EPILEPSIAS Y SINDROMES EPILEPTICOS
DEL PREESCOLAR Y ESCOLAR

M. Nieto Barrera y M. Nieto Jiménez

mes epilépticos (SE) que se inician

en el preescolar y escolar son benig-
nos como expresion de la disfuncion de un
cerebro que ha alcanzado una excelente
organizacion cortico-subcortical y presenta
un claro predominio de los mecanismos de
inhibicion.

I a mayoria de las epilepsias y sindro-

EPIDEMIOLOGIA

La prevalencia de la epilepsia activa en
estas edades oscila entre 2.6 y 5.7%o de la
poblacidn. EI 17.2% de todas las epilepsias
se inician entre los 3 y 6 afios y el 17.7%
entre los 7 y 11 afios. Algunos SE solapan
su inicio con edades anteriores o posterio-
res.

ETIOLOGIA

En el preescolar y, sobre todo, escolar,
tiene lugar la eclosion de las epilepsias
determinadas geneticamente, o idiopati-
cas, algunas con defecto génico conocido
(epilepsias genéticas), con frecuencia
autolimitadas en su expresion. Con menos
frecuencia comienzan SE sintomaéticos en
relacién con factores lesionales varios -
encefalopatia hipdxico-isquémica, infec-
ciones SNC, enfermedades neurocutaneas,
displasias corticales, etc.- y, en los marge-
nes inferiores de esta etapa, SE aparente-
mente debidos a causas ocultas, o criptogé-
nicos.

82

DIAGNOSTICO

Se basa en el cumplimiento de los criterios
de definicidn, clinicos y EEG, establecidos.
La historia clinica minuciosa de la crisis,
de las circunstancias que le preceden y
siguen e historia personal y familiar previa,
y la presencia en el EEG intercritico, con
frecuencia positivo, de anomalias paroxis-
ticas, permite ubicar el paciente en un tipo
concreto de crisis (ICES, 1.981) vy, si es
posible, en un SE definido (ICE, 1.989).
La obtencion de un EEG critico es conclu-
yente por lo que, en caso de duda, hay que
realizar una monitorizacién video-EEG
hasta registrar una crisis. La identificacion
del SE es util para el diagnéstico pronosti-
co, investigacion etioldgica y tratamiento
adecuado. Los SE idiopaticos se presentan
en nifios con integridad neuropsiquica y
antecedentes familiares de convulsiones
febriles y/o epilepsia. Los SE sintomaticos
tienen antecedentes de agresion cerebral o
anomalias en neuroimagen. Los SE cripto-
génicos se acompafian de deterioro psico-
neurolégico. En los SE sintomaticos y crip-
togénicos es obligatoria una investigacion
etioldgica.

EPILEPSIAS Y SINDROMES
EPILEPTICOS DEL
PREESCOLAR

La mayoria solapan épocas anteriores o
posteriores. Los mas especificos son:



Sindrome de Lennox-Gastaut (SLG). SE
criptogénico o sintomatico a cualquier
anomalia cerebral severa; el 20% son
secundarios a un sindrome de West. Se ini-
cia entre 1 y 14 afios (X:2a4m), distin-
guiendose una forma precoz (<2a) y otra
tardia (2-14a). Se caracteriza por la triada:
a) crisis de "caida" breves aténicas (30-
55%) y/o tdnico-axiales (56-70%) y/o
mioclonicas (15%) y/o ausencias atipicas
(40-60%), asociandose a veces, sobre todo
en SLG sintomaticos, crisis tonico-cloni-
cas generalizadas y/o estados de mal gene-
ralizados no convulsivos y/o crisis parciales
complejas; b) retraso mental, no presente
en los SLG criptogénicos al comienzo de
las crisis, que afecta al 80-95% de los
pacientes; ¢) EEG intercritico con activi-
dad basal lenta y complejos punta-onda
lentos (CPOL) < 2 Hz, habitualmente
difusos y bilaterales con escasa reactividad
a la hiperventilacién (HPV) y estimula-
cion luminosa intermitente (ELI); en
suefio son muy caracteristicas las salvas de
ritmo reclutante a 10 Hz. En el EEG criti-
co las ausencias se expresan por CPOL, las
crisis ténicas por ritmos reclutantes y las
crisis atonicas o mioclono-atdnicas por
polipuntas-onda (PPO). El pronoéstico
habitualmente severo, es aun peor en los
SLG sintomaticos. El tratamiento es con
frecuencia decepcionante. Los farmacos
mas eficaces, con mayor porcentaje de res-
pondedores son el felbamato (FBM), limi-
tado su uso por los efectos adversos hemo-
téxicos, la lamotrigina (LTG), y el topira-
mato (TPM); entre los FAEs clasicos el
valproato (VPA) y clonazepan (CZP).

