen crisis consecutivas en menos de 24 horas, si esto no es lo habitual.

- Se presente una recaida de crisis cuando el paciente estaba previamente bien contro-
lado.

{Cuando se debe administrar medicacion en casa para detener las crisis?

Se trata de un aspecto que debe ser individualizado para cada paciente y siempre bajo
la indicacion del neuropediatra. Se pueden usar benzodiacepinas, por via rectal o por
via bucal transmucosa, segun las caracteristicas de cada paciente y la disponibilidad de
uno u otro fdrmaco. En general, se administrara «medicacién de rescate» en crisis con-
vulsivas que duren mas de 2 minutos y en los casos de crisis repetitivas.
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Capitulo 6

VALORACION CLINICA DEL NINO
CON CRISISY PRUEBAS DIAGNOSTICAS

El principal objetivo de nuestra primera valoracion clinica es conocer si se
trata de una auténtica crisis epiléptica y si existe una potencial evolucion
hacia epilepsia.

y

El valor de la historia clinica

¢{Cémo recogemos la informacién del episodio paroxistico?

Lo fundamental es que el neuropediatra pueda realizar una historia clinica minuciosa y
bien estructurada, lo cual va a permitir definir correctamente la naturaleza epiléptica o
no epiléptica del fendmeno paroxistico en la gran mayoria de los casos. Para ello, se in-
terrogard a las personas que presenciaron las crisis y al propio nifio (si éste es capaz de
contar sus vivencias y/o de recordarlas). Se tendrdn en cuenta diversos factores antes de
la crisis y durante y después de ésta. También es fundamental conocer si existen ante-
cedentes familiares o personales de problemas neurolégicos, o bien factores de riesgo
para epilepsia desde el punto de vista prenatal, perinatal y/o postnatal. Por otra parte,
se debe realizar una exploracion fisica completa (pediatrica general y neuroldgica) y
una adecuada valoracién del desarrollo psicomotor y de la conducta.

{Qué datos son importantes para describir con detalle un episodio paroxistico?

Se deben describir los posibles precipitantes o agravantes de las crisis, la relacion con el
ciclo vigilia-suefo, los sintomas que aparecen antes de las crisis, el nivel de conciencia
o reactividad durante la crisis, los diversos sintomas que presenta el niflo en el momen-
to de la crisis, la duracion estimada del episodio, la recuperacién del paciente tras las cri-
sis y los posibles factores que puedan relacionarse con la causa inmediata de la crisis.

:Qué factores precipitantes pueden influir en la aparicién de una crisis?
Entre los factores precipitantes o agravantes se describen la privacién o falta de suefio,
la fiebre, el estrés, diversos factores emocionales, el cansancio fisico y mental, diversos
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estimulos sensoriales de tipo visual (luces, destellos, fuentes luminosas, pantallas, figu-
ras geométricas, etc.), auditivo (determinados ruidos o melodias), olfativo-gustativo
(determinados olores y/o sabores) o somatosensorial (sobresaltos y estimulos tactiles
diversos) y la realizacion de determinadas tareas mentales (lectura, calculo, etc.).

{Por qué es importante la relacion de las crisis con el ciclo vigilia-sueio?

Un gran numero de crisis (espasmos epilépticos, crisis focales motoras, crisis tonicas ge-
neralizadas, etc.) tienen relacién con el ciclo vigilia-suefo y se presentan al adormecer-
se, al despertar, o bien durante el propio suefo.

;Qué sintomas puede tener el niilo antes de aparecer el episodio paroxistico?

Entre los sintomas y signos previos a una posible crisis incluimos datos como la viven-
cia del niflo de que le va a ocurrir algo, o bien un malestar general indefinido, o los
prédromos de un posible sincope vasovagal (mareo, malestar general y sensacién de
caida), y las denominadas auras premonitorias de una crisis (opresién o malestar ab-
dominal, sensacion de acidez que sube desde el estémago hacia el pecho, hormi-
gueos, etc.). Esimportante, ademas, conocer si la posible crisis aparece de forma brus-
ca o gradual.

{En qué debemos fijarnos durante la crisis para poder describirla correctamente?
Se realizard una descripcién, con palabras sencillas y cotidianas, de la fenomenologia
critica del tipo de sintomas motores (aumento o pérdida del tono y/o de la fuerza mus-
cular, movimientos y posturas anormales), sensitivos (adormecimiento de una parte del
cuerpo, dolor brusco localizado, etc.), sensoriales (percepciones anormales visuales, au-
ditivas, olfatorias o gustativas, ya sea por exceso o por defecto) y psiquicos (comporta-
mientos y conductas anormales), asi como de los automatismos motores (movimientos
realizados de forma automatica, sin control voluntario ni aparente finalidad).

Es importante que se valore el nivel de conciencia y la reactividad del nifio durante la
crisis. Esto puede ser descrito por el nifio y por quienes presenciaron el evento. Se con-
siderard si existié una pérdida completa de conciencia (inconsciente y sin reactividad),
una alteracién parcial del contacto (con nivel de conciencia cambiante o bien poco re-
activo) o una desconexién del medio (no responde durante un periodo de tiempo y
después continta con su actividad normalmente).

Se debe prestar ademas atencion a otros signos, como son: cambios de coloracién
(palidez, rubefaccién, cianosis o coloracion azulada de los labios), sialorrea (excesiva sa-
livacién), incontinencia de esfinteres (urinario y/o rectal), cambios en el tamaiio de las
pupilas, movimientos oculares, frecuencia cardiaca, respiracion, sintomas digestivos
(nduseas y/o vomitos), etc.
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¢{Como podemos definir la duracion del episodio paroxistico?

Aunque la gran mayoria de las crisis son de menos de 2 minutos, el tiempo de duracién
suele ser dificil de precisar y existe una tendencia generalizada a la exageracién. Los pa-
dres, o quienes presenciaron el episodio, deberdn intentar describir las actividades que
les dio tiempo de realizar durante la crisis y la secuencia temporal de éstas, con el fin de
hacer un calculo estimado de la duracién real del episodio.

{En qué debemos fijarnos al terminar la crisis?

Es importante conocer si existio recuperacion rapida y esponténea tras la crisis (crisis
no epilépticas y algunas crisis focales) o bien cambios poscriticos como somnolencia,
desorientacién, confusién, amnesia, dolor de cabeza y vomitos (crisis epilépticas convul-
sivas). Es importante comprobar si después de una crisis hay una disminucién o ausencia
de fuerza en alguna extremidad y la duracion de la misma (paralisis de Todd).

;Qué factores pueden relacionarse con la causa inmediata de la crisis?

Se deben excluir factores como un traumatismo craneal previo, la ingestion de farma-
cos o téxicos (alcohol y drogas), un proceso infeccioso previo, la fiebre y/o una historia
de enfermedad cronica previa.

¢Cual es el objetivo de la primera valoracion del nifio con un episodio paroxistico?
Se debe realizar un esquema de valoracién protocolizada que nos oriente sobre la po-
tencial gravedad del episodio, nos permita definir el tipo de evento paroxistico, nos ayu-
de a orientar nuestras pesquisas diagndsticas y nos capacite para emitir un prondstico
sobre la posible evolucién natural inicial del caso (;sera o no serd una epilepsia?).

¢{Cémo valoramos la gravedad potencial de un primer episodio paroxistico?

Lo primero es valorar la repercusién general del evento sobre el estado general del ni-
fo. Hay que descartar la presencia de una enfermedad neurolégica aguda potencial-
mente grave (infeccién del SNC, patologia traumatica, etc.). Se deben investigar y ex-
cluir trastornos potencialmente tratables tras una primera valoracién (descenso de glu-
cosa o de sales minerales en la sangre, infeccion aguda, etc.).

¢{Como definimos el origen y el tipo del episodio paroxistico?

Tenemos que diferenciar entre un posible episodio paroxistico no epiléptico y una po-
sible crisis epiléptica. Por otra parte, es importante valorar si existen criterios de convul-
sion febril. Hay que diferenciar entre una crisis epiléptica ocasional (sintomética o no) y
una verdadera epilepsia. Se deben excluir las convulsiones agudas sintométicas (princi-
palmente en niflos menores de 1 afo).
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¢Cudl serd nuestra orientacion diagnéstica inicial?
Debemos orientar el estudio neuroldgico inicial en virtud de la sospecha de categoria
diagnostica (TPNE, CF, crisis epiléptica, epilepsia).

¢Cual serd nuestra valoracion pronéstica inicial?

En virtud de la sintomatologia de la crisis, de los datos de la historia clinica y de la explo-
racion fisica, se valoraran determinados factores de riesgo de recurrencia inicial de la
crisis y la posibilidad de que nos encontremos ante el debut de una epilepsia. Esta valo-
racion es fundamental para considerar un eventual tratamiento antiepiléptico precoz.

El valor de las pruebas complementarias

¢Cual es la utilidad de las exploraciones complementarias?

Las pruebas complementarias tienen un valor limitado y no deben nunca reemplazar a
la historia clinica. Las exploraciones complementarias se orientaran en virtud de la his-
toria clinica y la exploracion fisica. La gran mayoria de los TPNE y las CF simples pueden
valorarse correctamente con una historia clinica detallada y no suele ser necesario rea-
lizar exploraciones complementarias.

{Qué nos aporta el EEG?

El EEG es una prueba no invasiva y no dolorosa que registra la actividad eléctrica cere-
bral (ondas cerebrales). Es la prueba fundamental para el estudio de los episodios pa-
roxisticos. Aporta informacién basica sobre el tipo de crisis, el tipo de epilepsia e inclu-
so el tipo de sindrome epiléptico. Sin embargo, un EEG intercritico (entre las crisis) alte-
rado no es sindnimo de epilepsia y, por otra parte, existen pacientes epilépticos que
pueden tener EEG normales en las fases iniciales del proceso. El EEG intercritico se utili-
za para apoyar, ratificar y matizar el posible diagnoéstico realizado en virtud de la des-
cripcion clinica del fendmeno paroxistico. El EEG critico (durante la crisis) ratifica el ori-
gen epiléptico de la crisis observada.

El EEG de rutina en vigilia (despierto) comprende las activaciones de hiperventilacion
(respiracién voluntaria profunda durante 3 minutos) y fotoestimulacién (estimulacién
luminosa intermitente a distintas frecuencias). Su rentabilidad se incrementa cuando se
realiza en condiciones de privacion parcial de sueiio la noche anterior al registro.

En determinados casos, principalmente en aquellos con EEG convencional normal o
crisis de presentacién durante el suefio, es preciso realizar otros estudios como un EEG
de suefio (diurno o nocturno) y estudios de monitorizacion video-EEG poligraficos.

El video-EEG es la prueba ideal para el diagnostico de confirmacion de la epilep-
sia al combinar el registro concomitante del episodio clinico (video) y la actividad
del EEG (vigilia y sueio). Esta prueba es muy util para casos de dificil diagnoéstico di-
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ferencial con TPNE y/o posibles CPNE, y para el estudio prequirtrgico de epilepsias
refractarias.

¢{Qué nos aportan los estudios de neuroimagen?

Los estudios de neuroimagen son fundamentales para definir la causa de los fenéme-
nos paroxisticos epilépticos en el nifio. Estan indicados, habitualmente, en casos de cri-
sis neonatales, encefalopatias epilépticas, presencia de anomalias en la exploracién
neuroldgica, coexistencia de retraso mental, crisis parciales, déficit neurolégico en la
postcrisis, SE convulsivo, focalidad evidente en el EEG y casos con CF complejas (SE fe-
bril, CF focales). No estan indicados, tras una primera valoracién, en casos con clinica
compatible con TPNE, EGI, epilepsias parciales benignas y CF simples.

La prueba mas rentable en el estudio de la epilepsia es la resonancia magnética ce-
rebral (RMC). Esta prueba permite una valoracion precisa de la anatomia cerebral en
los 3 planos del espacio, con mayor precisién que la tomografia axial computarizada
(TAC) y sin someter al paciente a radiaciones. Sin embargo, es una prueba mas costosa,
requiere mas tiempo para obtener las imagenes y necesita en muchos casos sedacién o
anestesia (en edades inferiores a 7 afos y/o coexistencia de retraso mental o alteracio-
nes de conducta).

La TAC craneal es una prueba de rentabilidad muy limitada y se reserva generalmen-
te para estudios de neuroimagen urgentes.

La ecografia cerebral (ultrasonidos) puede ser una prueba de cribado en nifios con
fontanela anterior permeable, aunque su utilidad diagnéstica es muy limitada.

:Qué otras pruebas complementarias pueden ser ttiles en epilepsia?

Seran orientadas en virtud de la fenomenologia critica, los hallazgos del examen neu-
rolégico, la coexistencia de otras alteraciones generales y/o neurolégicas, las anomalias
del EEG y los posibles hallazgos de neuroimagen. Se valorard, segun la evolucién natu-
ral de cada caso, la realizacién de puncién lumbar con estudio de liquido cefalorraqui-
deo (LCR), estudios metabdlicos (suero, orina y LCR), despistaje de enfermedades infec-
ciosas (suero y LCR), estudios genéticos (cariotipo, genes especificos, paneles de multi-
ples genes, etc.), estudios de neuroimagen funcional, valoraciéon neuropsicolégica y
biopsias tisulares (musculo, piel).
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TRATAMIENTO DE LA EPILEPSIA

Revisaremos en este capitulo las medidas de tratamiento farmacolégico y
no farmacolégico de la epilepsia en la edad pediatrica.

Yy

Tratamiento farmacoldgico de la epilepsia

Es necesario hacer un cuidadoso balance entre el beneficio y los posibles efectos adver-
sos (EA) derivados del tratamiento con FAE. No se trata, pues, de controlar las crisis a
cualquier precio. En la actualidad, el objetivo primordial del tratamiento de la epilepsia
es mejorar de forma global la calidad de vida de los pacientes.

{Por qué se deben tratar las crisis epilépticas?

Los datos a favor de tratar derivan de las consecuencias psicosociales negativas de las
crisis, la repercusion neurocognitiva de la epilepsia no controlada y las descargas epi-
leptiformes interictales, asi como del potencial dafio cerebral derivado de las crisis re-
petidas y el SE.

;Qué factores se consideran a la hora de seleccionar un tratamiento antiepiléptico?
Se deben considerar factores ligados al tipo de epilepsia, factores relacionados con el pa-
ciente, factores psicosociales, factores derivados del propio médico que prescribe y facto-
res relacionados con el farmaco que elegir. Se trata de aspectos importantes que condi-
cionan iniciar o no un tratamiento con FAE y qué tipo de FAE vamos a usar en cada caso.

:Qué factores relacionados con la epilepsia condicionan seleccionar

uno u otro FAE?

En este apartado consideramos datos como el tipo de crisis epiléptica, el tipo de sindro-
me epiléptico, la etiologia de la epilepsia, la baja o alta frecuencia inicial de las crisis, el
posible cambio del tipo de crisis debido a la evolucién de la enfermedad, el riesgo bajo
o elevado de recurrencia evolutiva de las crisis tras un primer episodio, los posibles fac-
tores precipitantes de las crisis y el hecho de conocer de forma precoz un potencial cur-
so refractario de la epilepsia.

32 ©2015 de los autores/©2015 LABORATORIOS ESTEVE, S.A. Todos los derechos reservados




Capitulo 7. Tratamiento de la epilepsia

:Qué factores relacionados con el paciente condicionan seleccionar uno u otro
FAE?

Influyen factores variados como la edad del nifio (sobre todo entre lactantes y menores
de 2 afios de edad, en los que son muy importantes los aspectos neurocognitivos), el
sexo del nifo (especialmente en las adolescentes, por la importancia de los cambios
hormonales y de los potenciales cambios de peso), los factores genéticos (por la causa
genética de la enfermedad, por determinados perfiles genéticos del metabolismo de un
FAE, etc.), la influencia de los FAE sobre el aprendizaje y la conducta, la coexistencia de
patologia psiquiatrica concomitante (autismo, trastorno de conducta, hiperactividad,
etc.), las enfermedades médicas asociadas (agudas o crénicas, y su potencial tratamien-
to con medicaciones), otros farmacos administrados (interacciones farmacolégicas), la
capacidad del nifo para tragar pastillas o capsulas, el posible estigma por ser epiléptico
y el potencial estigma por tomar medicacidn antiepiléptica a diario.

:Qué factores psicosociales condicionan seleccionar uno u otro FAE?
Consideraremos una serie de datos que no siempre se tienen en cuenta y que incluyen
aspectos como la duracién prevista del tratamiento (recordar que van a ser al menos
2 anos), el posible estigma social por el tratamiento crénico diario, la repercusion fami-
liar y escolar de tomar una medicacién a diario, la actitud positiva o negativa del nifio y
de los padres ante la terapia, el cumplimiento del tratamiento a largo plazo y el coste
econdmico del tratamiento.

{Qué factores ligados al médico neuropediatra condicionan seleccionar uno u otro
FAE?

Son muy importantes pero poco conocidos y valorados. Se incluyen las prescripciones
que hace un médico teniendo en cuenta su propia experiencia personal, la informacién
cientifica que suministran los laboratorios farmacéuticos, los resultados de los ensayos
clinicos (estudios realizados antes y tras la comercializacion de un FAE) y los metaanali-
sis de farmacos (revisiones de todos los datos disponibles sobre eficacia y tolerabilidad
de un FAE), la opinidn de los expertos de cada pais («guias de expertos»), las guias de
tratamiento de las distintas sociedades cientificas internacionales y nacionales y los da-
tos de epilepsia basados en la evidencia (guias de evidencia cientifica de la ILAE [Inter-
national League Against Epilepsy]).

{Qué factores ligados al farmaco condicionan seleccionar uno u otro FAE?

La prescripcién médica se relaciona con los datos de farmacodinamica (eficacia y tole-
rabilidad del FAE) y farmacocinética (variables del metabolismo del FAE), las modalida-
des de presentacidn del farmaco (suspension oral, cdpsulas, comprimidos, etc.), el nu-

33

©2015 de los autores/©2015 LABORATORIOS ESTEVE, S.A. Todos los derechos reservados




Guia de epilepsia infantil para el paciente y sus familiares o cuidadores

mero de tomas diarias, la opcién de monoterapia (un solo FAE) o bien de politerapia
(asociaciones de varios FAE), las interacciones con farmacos distintos de los FAE, un per-
fil previsible o no previsible de posibles EA del FAE, la posibilidad de reacciones idiosin-
crasicas o inesperadas del FAE (alergias, fallo hepatico, etc.), EA cronicos del FAE (princi-
palmente, efectos neurocognitivos y conductuales), teratogenicidad (posibles malfor-
maciones congénitas en el feto) y el hecho de considerar precozmente otras opciones
de tratamiento distintas de los FAE en los casos de epilepsias refractarias (cirugia, dieta
cetogénica, estimulador del nervio vago, etc.).