Epilepsia Mioclono-Astatica (EMA). Es
un SE criptogénico/sintomético, con limi-
tes nosoldgicos no bien establecidos, que
se inicia habitualmente entre los 2 y 5
afios, mas frecuente en varones, con ante-
cedentes personales de CF (30%) y fami-
liares de CF y/o epilepsia y desarrollo psi-
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comotor normal hasta el inicio de las cri-
sis. La clinica se inicia con crisis tonico-
clonicas generalizadas y posteriormente
aparecen crisis de 1 segundo de duracion,
miocl6nicas y/o astaticas o atbnicas, y/o
mioclono-astaticas, aisladas o en series;
meses mas tarde ausencias atipicas breves
y, en ocasiones, estados de mal generaliza-
dos no convulsivos. El EEG intercritico es
normal o con actividad a 4-7 Hz con blo-
queo sensorial, y respuesta fotoparoxistica:
el EEG critico presenta PO répida o PPO
en las crisis miocldnicas, en las crisis asta-
ticas y ausencias atipicas respectivamente
0 CPOL. La evolucidn varia desde el con-
trol critico temprano hasta la persistencia
de las crisis y deterioro psiquico. El farma-
co de eleccién es el VPA que habitual-
mente hay que asociara ESM o LTG o BZ.

EPILEPSIAS Y SINDROMES
EPILEPTICOS DEL ESCOLAR

Esta época esta caracterizada por la apari-
cion de las epilepsias idiopaticas, generali-
zadas y parciales, que predominan, y los SE
que cursan con CPO durante el suefio
lento. Otros SE presentes, son menos fre-
cuentes.

Epilepsias Generalizadas Idiopaticas.
Tienen en comln: a) estar determinadas
genéticamente; b) integridad psiconeuro-
l6gica; ¢) EEG con actividad basal normal
y CPO a 3 Hz; d) antecedentes familiares
frecuentes de CF y/o epilepsia. Consti-
tuyen un continuum neurobioldgico que se
inicia en el escolar con las epilepsias-
ausencias y se prolonga en la adolescencia
con las crisis tonico-clénicas genera-
lizadas (CTCG) de Gran Mal y la epi-
lepsia mioclonica juvenil. Los diferentes
SE se pueden presentar aislados o asocia-
dos.

* Epilepsia Ausencia Infantil (EAI). Se
inicia entre los 4 y 9 afios (X:6a) con pre-



dominio femenino y antecedentes familia-
res de CF o EGI frecuentes. La ausencia se
caracteriza por supresion brusca de la con-
ciencia con interrupcion del acto en curso
y retorno a la actividad anterior a los 8-15
segundos (ausencia tipica). A la afectacion
de la conciencia se asocian automatismos,
orales o gestuales, y/o fendmenos autond-
micos y/o discretos movimientos en la
ausencia compleja. Pluricotidianas, se des-
encadenan con facilidad por la hiperpnea
que realizada durante 3 minutos se con-
vierte en un excelente test clinico. El 40%
de los pacientes presentan en su evolucion
una CTCG. La ausencia se traduce en el
EEG por una descarga de CPO a 3 Hz difu-
sos, bilaterales y sincronos.

* Mioclonias palpebrales con ausencias
(MPA). Se inicia entre los 6 y 8 afios con
crisis de 3-6 seg, frecuentes, de sacudidas
de parpados con retrovulsion ocular y
moderada afectacion del nivel de concien-
cia. Con relativa frecuencia a las mioclo-
nias oculares se asocian mioclonias masi-
vas y ocasionalmente CTCG. El EEG cri-
tico muestra descargas de PPO a 3-5 Hz
inducida por el cierre de ojos en habita-
cion iluminada. Todos los pacientes mues-
tran fotosensibilidad.

* Mioclonias periorales con ausencias
(MPOA). Se inicia en el escolar o adoles-
cente con ausencias de 2-4 seg. con mio-
clonias ritmicas de musculatura perioral o,
a veces, masticatoria. En la evolucion apa-
recen CTCG que se preceden de ausencias
subnitrantes. EI EEG es similar al de la
MPA aungue no hay fotosensibilidad.

TRATAMIENTO DE LAS EGI.

El farmaco de eleccidn es el valproato sédi-
co (VPA) que consigue la remisién en el
80% de los pacientes. En el resto la asocia-
cion de VPA y ESM en la EAIl, y VPA y
LTG en la MPA y MPOA suele ser eficaz.
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Epilepsia Ausencias Mioclénicas (EAM).
Es un SE criptogénico, que se inicia entre
los 2'y 17 afios (X:7aém), con predominio
masculino, retraso mental previo en el
40% de los casos, y antecedentes familiares
de epilepsia en el 25%. Las crisis cursan
con afectacion variable de la conciencia y
sacudidas miocldnicas, bilaterales y ritmi-
cas de hombros, miembros superiores y
tronco y menor participacion de miembros
inferiores, masculos periorales y palpebra-
les. De 10 a 60 segundos de duracion, se
presentan en salvas preferentemente al
despertar. Sensibles a la hiperventilacion,
menos a la ELI. El 20% se asocia a CTCG
y/o ausencias tipicas. EI EEG critico mues-
tra CPO a 3 Hz difusos, bilaterales y sin-
cronos. El tratamiento mas eficaz es la aso-
ciacion de VPA con ESM o LTG.