{Qué arsenal de FAE tenemos disponible actualmente y cémo clasificamos los FAE?
En la actualidad disponemos de hasta un total de 24 FAE, con variada eficacia y tole-
rabilidad, para tratar la epilepsia. Distinguimos entre FAE de primera, segunda y ter-
cera generacion. Los FAE de primera generacién o «FAE clésicos» son aquellos comer-
cializados en Espafa antes del afio 1990. Los FAE de segunda generacion o «nuevos
FAE» son los comercializados entre los aflos 1990 y 2005. Y los FAE de tercera genera-
cion son aquellos comercializados a partir del afo 2005. Muchos de estos ultimos son
FAE de disefio para sindromes epilépticos especificos y/o con mecanismos de accién
novedosos.

¢Cual seria el FAE ideal en la edad pediatrica?

Seria aquel capaz de eliminar las crisis sin producir EA importantes, es decir, respetando
la calidad de vida global del nifio. Entre las caracteristicas ideales se incluyen: posible
administracion por via oral y por via parenteral (intravenosa y/o intramuscular), formu-
lacion comoda y sencilla para el nifio (principalmente, suspensiones orales o jarabes),
absorcién digestiva completa y no modificable por la toma de farmacos o alimentos, se-
mivida prolongada (una Unica dosis al dia), cinética lineal predecible (con relacién entre
la dosis administrada y la cantidad de medicacién disponible en el organismo), minima
unidn a proteinas plasmaticas (para evitar competencias con otros farmacos), ausencia
de interaccién con otros farmacos (sobre el metabolismo o la accion de estos otros y vi-
ceversa), rango terapéutico alto (limites de dosis amplios), que no produzca tolerancia
ni adicién, ausencia de EA importantes, amplio espectro terapéutico (util para todos los
tipos de crisis) y con un adecuado balance eficacia-seguridad (alta respuesta terapéuti-
ca con los menores EA).

¢{Es preferible usar un tinico FAE (monoterapia) o combinar 2 o mas FAE
(politerapia)?

Con la monoterapia se obtiene respuesta hasta en un 80% de los pacientes, se toleran
dosis mas altas de un solo FAE (mayor eficacia global), se tienen menos EA globales, no
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hay interacciones y el tratamiento es mds sencillo para el nifio y sus padres, y esto ase-
gura un mejor cumplimiento. Por otra parte, con la politerapia se puede lograr una res-
puesta positiva en un 10-15% de los que no respondieron a la monoterapia, sobre todo
si se aprovechan los efectos sinérgicos de determinados FAE, en el contexto de la deno-
minada «politerapia racional» (que combina mecanismos de accion diferentes y com-
plementarios de los FAE). Sin embargo, con la politerapia existen multiples interaccio-
nes entre FAE (sobre el metabolismo de los FAE y sobre su mecanismo de accién), hay
mas EA globales y pueden presentarse potenciaciones negativas de toxicidad, sobre to-
do si se combinan FAE con un mecanismo de accién similar.

{Cudl es el problema que generan los EA de los FAE?

Los EA de los FAE contribuyen al fracaso terapéutico hasta en un 40% de los casos. Son
frecuentes entre pacientes con epilepsia en la edad pediatrica, un grupo de edad en el
que ninguin FAE es completamente seguro. Se estima que el 60-70% de los pacientes
experimentan EA con los FAE de primera generacion. Para algunos pacientes, los EA de
los FAE son la mayor preocupacién de su enfermedad; y la mayor inquietud de los pa-
dres del nifo epiléptico incide en los aspectos cognitivos y conductuales, dado que, a
largo plazo, estos EA pueden comprometer gravemente el aprendizaje, la interaccién
social y la calidad de vida del nifio epiléptico. Por otra parte, algunos EA pueden condu-
cir ala muerte del paciente por fallo de multiples érganos (hepatitis aguda, pancreatitis
aguda, aplasia o supresién de la médula 6sea y reacciones alérgicas graves como el sin-
drome de Stevens-Johnson y el sindrome de Lyell).

¢{Como se presentan los EA de los FAE?

Atendiendo al tipo y a la forma de presentacion de los EA por FAE, podemos clasificar

los primeros en 4 categorias distintas:

- Los de tipo A (dependientes de la dosis) constituyen hasta el 95% del total de los EA,
estan ligados al mecanismo de accién del FAE, suelen ser agudos, predecibles y evita-
bles en parte, y se presentan frecuentemente como EA neuroldgicos (somnolencia,
mareo, vértigo, vision borrosa, vision doble, marcha inestable, etc.) y/o digestivos (ndu-
seas, vomitos, dolor abdominal y/o diarrea).

- Los de tipo B (por susceptibilidad individual o hipersensibilidad) representan menos
del 5% del total de los EA por FAE, no estan relacionados con el mecanismo de accion
del FAE, son imprevisibles y dificilmente evitables, y se presentan como EA cutdneos
(exantemas o erupciones en la piel con posible afectacidon de las mucosas de boca,
0jos y/o genitales, con o sin fiebre y afectacion del estado general), EA hematoldgicos
(descenso de las cifras de glébulos blancos, glébulos rojos y/o plaquetas, alteraciones
de la coagulacién, o bien aplasia o supresion de la funcién de la médula 6sea) y/o EA
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digestivos con inflamacion y fallo de funcién del higado y/o el pancreas (hepatitis agu-
da, pancreatitis aguda).

« Los de tipo C (EA crénicos) aparecen tras un periodo de tratamiento prolongado, tie-
nen un curso insidioso e incluyen problemas diversos como deterioro cognitivo o con-
ductual, hiperplasia gingival (engrosamiento de las encias), osteomalacia u osteopo-
rosis (alteracién del metabolismo del calcio-fésforo y de la vitamina D en el hueso), al-
teraciones endocrinoldgicas (principalmente, anomalias de la tiroides y de las hormo-
nas sexuales) y/o pérdida o ganancia excesiva de peso.

- Los de tipo D (teratogenicidad) incluyen diversas malformaciones congénitas por ex-
posicion a FAE durante el embarazo y también el potencial retraso madurativo que
pueden experimentar los nifios hijos de madres epilépticas tratadas con FAE durante
la gestacion.

Por otra parte, hay que conocer que algunos FAE pueden agravar la evolucién natural
de la epilepsia, al potenciar las crisis existentes, facilitar la aparicion de nuevos tipos de
crisis o agravar las anomalias epileptiformes del EEG.

:{Qué medidas preventivas se deben emplear en las epilepsias fotosensibles?

Se debe observar la pantalla luminosa (televisor, videojuegos, tabletas, etc.) en am-
bientes bien iluminados y a una distancia adecuada (unos 3 m para la televisiony T m
para el ordenador). Es importante que el nifio no se acerque a la pantalla del televisor
y que, si lo hace, se tape un ojo con la palma de la mano. No se debe dejar que el nifio
esté delante de una pantalla luminosa cuando esta somnoliento o cansado. Es impor-
tante no mantener mucho tiempo seguido la actividad delante de las pantallas y se
recomienda que por cada 30-45 minutos se tome un descanso de al menos 10 minu-
tos. Asimismo, recomendamos que si hay que cambiar el televisor se adquiera una
pantalla LCD o bien televisores con frecuencias luminicas de 100 herzios, por su me-
jor calidad de contraste respecto a las pantallas de plasma convencionales. En algu-
nos casos se puede considerar el uso de gafas especiales con filtros polarizados, prin-
cipalmente con lentes azules.

{Qué otros farmacos distintos de los FAE se emplean en epilepsia infantil?

Se incluyen en este apartado los farmacos inmunomoduladores como los corticoides,
la hormona adrenocorticotropa (ACTH) y las inmunoglobulinas intravenosas (IGIV), con
utilidad en determinadas encefalopatias epilépticas y epilepsias de causa inmunologi-
ca (autoinmunes y sindrome de Rasmussen); las vitaminas y cofactores, como la pirido-
xina (vitamina B), el piridoxal fosfato, la biotina y el 4cido folinico (en epilepsias neona-
tales, encefalopatias epilépticas y enfermedades metabdlicas especificas); acetazolami-
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da (en ausencias atipicas y mioclonias), y los bromuros (en el sindrome de Dravet y en
la epilepsia migratoria maligna del lactante).

Cuestiones practicas para el dia a dia del tratamiento con FAE

Como norma general, se recomienda guardar los FAE en un lugar seguro (para evitar que
los niflos puedan acceder a ellos), en un espacio con una adecuada temperatura y evitan-
do la exposicion directa de los envases a una luzintensa o a una fuente de calor (no poner
junto al microondas); comprobar que se dispone de un suministro suficiente de medica-
cion para cada mes; asegurarse de la fecha de caducidad de los envases; llevar una agen-
da de las medicaciones prescritas (nombre del medicamento, dosis y horario de las to-
mas), y no suspender nunca bruscamente un FAE (alto riesgo de SE por ello).

{Puede llevar el nifio una vida normal?

Como norma general, no hay que hacer restricciones en las actividades cotidianas del
nifo. Se debe evitar la falta de suefio y la ingestién de alcohol y drogas. No se deben
realizar cambios de alimentacién por tener epilepsia.

¢Cual debe ser el horario de la medicacién?

El tratamiento con FAE se realiza a diario y de forma regular, y debe conocerse que se
va a prolongar durante varios afos. Se ha de seguir siempre la prescripcion del neuro-
pediatra en cuanto al nimero de tomas al dia. Con el fin de no interferir con el horario
de suefo del nifio, aconsejamos que las tomas de medicacion coincidan con los hora-
rios de las comidas. En el caso de que realice la comida en el colegio y tenga pautada
una dosis de medicaciéon en ese momento, se debe informar por escrito al colegio (tu-
tor o director escolar) aportando el documento médico y la receta con la indicacion del
tipo de medicamento y la dosis que administrar.

¢Qué hacer si nos hemos olvidado de dar una dosis del FAE prescrito?

Es importante llevar un calendario o una agenda para corroborar que se ha administra-
do correctamente cada dosis de cada FAE y cada dia. Los nifilos mayores deben respon-
sabilizarse de la correcta administracion diaria de su medicacion, aunque es convenien-
te realizar una adecuada supervisién por parte de los progenitores, sobre todo en el ca-
so de los adolescentes dado que éstos suelen ocultar informacion.

Si se ha olvidado una dosis y han pasado menos de 3 horas respecto al horario en que
tenia que haberse tomado el farmaco, se puede administrar inmediatamente. En el ca-
so de que se recuerde la pérdida de una dosis cuando se esta ya muy préximo al mo-
mento de la siguiente toma, no se debe administrar la toma perdida y se dara sélo la do-
sis que toca en ese momento.
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¢{Qué hacer en caso de que el nifo vomite?
Si el nifno vomita 30-45 minutos después de la toma del FAE, debera administrarle de
nuevo la dosis prescrita.

{Qué hacer en el caso de que el nifio tenga gastroenteritis o procesos infecciosos?
Es muy importante controlar la fiebre con antitérmicos como ibuprofeno o paracetamol
y asegurar una correcta hidratacion con soluciones orales de rehidratacion. No hay que
modificar la pauta de los FAE si s6lo se presenta diarrea, pero en el caso de combinar vé-
mitos y diarrea debe administrarse el FAE fragmentando la dosis total en varias tomas
al dia, por ejemplo cada 2-4 horas, acompanado de pequeias cantidades de agua y/o
de solucién oral de rehidratacion.

{Puedo cambiar la marca del FAE que le han prescrito al nifo?

Es importante asegurarnos, en el momento de recoger la medicacién en la farmacia, de
que nos den siempre la misma marca comercial del medicamento, dado que existe una
alta variabilidad de pureza entre unos y otros productos, una variabilidad que puede lle-
gar hasta un 20-30% en los FAE genéricos con respecto a los medicamentos originales.

{Puedo dar al niiio otros medicamentos asociados con los FAE?

Es importante consultar con el neuropediatra o con su pediatra habitual qué farmacos
pueden estar contraindicados por las interacciones que produzcan con su tratamiento
de base con FAE. Esto es importante, dado que algunos farmacos pueden alterar los ni-
veles del FAE o bien potenciar su toxicidad neurolégica o hepética. Como norma gene-
ral, no existen problemas para el empleo de la gran mayoria de medicamentos para la
fiebre y para los antibidticos, pero se deben evitar los medicamentos para la alergia y/o
para la tos que tengan efectos sedantes.

Tratamiento no farmacoldgico de la epilepsia
En este apartado describimos cudl es el papel de tratamientos como la dieta cetogéni-
ca (DQ), el estimulador del nervio vago (ENV) y la cirugia de la epilepsia.

{Qué es la dieta cetogénica?

La dieta cetogénica (DC) es una dieta rica en grasa y pobre en proteinas e hidratos de
carbono, disefiada para remedar los cambios bioquimicos asociados con el ayuno y
conseguir el efecto que éste ejerce en el control de las crisis epilépticas.

{Qué tipos de DC existen?
En las DC llamadas clasicas, el 87-90% de la energia procede de la grasa de los alimen-
tos, y su relacion puede variar con el contenido en hidratos de carbono y proteinas. Las
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DC con proporciones 3:1 0 4:1 nos indican que por cada 3 0 4 g de grasa se administra
1 g de hidratos de carbono y proteinas. Se recomienda la proporcién 3:1 en nifios me-
nores de 5 afos y adolescentes y la 4:1 en el resto de las edades.

En la DC con triglicéridos de cadena media (TCM) el aporte graso supone el 71% del
valor calérico total, del que el 60% se proporciona en forma de TCM y el resto proviene
de la grasa de los alimentos naturales. Esta dieta tiene mejor palatabilidad pero mues-
tra mds EA digestivos.

En la dieta de Atkins modificada se potencia el consumo de grasa sobre el de protei-
nay se reduce la ingesta de hidratos de carbono a 10 g al dia. Este tipo de DC es la mas
sencilla de llevar a cabo para niflos mayores y adolescentes.

La DC de bajo indice glucémico utiliza hidratos de carbono de bajo indice glucémico
(indice <50), lo que permite, como la dieta de Atkins modificada, una mayor diversifica-
cion alimentaria.

{Cual es la eficacia de la DC en la epilepsia infantil?

Tras el tratamiento con DC, un 16-24% de los pacientes quedan libres de crisis, un 32-38%
mejoran disminuyendo las crisis en mas del 90% y en torno al 50-56% experimentan
una disminucion global de las crisis de mas del 50%. Los efectos beneficiosos se hacen
evidentes principalmente a los 3 meses de iniciar la DC.

¢En qué pacientes esta indicada la DC?

Deberia considerarse en todos aquellos casos, independientemente de la edad o el se-
X0, en los que hubiera fallado el tratamiento inicial con 2 o 3 FAE, en especial en los ca-
sos de crisis generalizadas, y de forma principal en los pacientes con encefalopatias epi-
lépticas.

Por otra parte, la DC es el tratamiento de eleccién de las crisis que acontecen en aso-
ciacién con el sindrome de deficiencia del transportador de glucosa tipo 1 (GLUT-1) y en
la deficiencia de la enzima piruvato deshidrogenasa (PDH). También es una terapia es-
pecialmente util en determinados sindromes epilépticos, como el sindrome de Doose,
el sindrome de Dravet, los espasmos epilépticos y el sindrome de West, y el sindrome de
Lennox-Gastaut.

¢Cuales son los EA de laDC?

Los EA suelen ser leves y transitorios y mejoran al ajustar la composicion de la DC. Las
complicaciones precoces durante el inicio de la DC consisten en deshidratacion, hipoglu-
cemia, acidosis, vomitos, diarrea y rechazo del alimento. Los EA crénicos incluyen, entre
otros, estrefiimiento, reflujo gastroesofégico, hipercolesterolemia y el potencial desarrollo
de cdlculos renales. La DC no presenta EA cognitivos ni conductuales adversos y ademas
suele mejorar a largo plazo el estado de alerta y atencién de estos pacientes.

39

©2015 de los autores/©2015 LABORATORIOS ESTEVE, S.A. Todos los derechos reservados




Guia de epilepsia infantil para el paciente y sus familiares o cuidadores

(En qué consiste el estimulador del nervio vago?

El sistema de estimulacion del nervio vago (ENV) se utiliza en pacientes con epilepsias
refractarias no candidatos a cirugia resectiva, con una eficacia bien demostrada tanto
en niflos como en adultos. En esta técnica, el nervio vago izquierdo es estimulado por
los impulsos de un generador programable que remeda los efectos de los marcapasos
cardiacos. El procedimiento quirdrgico es sencillo, bajo anestesia general, y consiste en
la implantacion subpectoral del generador junto con el electrodo estimulador, que se
coloca alrededor del nervio vago izquierdo a través de una incision cervical. La activa-
cion del ENV se realiza a las 2 semanas tras la implantacion y posteriormente se aumen-
tan los pardmetros de estimulaciéon de forma gradual e individualizada, segun la efica-
ciay la tolerabilidad.

{Cual es la eficacia global del ENV?

Con la terapia del ENV se logra un 46-68% de pacientes respondedores (con mas de un
50% de reduccién de la frecuencia global de crisis), un 20-30% con més de un 90% de
reduccion en la frecuencia global de crisis, y un 4-18% de pacientes libres de crisis.

¢En qué pacientes esta indicado el ENV?

EI ENV es util en epilepsias focales refractarias no quirurgicas (ya sea por tener su origen
en el cortex elocuente o tratarse de formas multifocales, o bien en casos no lesionales
sin localizacién EEG clara), en encefalopatias epilépticas tipo sindrome de Lennox-Gas-
taut, en hamartomas hipotaldmicos no quirdrgicos y en la esclerosis tuberosa con afec-
tacién multifocal no quirurgica.

¢Cuales son los EA del ENV?

Los EA suelen relacionarse con la estimulacion, son leves y autolimitados, mejoran al
ajustar los pardmetros de estimulacion e incluyen: ronquera, molestias faringeas, tos
irritativa y dificultades para tragar. La tasa de retirada del ENV es de sélo un 5-7% de los
tratados. Al igual que lo que ocurre con la DG, la terapia con ENV no presenta EA cogni-
tivos ni conductuales negativos y ademds suele mejorar a largo plazo el estado de aler-
tay atencién de estos pacientes.

{Qué es la cirugia de la epilepsia?

Debe considerarse la cirugia en todos aquellos nifios en los que el tratamiento con FAE
no ha sido eficaz. Estos pacientes deben valorarse en unidades de cirugia de la epilep-
sia pediatricas con un protocolo de estudio inicial de posibilidades quirdrgicas que in-
cluya una valoracién neuroldgica completa, una monitorizacién video-EEG con registro
de crisis, una RMC de alta resolucidn (3 teslas) y un estudio neuropsicolégico completo
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(test de inteligencia, pruebas de funciones cerebrales especificas y estudio de alteracio-
nes comportamentales). Otras pruebas complementarias Utiles para definir la localiza-
cion del area epileptégena incluyen el SISCOM, que consiste en el corregistro de image-
nes de RMCy SPECT cerebral (tomografia computarizada de emisién monofotoénica); el
estudio combinado de RMC de alta definicion y PET cerebral (tomografia por emisiéon
de positrones), y el registro EEG con técnicas invasivas (electrodos subdurales y/o elec-
trodos profundos).

En los pacientes con una etiologia sintomatica focal bien definida mediante los estu-
dios de RMCy con un adecuado correlato en el registro critico video-EEG, se puede ofer-
tar una cirugia resectiva resolutiva mediante resecciones focales, lobares o multilobares,
o bien mediante hemisferectomia anatdomica o funcional (hemisferotomia).

{Cual es la eficacia global de la cirugia de la epilepsia?

El control total de las crisis (situacion Engel grado I) en pacientes subsidiarios de cirugia
se puede conseguir globalmente en un 25-70% de los casos tratados, dependiendo de
la etiologia de la epilepsia, el momento en que se decide la cirugia y el tipo de técnica
quirurgica que se considere realizar. Los mejores resultados se obtienen en pacientes
con lesiones bien definidas en los estudios de neuroimagen, con buena correlacién vi-
deo-EEG, sobre todo si se trata de amigdalohipocampectomias, lesionectomias o resec-
ciones lobares y principalmente si se actua sobre el I6bulo temporal.

{Qué pacientes son candidatos potenciales de cirugia?

Se debe considerar en el grupo de epilepsias focales secundarias (EMT, tumores, caver-
nomas, displasias corticales), en los sindromes hemisféricos refractarios, en las encefa-
lopatias epilépticas con lesion focal y en algunos sindromes especiales como la esclero-
sis tuberosa y los hamartomas hipotaldmicos.

(En qué casos se debe considerar precozmente la cirugia de la epilepsia?

Esto es especialmente importante en pacientes con epilepsias refractarias y edades me-
nores de 2 aflos en el momento del diagnéstico, en los que el desarrollo evolutivo de un
cuadro electroclinico de encefalopatia epiléptica puede conducir a un dafio neurolégi-
co irreversible y en los que, sin embargo, la cirugia podria estabilizar o incluso mejorar
el curso de la enfermedad.

Otros pacientes en los que se debe considerar precozmente el tratamiento quirurgi-
co son aquellos con los denominados sindromes epilépticos hemisféricos refractarios
asociados con patologias como las lesiones cicatriciales de origen vascular, las malfor-
maciones del desarrollo cortical, el sindrome de Rasmussen y el sindrome de Stur-
ge-Weber.
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¢Cudl es la morbimortalidad de la cirugia de la epilepsia?
La morbimortalidad de estas cirugias suele ser inferior al 5%, salvo en el caso de la he-
misferotomia, donde las cifras se duplican o triplican.

{Qué papel tienen las técnicas de cirugia paliativa?

Estas técnicas incluyen la callosotomia (seccion del cuerpo calloso) y las transecciones
subpiales multiples (TSM). Desde que se dispone en el mercado de los sistemas de ENV,
se ha ido reduciendo la indicacion de estas técnicas paliativas, dado que a largo plazo
tienen un peor resultado global en el balance eficacia-seguridad. La callosotomia se re-
serva actualmente para algunos pacientes con crisis de caida muy invalidantes que no
son tributarios de otro tipo de tratamiento. Las TSM son una técnica dificil de realizar y
con resultados no validados.
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CONTROL DEL TRATAMIENTO
ANTIEPILEPTICO

En la practica clinica diaria es fundamental monitorizar que las crisis se con-
trolen satisfactoriamente, pero es aiin mas importante investigar que la ca-
lidad de vida sea adecuada y que exista un buen balance entre la eficacia y
la tolerabilidad de los FAE administrados.

y

{Qué controles se deben realizar durante el sequimiento de un paciente
epiléptico?

En cada visita clinica se controlard la aparicion o no de nuevas crisis, la posibilidad de EA
de los distintos FAE, la calidad de vida, la repercusion psicosocial de la epilepsia y la es-
colaridad. En casos con crisis frecuentes, es muy Util que los padres lleven un diario de
crisis («crisisgramay) en el que reflejen el tipo de crisis, su duracién y los posibles preci-
pitantes o desencadenantes (tabla 8.1).

{Cada cuanto tiempo se debe revisar en consulta al paciente epiléptico?

Este es un aspecto que se debe individualizar para cada paciente en concreto. En gene-
ral, se recomienda una primera revisién cuando el paciente lleve mas de un mes con la
dosis final calculada para un determinado FAE, con el fin de valorar la tolerabilidad de la
medicacién y considerar la realizacién de un control de analitica basica y niveles de me-
dicacién en sangre. Los pacientes bien controlados con medicacién y sin EA importan-
tes pueden revisarse, como norma general, cada 6-12 meses. Por otra parte, se debe va-
lorar al paciente siempre que cambien el patrén clinico, la frecuencia y/o la intensidad
de las crisis, cuando aparezcan EA inesperados (sobre todo en el caso de reacciones
idiosincrasicas) o cuando se incrementen los EA ya conocidos, y ante un eventual dete-
rioro del aprendizaje y/o la conducta.
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Tabla 8.1. «Crisisgrama»

Fecha Hora Tipode Vigilia/ Medicacion  Desencadenantes Farmacos

crisis sueno de rescate o precipitantes antiepilépticos/
dosis

OINOYUN | B W N —

28

29

30

31
Nombre:
Fecha de nacimiento:

Mes:

Afo:

Total global de crisis:

Total de crisis tipo 1:

Total de crisis tipo 2:

Total de crisis tipo 3:

Total de crisis tipo 4: J
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Tabla 8.2. Escala CAVE de calidad de vida en epilepsia infantil

Muy mala Mala Regular Buena Muy buena
Conducta 1 2 3 4 5
Asistencia escolar 1 2 3 4 5
Aprendizaje 1 2 3 4 5
Autonomia 1 2 3 4 5
Relacién social 1 2 3 4 5
Frecuencia de las crisis 1 2 3 4 5
Intensidad de las crisis 1 2 3 4 5
Opinion de los padres 1 2 3 4 5

y

¢Como monitorizamos los aspectos psicosociales y de calidad de vida?

En las revisiones clinicas de epilepsia es importante interrogar a los padres sobre aspec-
tos como la conducta, el aprendizaje, la autonomia personal, la relacién social, la inten-
sidad de las crisis, su frecuencia y la asistencia escolar, asi como conocer cudl es la opi-
nién de los padres sobre la evolucién de la epilepsia de su hijo y el tratamiento que se
ha administrado al nifio. Todo ello puede realizarse de forma objetiva con escalas de ca-
lidad de vida y, principalmente, con la escala CAVE (véase mas adelante en el texto y ta-
bla 8.2). Estas escalas deben pasarse 1-2 veces al afo y, ademas, siempre que se produz-
ca un cambio en la evolucién natural de la epilepsia y cuando haya sido necesario rea-
lizar cambios de FAE por aparecer EA intolerables.

¢(omo monitorizamos los EA del tratamiento con FAE?

Lo habitual es que los padres o el propio nifio refieran en cada visita los EA del trata-
miento y que el neuropediatra pueda realizar un interrogatorio dirigido sobre dichos
EA. Sin embargo, esta pauta tiene un alto riesgo de sesgo, da una menor prevalencia
que la real, no recoge bien la intensidad ni la gravedad de los EA y estd muy influencia-
da por las posibles diferencias interculturales e interraciales, por lo que es dificil realizar
una adecuada comparacién entre los diversos FAE. Por ello, es importante realizar en-
cuestas dirigidas de EA para intentar minimizar estos defectos y comparar estas escalas
con la escala CAVE de calidad de vida. Una escala que parece util es la AEP (adverse
events profile), que es sencilla de adaptar al paciente pediatrico (tabla 8.3). En esta esca-
la, las puntuaciones mas bajas se relacionarian con un mejor balance eficacia-tolerabi-
lidad de los FAE empleados.
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Tabla 8.3. Escala AEP pediatrica de efectos adversos

¢Ha tenido alguno de los siguientes problemas durante los ultimos 3 meses?
Para cada sintoma, marque la respuesta elegida rodedndola con un circulo. Por ejemplo, i la respuesta es «Siempre 0 a
menudo ha sido un problema» rodee el nimero 4; y asi sucesivamente. Si no sabe o no es valorable, marque con una X
|a casilla correspondiente. Por favor, asegurese de que no queda ninguna respuesta sin contestar

Nunca Raramente Aveces Siempreoa No sabe
menudo

Escaso Medio Mucho No valorable

1. Inestabilidad (pérdida de equilibrio) 1 2 3 4
2. (ansandio/fatigabilidad 1 2 3 4
3. Impulsividad/hacer las cosas sin pensar 1 2 3 4
4. Agresividad 1 2 3 4
5. Nerviosismo, inquietud y/o agitacion 1 2 3 4
6. Dolor de cabeza 1 2 3 4
7. Caida del cabello 1 2 3 4
8. Problemas de piel 1 2 3 4
9.Visién doble o borrosa 1 2 3 4
10. Nauseas, vomitos, diarrea, acidez 1 2 3 4
de estémago y/o dolor abdominal
11. Dificultades para concentrarse 1 2 3 4
0 para atender en casa o en el colegio
12. Problemas en la boca o las encias 1 2 3 4
13. Temblor de manos 1 2 3 4
14. Aumento de peso 1 2 3 4
15. Mareos o vértigo 1 2 3 4
16. Somnolencia (tener suefio) 1 2 3 4
17. Depresion, tristeza, apatia 1 2 3 4
18. Problemas de memoria 1 2 3 4
19. Alteracion del suefio 1 2 3 4
20. Dificultades en el habla 1 2 3 4
21. Pérdida de apetito y/o pérdida de peso 1 2 3 4

¢Se deben realizar controles analiticos en las revisiones del paciente
epiléptico?

En general, es util realizar una analitica bésica (hemograma y bioquimica sérica) cuando
el paciente lleve mas de 1 mes con la dosis final calculada para un determinado FAE, con
el fin de valorar posibles alteraciones. Por otra parte, se recomienda realizar controles
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analiticos evolutivos sélo cuando aparezcan signos de toxicidad o cuando se sospeche
la presencia de estos Ultimos. La conveniencia o no de practicar analiticas de control y
el tipo de éstas (hemograma, coagulacién, bioquimica sérica, amonio en sangre, fun-
cion tiroidea y/o analitica de orina) se basara en el potencial perfil de EA de cada FAE pa-
ra cada paciente en concreto, siendo recomendable en casos de tratamiento con poli-
terapia que implique a FAE de primera generacién y, sobre todo, en los niflos pequefios.

¢Se deben controlar los niveles plasmaticos de medicacion antiepiléptica?
La gran mayoria de FAE de primera generacion se pueden monitorizar adecuadamente
mediante la medicién de sus niveles plasmaticos al existir una buena correlacion entre
dichos niveles en sangre y la eficacia y la toxicidad de dichos FAE. Sin embargo, es mu-
cho mas discutible cudl es la utilidad real de la determinacién de los niveles plasmaticos
de los FAE de segunda y tercera generacion. La extraccion de la analitica de niveles se
realizara siempre antes de la primera dosis de la mafiana (esto implica, en general, unas
12 horas después de la ultima dosis), para reflejar bien el estado de equilibrio del FAE.

Es importante considerar la realizacion de niveles de FAE en las siguientes situaciones
clinicas: ninos menores de 2 aios de edad (por su peculiar metabolismo), al inicio del
tratamiento con FAE (como norma general, tras 1 mes de tomar la dosis final pautada
de 1 FAE), ante la aparicién o la sospecha de EA téxicos, ante el desarrollo de crisis en un
paciente previamente bien controlado, ante la sospecha de incumplimiento del trata-
miento por el nifo y/o sus familiares, ante la modificacion de dosis de un FAE o la susti-
tucion de un FAE por otro, ante un posible cambio del metabolismo del farmaco (por
patologia renal y/o hepética, enfermedad aguda grave, adolescencia y/o embarazo), en
los tratamientos de politerapia (principalmente, si se usan FAE inductores enzimaticos
que provocan que se metabolice mas un determinado FAE y puedan bajar asi sus nive-
les), en sujetos que no pueden expresar la vivencia de sus EA (por ejemplo, pacientes
con encefalopatias con discapacidad intelectual grave), ante la sustitucion del FAE ha-
bitual de marca por un FAE genérico (por la potencial variabilidad de niveles de hasta
un 20-30%) y previamente a la retirada del tratamiento antiepiléptico (a fin de conocer
de qué situacion partimos para disefar la velocidad de retirada del FAE).

(Cada cuanto tiempo se deben repetir los controles de EEG?

Se discute sobre la conveniencia o no de realizar controles periddicos de EEG y cudl de-
be ser su frecuencia. Repetir los registros de EEG puede ser de utilidad sobre todo en
pacientes mal controlados, en aquellos en los que recidivan las crisis, cuando cambia el
patrén de crisis o cuando existe un deterioro neurocognitivo y/o conductual inexplica-
ble. La indicacion de un control evolutivo de EEG depende principalmente del tipo de
epilepsia y sindrome epiléptico que consideremos.
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¢Cuando se debe considerar iniciar la retirada de la medicacion
antiepiléptica?

No todas las epilepsias ni todos los sindromes epilépticos tienen la misma probabilidad
de recaida tras la retirada del farmaco. Se deben considerar una serie de factores indivi-
duales de riesgo, como el tipo de crisis y de sindrome epiléptico (principalmente en en-
cefalopatias epilépticas y en epilepsias focales secundarias), la coexistencia de déficits
neurolégicos (principalmente en casos de discapacidad intelectual y/o autismo), la
edad de debut de las crisis (sobre todo en casos que debutaron en el primer afio de vi-
da), la gravedad previa de la epilepsia (epilepsias que necesitaron varios tipos de FAE
antes de controlarse o que presentaron recaidas precoces tras intentar retirar un FAE),
la historia familiar de epilepsia, el antecedente personal de crisis febriles atipicas y la
existencia de anomalias en el EEG previo al inicio de la retirada de los FAE. Actualmente,
en el grupo de pacientes menores de 10 afios de edad con epilepsia bien controlada y
sin factores de riesgo especifico de recurrencia se puede considerar la supresion gra-
dual del tratamiento cuando lleven 2 afos libres de crisis. Sin embargo, en los adoles-
centes, como norma general, es aconsejable extender dicho periodo a 5 afios.

{(omo se debe retirar la medicacion antiepiléptica?

No existe un consenso claro al respecto en este apartado y los distintos autores sugie-
ren pautas que oscilan de los 6 a los 12 meses, dependiendo principalmente del tipo de
epilepsia y sindrome epiléptico y de la causa de éste. Una excepcidn a esta regla seria el
caso de las displasias corticales, en las que por su alta tasa de recurrencia se debe con-
siderar el mantenimiento indefinido de la medicacién.

{Cuando puede aparecer la recaida de crisis tras retirar un FAE?

El 85% de las recaidas ocurren en el primer afio tras el inicio de la retirada y sobre todo
en los 6 primeros meses, donde se agrupan hasta un 50% de los casos. El riesgo de re-
currencia global tras la retirada del FAE es de un 25% a los 2 afios de la supresion del tra-
tamiento y de un 30% a los 5 afos. Hasta un 33% de los pacientes que presentan una
recaida tras el inicio de la supresion del FAE permanecen después libres de crisis.
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(apitulo 9

FACTORES PSICOSOCIALES
EN LA EPILEPSIA

La epilepsia es una enfermedad crénica que puede afectar a cualquier per-
sona en cualquier momento de la vida, con consecuencias psicosociales
multiples y complejas. La epilepsia no es una enfermedad contagiosa, ni
mental ni magica, sino que se origina por un problema en la funcién neuro-
nal. No es necesariamente una condicion hereditaria y, aunque existen for-
mas genéticas, no es obligatorio que existan antecedentes de epilepsia en
familiares de primer grado. La epilepsia no es una enfermedad de por vida
y hasta el 75% de los nifios estan bien controlados con FAE.

y

Calidad de vida en la epilepsia
En la actualidad, el objetivo fundamental del manejo integral del paciente con epilep-
sia es conseguir la mejor calidad de vida posible.

{Qué es la calidad de vida?

Cuando hablamos de calidad de vida estamos haciendo referencia a todos aquellos ele-
mentos que hacen que esa vida sea digna, cdmoda, agradable y satisfactoria para el su-
jeto.

:{Cémo medimos la calidad de vida en epilepsia infantil?

En pacientes pediatricos con epilepsia, los datos sobre calidad de vida son muy escasos.
La escala més usada en nuestro medio es la denominada CAVE («calidad de vida en epi-
lepsia») de los doctores Herranz y Casas (véase tabla 8.2). En esta escala, cada item tiene
5 respuestas que se identifican con un nimero (1 el mas desfavorable y 5 el mas favora-
ble). Se valoran una serie de items subjetivos como la conducta, el aprendizaje, la auto-
nomia personal, la relacién social, la intensidad de las crisis y la opinién general de los
padres, y una serie de items objetivos que incluyen la frecuencia de las crisis y la asisten-

©2015 de los autores/©2015 LABORATORIOS ESTEVE, S.A. Todos los derechos reservados 49




Guia de epilepsia infantil para el paciente y sus familiares o cuidadores

cia escolar. En esta escala, las puntuaciones mas altas se relacionarian con una mejor ca-
lidad de vida global del nifio epiléptico.

¢{Como podemos mejorar la calidad de vida del nifo epiléptico?

Con el fin de mejorar la calidad de vida y la tolerabilidad del tratamiento, es fundamen-
tal una eleccion adecuada del FAE (conocer bien el perfil de cada FAE), evitar politera-
pias agresivas e irracionales, evitar tratamientos prolongados de forma injustificada, in-
dagar sobre la presencia de EA en cada revisidn e intentar medir éstos con escalas espe-
cificas (véase tabla 8.3).

Escolaridad y epilepsia

Las personas con epilepsia tienen, como grupo, un nivel cognitivo y sociocultural me-
nor que la poblaciéon general. Sin embargo, en aquellas con una epilepsia bien contro-
lada durante la edad pediatrica y que logran un buen nivel de educacién basica, dicho
nivel se equipara al de la poblacién general.

;Cual es la importancia de las alteraciones del aprendizaje en la epilepsia infantil?
La alteracién neurocognitiva es una consecuencia comun de la epilepsia infantil. Hasta
un 60% de los nifos epilépticos muestran una capacidad intelectual normal. Sin embar-
go, un 25-50% de la poblacién epiléptica infantil tiene conocimientos escolares inferio-
res a la media para su edad, lo cual implica un alto riesgo evolutivo de problemas de
aprendizaje y de fracaso escolar.

:{Como afecta al aprendizaje la enfermedad epiléptica?

Los trastornos mas frecuentemente observados en la esfera cognitiva incluyen: altera-
cion de memoria, lentitud mental, defectos de razonamiento légico-abstracto y déficit
atencional.

{Qué factores influyen en el desarrollo de problemas de aprendizaje en el nifio
epiléptico?

Los factores que condicionan las alteraciones del aprendizaje en el nifio epiléptico son
muy heterogéneos y con un muy diferente grado de gravedad clinica, e incluyen: facto-
res propios de la epilepsia, factores de indole psicosocial y factores derivados del trata-
miento antiepiléptico.

¢Cual es el papel de la propia epilepsia en las alteraciones del aprendizaje?
En este aspecto influyen factores diversos como el debut de la epilepsia en edades tem-
pranas de la vida (menores de 2 aios), el efecto nocivo de determinadas crisis repetidas
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(por ejemplo, los espasmos epilépticos), la etiologia estructural de la epilepsia (por
ejemplo, la esclerosis tuberosa y la esclerosis mesial temporal), la refractariedad precoz
de la epilepsia al tratamiento médico, el desarrollo de encefalopatias epilépticas, los SE
recurrentes, la presencia de frecuentes crisis subclinicas y la alta tasa de descargas epi-
leptiformes intercriticas en el EEG.

¢Cual es la influencia de los aspectos del entorno psicosocial sobre la escolaridad?
En este apartado destacan el estigma de asociar invariablemente epilepsia con retraso
mental y el estigma por tomar una medicacién a diario, el estilo sobreprotector de pa-
dres y educadores, el mayor absentismo escolar del nifio epiléptico (por mal control de
la epilepsia o por los EA de los FAE), la baja autoestima y la tendencia al aislamiento so-
cial, el potencial riesgo de acoso escolar por los comparieros y/o los profesores, el aban-
dono precoz de la escuela, la falta de programas escolares con una adecuada adapta-
cion curricular y con apoyos psicopedagdgicos bien reglados, y el mayor riesgo de mal-
trato infantil en el nifio epiléptico.

¢Cual es el papel de los FAE sobre el aprendizaje?

Todos los FAE comercializados en la actualidad pueden afectar a la funcién cognitiva, la
conducta y/o el aprendizaje global. Sin embargo, estos trastornos son mucho mas fre-
cuentes cuando consideramos FAE de primera generacién, pautas de politerapia, la in-
troduccioén rapida de dosis del FAE y la presencia de niveles séricos elevados. Los FAE
producen generalmente un trastorno global del aprendizaje, aunque algunos de ellos
alteran funciones especificas como pueden ser la fluencia verbal, la memoria operativa,
la atencion sostenida y/o la velocidad de procesamiento.

¢{Como se pueden prevenir las alteraciones del aprendizaje en el niio epiléptico?

El plan de prevencion debe incluir aspectos como la deteccidn precoz de las alteracio-
nes del aprendizaje, de las posibles anomalias neurocognitivas, de las alteraciones com-
portamentales y de los datos de un posible trastorno de déficit de atencién con hipe-
ractividad (TDAH); evitar la actitud negativa de los profesores, la actitud sobreprotecto-
ra de padres y profesores y el desarrollo de una baja autoestima en el nifio epiléptico, y
regular correctamente los apoyos psicopedagdgicos y una potencial adaptacién curri-
cular de contenidos escolares.

¢{Como se debe implicar la escuela en el tratamiento del nifo epiléptico?

Es importante que exista una comunicacion fluida entre los profesores y tutores, la fa-
milia del paciente y los médicos que le atienden (neuropediatra, pediatra general o mé-
dico de familia). La familia no debe ocultar el diagnéstico de epilepsia, ya que esto po-
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dria generar mayores problemas si el nifio presentara crisis en el ambiente escolar. La
escuela debe disponer de informacién médica adecuada sobre el diagnéstico, la medi-
cacion y los potenciales EA de ésta, asi como con respecto a la actuacién general y far-
macoldgica ante una crisis epiléptica. Dado que no todos los colegios disponen de en-
fermera escolar, seria deseable que existiera una mayor colaboracién del profesorado a
la hora de identificar las crisis, realizar un correcto tratamiento con medicacién de res-
cate (rectal, bucal transmucosa) y administrar la medicacion oral en el ambiente escolar.

Patologia neuropsiquiatrica en la epilepsia infantil

Las alteraciones neuropsiquidtricas como los trastornos comportamentales, el TDAH,
los problemas de socializacién y las anomalias del estado de dnimo son mas frecuentes
en pacientes con epilepsia que en la poblacién general, y con frecuencia los enfermos
los viven como problemas mas limitantes que las propias crisis epilépticas. Todas estas
alteraciones son mas evidentes y mas graves en aquellos nifios con epilepsias de dificil
control.

{Qué factores condicionan la patologia neuropsiquiatrica en el nifio epiléptico?
Algunos factores que contribuyen a estos trastornos y que afectan a la calidad de vida
global del epiléptico son: la duracion de la epilepsia y su etiologia; la edad del paciente
al debut de la epilepsia; la frecuencia, la intensidad y el tipo de crisis; el numero de far-
macos necesarios para el tratamiento y sus EA, y el deterioro cognitivo asociado con la
epilepsia y/o con su tratamiento farmacoldgico o quirdrgico.

¢Cudl es el papel de los FAE en el desarrollo de patologia neuropsiquiatrica

en el nino?

Todos los FAE pueden producir diversas anomalias en la esfera neuropsiquiatrica, inclu-
yendo alteraciones de la conducta y el control de impulsos, TDAH, insomnio, labilidad
emocional, alteraciones del estado de dnimo, depresion, agitacion psicomotriz y mania,
psicosis y/o agresividad.

¢Cuales son las caracteristicas del TDAH en el niiio epiléptico?

La prevalencia de TDAH en los pacientes con epilepsia infantil alcanza cifras de hasta un
30-40%, un porcentaje claramente superior al 3-7% de la poblacién general. En estos ca-
sos predomina el subtipo inatento (con mayor clinica de déficit de atencion). Los pa-
cientes epilépticos con TDAH que tienen un buen control de crisis (con al menos 2 afios
libres de episodios) suelen mostrar una buena respuesta al tratamiento farmacol6gico
del TDAH (metilfenidato, atomoxetina o lisdexanfetamina) sin empeoramiento de las
crisis ni del EEG. La presencia evolutiva de crisis en estos pacientes no esta determinada
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por los farmacos usados para tratar el TDAH, sino por la existencia concomitante de cri-
sis epilépticas o por mostrar un EEG con una alta tasa de anomalias epileptiformes, prin-
cipalmente multifocales y/o generalizadas.

Actividad fisica y deporte

{Puede hacer deporte el nifio epiléptico?

La practica de deporte no esta contraindicada en la epilepsia. De hecho, hay pocas ac-
tividades que un nifo con epilepsia no pueda realizar. Se deben evitar deportes de ries-
go como pueden ser el buceo, el paracaidismo y el alpinismo, dado que en caso de te-
ner una crisis, el peligro de perder la vida es muy alto. Como norma general, se reco-
mienda que vayan siempre acompafiados cuando realicen actividades deportivas.

{Qué tipo de ejercicio y deporte se puede practicar?

Los deportes colectivos y la educacion fisica que se realiza en los centros escolares no
conllevan riesgo para la epilepsia. Por lo tanto, no hay razén para que un nifio no prac-
tique deportes en grupo como el futbol, el baloncesto, el balonmano, etc. No se debe
excluir la practica de la natacion, siempre que el nifio esté supervisado por un adulto
que sepa nadar, o bien el montar en bicicleta, siempre y cuando vaya protegido con un
casco. Por un afan sobreprotector, tanto de padres como de profesores, no es raro ex-
cluir a los nifos con epilepsia de la practica del deporte, un error que puede ser contra-
producente.

{Puede ir de excursion el nifo epiléptico?

La epilepsia no deberia ser un impedimento para las excursiones de varios dias. Es im-
portante saber si el nifilo conoce la medicacidn que precisa y, en caso contrario, que sea
un profesor o monitor quien se la dé y se asegure de que se la toma. La medicacion de-
be asociarse con las horas de las comidas para evitar saltarse alguna toma, pero no es
estrictamente necesario tomarla siempre a la misma hora. No pasa nada si un dia se de-
sayuna o se cena 1-2 horas mas tarde de lo habitual. Sin embargo, es importante asegu-
rarse de que el nifio no tome alcohol y no haga grandes privaciones de suefio.

¢Hay que tomar precauciones especiales a la hora de viajar con el niiio epiléptico?
No hay limitaciones para que el nifio epiléptico pueda viajar en avién o en otros medios
de transporte. Si se viaja al extranjero, hay que conocer si en ese pais se dispone de la
medicacidn antiepiléptica que recibe el nifio, por si se agotara o perdiera la que se lleva
desde casa. Se recomienda llevar en el equipaje medicacién suficiente y un informe mé-
dico detallado y actualizado para evitar problemas con las autoridades de las aduanas,
sobre todo si se viaja a algunos paises como Estados Unidos o Israel.
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Conduccion de vehiculos

{Puede un adolescente epiléptico sacarse el carnet de conducir?

El permiso para conducir cuando se tiene epilepsia puede variar de unos paises a otros.
En la mayoria de los paises de Europa existe un consenso por el que hay que estar 1 aiio
libre de crisis para poder conducir un vehiculo a motor.

¢{Cémo se controla que un epiléptico pueda conseguir o mantener el permiso de
conducir?

Los epilépticos con crisis convulsivas o con crisis con pérdida de conciencia deberan
aportar un informe favorable de un neurdlogo en el que se haga constar el diagnéstico,
el cumplimiento del tratamiento, la frecuencia de las crisis y que el tratamiento farma-
coldgico prescrito no impide la conduccion.

Epilepsia y trabajo
Un 70-80% de los pacientes epilépticos pueden desarrollar una actividad laboral
normal.

{Qué trabajos estan restringidos para el paciente con epilepsia?

Existe una regulacién especifica para las profesiones de riesgo como la conduccién de
camiones y vehiculos publicos, los pilotos de avidn, los profesionales del buceo, los ope-
radores de maquinaria pesada, los profesionales del ferrocarril, y en la marina mercan-
te, las fuerzas armadas y la seguridad privada; igualmente sucede para la concesion de
licencias de armas.

Epilepsia y reproduccion

¢Cual es la relacion de la epilepsia con el ciclo menstrual?

Alrededor de un tercio de las mujeres con epilepsia experimentan variaciones en la fre-
cuencia de las crisis durante los cambios hormonales que acontecen antes y durante la
menstruacion (epilepsia catamenial). No todas las mujeres con epilepsia van a padecer
crisis durante el periodo menstrual, pero es importante poder reconocerlo y en ese ca-
so comunicarselo al neurdlogo.

¢Cual es la relacion de la epilepsia con los anticonceptivos?

La epilepsia no es motivo para no tomar anticonceptivos o quedarse embarazada, pero
es importante prescribir el anticonceptivo adecuado segun el FAE que esté recibiendo
esa paciente. Hay determinados FAE que pueden influir en los anticonceptivos y vice-
versa. Por lo tanto, es necesario tomar el farmaco anticonceptivo adecuado y no uno
cualquiera, o bien usar mecanismos de barrera (preservativos).
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¢{Como afecta la epilepsia y su tratamiento a la embarazada?

Existe un riesgo derivado de la repeticion de crisis durante la gestacion, tanto para la
madre como para el feto. Por otra parte hay que considerar el riesgo de desarrollar mal-
formaciones fetales relacionadas con el tratamiento con FAE durante el embarazo, sien-
do esto mas importante en pacientes con politerapia y tratadas con FAE de primera ge-
neracion. La situacién mas habitual es simplificar el tratamiento dejandolo en un Unico
medicamento con la dosis mas baja posible y sustituyendo, si es necesario, los medica-
mentos con alto riesgo por otros mas seguros. Sin embargo, no existe actualmente un
FAE que sea totalmente seguro durante el embarazo.

{Puede dar el pecho la mujer epiléptica?

Como norma general, se permite la lactancia materna en pacientes tratadas con FAE,
dado que éstos pasan sélo en pequeias cantidades a la leche. Hay que consultar siem-
pre con el pediatra del niflo y extremar las precauciones si la madre toma FAE de prime-
ra generacion con EA sedantes.
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Asociaciones de epilepsia en Espana
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Asociacion Alavesa de Epilepsia
(AAE)

C/Vicente Abreu, 7.
01009-Vitoria-Gasteiz.

Tel.: 945 220 960.

E-mail: depie.aae@euskalnet.net
Web: www.epilepsiaalava.es

Asociacion de Afectados

de Epilepsia de Madrid
(ASAEMA)

Tel.: 695 354 187.

E-mail: asaema.org@gmail.com
Web: www.asaema.es

Asociacion Amigos

del Epiléptico de Badalona

(AAEB)

C/ San Bartolomé, s/n.

08913-Badalona (Barcelona).

Tel.: 933 834 020.

E-mail: neurona@amigosepilepticos.org
Web: www.amigosepilepticos.org

Asociacion Andaluza

de Epilepsia

(APICE)

C/ Rute, local 3-4. 41006-Sevilla.
Tel.: 955 155 566/615 999 298.
E-mail: apice@apiceepilepsia.org
Web: www.apiceepilepsia.org

Asociacion Aragonesa

de Epilepsia

(ASADE)

Paseo Maria Agustin, 24-26 (local).
50004-Zaragoza.

Tel.: 655 199 307.

E-mail: info@asadeepilepsia.com
Web: www.asadeepilepsia.com

Asociacion Cantabra de Epilepsia

(ACE)

Centro de Usos Multiples

«Matias Sainz Ocejo».

Av. Cardenal Herrera Oria, 63 interior.
39011-Santander.

Tel.: 942 323 856/619 409 715.

E-mail: a_c_epilepsia@yahoo.es

Web: www.epilepsiacantabria.blogspot.
com.es

Associacié Catalana de Malalts
Epileptics

C/ Marques de Mulhacén, 4.
08034-Barcelona.

Tel.: 932 036749.

E-mail: acmebcn@gmail.com

Asociacion Cordobesa

de Epilepsia (ACEPI)

Tel.: 957 430 982.

Web: www.acepicordoba.es

Asociacion de Epilepsia

de la Comunidad Valenciana
(ALCE)

C/ Fuencaliente, 1. 46023-Valencia.
Tel.: 600 315 079.

E-mail: contacto@alceepilepsia.org
Web: www.alceepilepsia.org

Asociacion de Epilepsia

de la Provincia de Alicante

(AEPA)
http://epilepsiaalicante.blogspot.com.es

Asociacion de Epilepsia

de Extremadura

(AEDEX)
http://aedextremadura.wordpresss.com

v
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Asociacion de Familiares de Enfermos
de Epilepsia (AFEDE)

C/ Méndez Nuiez, 39.

11100-San Fernando (Cadiz).

Tel.y fax: 956 595 412.

E-mail: afedemail@terra.es

Web: www.afede.es

Asociacion Guipuzcoana

de Epilepsia (AGE)

Txara 1. P. Zarategi, 100. Local 16.
20015-Donostia-San Sebastian.

Tel.: 943 321 504.

E-mail: epilepsiagipu@telefonica.net
Web: www.facebook.com/age.
epilepsiagipuzkoa

Asociacion Madrileiia de Epilepsia
(AME)

C/ Pablo Picasso, 17.

28660-Boadilla del Monte (Madrid).
Tel.: 916 320 514/680 963 557.
E-mail: amepilepsia@yahoo.es

Web: www.amepilepsia.org

Associaciéo Menorquina d’Epilépsia
(AMEP)

C/Inca, 13, 1..07701-Mad (Menorca).
Tel.: 971 364 483/649 690 782.

E-mail: asmep@hotmail.com/
plsegui@gmail.com

Asociacion de Padres de Hijos con
Epilepsia Mioclénica Severa de la
Infancia y otros tipos de Epilepsia
(APEMSI)

C/ Cervantes, 5, 1.° derecha.
18810-Caniles (Granada).

Tel.: 958 710 134/655 485 029.
E-mail: info@apemsi.org

Web: www.apemsi.org

Asociacion de Padres y Amigos
Defensores del Epiléptico

(APADE)

C/ Mayorazgo, 25. Hotel de Asociaciones
dcho., n.° 10. 28915-Leganés (Madrid).
Tel.:914810879/913 711 893.

Fax: 914 811 458.

E-mail: apade@telefonica.net

Anexo 1

Asociacion Solidaria Contra la Epilepsia
(ASCE)

C/ De la Torre, 7-9. 08006-Barcelona.

Tel.: 933 137 971.

E-mail: asce@iservicesmail.com

Federacion Espaiola de Epilepsia
(FEDE)

C/ Méndez Nuiez, 39.

11100-San Fernando (Cadiz).

Tel.: 667 419 644.

E-mail: fede@fedeepilepsia.org/
presidenta@fedeepilepsia.org

Web: www.fedeepilepsia.org

Fundacion Sindrome de Dravet

Tel.: 691416 115.

E-mail: informacion@dravetfoundation.eu
Web: www.dravetfoundation.eu

Fundacion Sindrome de West

Plaza Mayor, 1.

28229-Villanueva del Pardillo (Madrid).
Tel.y fax: 918 102 930.

Web: www.sindromedewest.org

Grupo de Epilepsia de la Sociedad
Espafiola de Neurologia (GESEN)
Sociedad Espafiola de Neurologia (SEN).
Via Laietana, 23, entresuelo A-D.
08003-Barcelona.

Tel.: 933 426 233.

Fax: 934 125 654.

E-mail: secre@sen.es

Web: www.sen.es

Mar de Somnis
E-mail: info@mardesomnis.org
Web: www.mardesomnis.org

Sociedad Andaluza de Epilepsia (SADE)
Web: www.guiasade.com

Sociedad Espaiola de Epilepsia (SEEP)
Web: www.seep.net.es

Union Galega de Epilepsia
(UGADE)

Tel.: 653 533 001.

E-mail: ritamarvall@hotmail.com

Y
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Guia de epilepsia infantil para el paciente y sus familiares o cuidadores

Glosario de abreviaturas
comunmente usadas

ACTH: hormona adrenocorticotropa.

CF: crisis o convulsiones febriles.

CPNE: crisis psicégenas no epilépticas.

c/s: ciclos por segundo.

DC: dieta cetogénica.

EA: efectos adversos.

EEG: electroencefalograma.

EGI: epilepsia generalizada idiopdtica.

EHD: enfermedades heredodegenerativas del SNC

EMT: esclerosis mesial temporal.

ENV: estimulador del nervio vago.

ES: espasmos del sollozo.

FAE: farmacos antiepilépticos.

HHE: sindrome de hemiconvulsiéon-hemiplejia-epilepsia.
IGIV: inmunoglobulinas intravenosas.

ILAE: Liga Internacional Contra la Epilepsia (International League Against Epilepsy).
LCR: liquido cefalorraquideo.

OA: ondas agudas.

OL: ondas lentas.

PET: tomografia emision de positrones.

PO: punta-onda.

POL: punta-onda lenta.

PPO: polipunta-onda.

PPOL: polipunta-onda lenta.

RMC: resonancia magnética cerebral.

SE: status epiléptico.

SISCOM: corregistro de imagenes de RMC y SPECT.

SNC: sistema nervioso central.

SPECT: tomografia computarizada de emisién monofotdnica.
TAC: tomografia axial computarizada.

TCM: triglicéridos de cadena media.

TDAH: trastorno de déficit de atencién con hiperactividad.
TPNE: trastornos paroxisticos no epilépticos.

TSM: transecciones subpiales mdultiples.
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