EPILEPSIAS PARCIALES
IDIOPATICAS (EPI).

Tienen en comun: a) estar determinadas
genéticamente; b) integridad neuropsiqui-
ca; ¢) anomalias paroxisticas tipicas pro-
yectadas sobre la regién que da nombre al
SE; d) edad-dependiente, es decir autoli-
mitada a una etapa concreta de la madura-
cion; e) antecedentes familiares de CF y/o
epilepsia.

* Epilepsia parcial benigna con paroxis-
mos rolandicos (EPR). Se inicia entre los
3y 10 afios (X:6a8m) con maés frecuencia
en varones con historia previa de CF en el
15% y antecedentes familiares de CF y epi-
lepsia en el 10% y 25% respectivamente;
se ha encontrado un marcador génico en el
cromosoma 15. Cursa con crisis parciales
con semiologia motora y/o sensitiva, anar-
tria e hipersalivacion; las clonias pueden
extenderse a miembros superiores e incluso
generalizarse. De 1 a 3 minutos de dura-
cion se presentan habitualmente en la ulti-
ma hora del suefio o poco después de dor-



mirse, y con menos frecuencia en vigilia.
La frecuencia de las crisis es muy variable.
La expresividad clinica de la EPR se agota
al llegar a la pubertad. EI EEG muestra
paroxismos -P o0 PO- rolandicos muy carac-
teristicos.

Se han descrito, como variante de la EPR,
el Sindrome biopercular anterior que
cursa con clonias faciales, anartria, disfagia
e hipersalivacion, y la Epilepsia rolandica
autosémica dominante con dispraxia del
habla que cursa con crisis caracterizadas
por parestesias periorales y/o de la mano,
anartria, hipersalivacion y sintomas moto-
res de hemifacies y miembro superior, aso-
ciada a dispraxia del habla y alteraciones
cognitivas de gravedad creciente genera-
cionalmente.

* Epilepsia Parcial Benigna con
Paroxismos Occipitales (EPO). Se inicia
entre los 15 meses y 11 afios (X:7alm) en
nifios con CF previas (15%) y anteceden-
tes familiares de epilepsia y/o migrafia
(35% y 15%). Las crisis son parciales con
sintomas visuales y/o motores con cefaleas
postcritica severa en el 33% de los casos. El
EEG muestra paroxismos occipitales que se
bloquean con la apertura de ojos. Se ha
descrito una forma benigna nocturna de
comienzo mas temprano (X:5a) que pre-
senta crisis de nauseas, vomitos y desvia-
cion tonica oculo-facial.

* Epilepsia Parcial Benigna con
Semiologia Afectiva (EPT). Se inicia
entre los 2 y 10 afios en nifios con CF pre-
vias (20%) e historia familiar de epilepsia
(40%). Cursa con crisis de semiologia afec-
tiva de terror, y/o semiologia autonémica
y/o automatismos orales. De 1-2 minutos
de duracion son tanto diurnas como noc-
turnas. EI EEG muestra paroxismos parie-
to-temporales uni o bilaterales.

* Epilepsia con Potenciales Evocados
Gigantes Somato-sensoriales (EPEG).
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Los PE en region parasagital se provocan a
partir de los 2a6m, poco después aparecen
anomalias focales espntaneas en el EEG en
suefio y mas tarde en el EEG en vigilia. El
20% a los 6 afios presentan crisis parciales
simples motoras versivas, breves, preferen-
temente diurnas, que persisten durante 1 o
2 afos.

* Epilepsia Parcial Primaria con
Paroxismos Frontales. Se inicia entre los
4 y 8 afios con crisis caracterizadas por
obnubilacién, enrojecimiento facial y
adversion dculo-facial con giro. El EEG
muestra CPO sobre la region frontal con-
tralateral.

TRATAMIENTO
DE LAS EPI

No es siempre necesario pero, cuando las
recurrencias son frecuentes o se inicia en
edades relativamente tempranas, es acon-
sejable. Cualquier farmaco puede ser efec-
tivo. CBZ o LTG son las primeras opcio-
nes; la primera se evita si el EEG en suefio
incrementa sensiblemente los paroxismos.

Los SE descritos se resimen en la tabla I.

EPILEPSIAS PARCIALES
SINTOMATICAS

Son aquellas que reconocen antecedentes
personales de agresion cerebral o los afec-
tos presentan signos deficitarios neuroldgi-
cos y/o psiquicos, o anomalias en NI. La
semiologia clinica viene dada por las
estructuras cerebrales involucradas en la
descarga. Con tratamiento médico se con-
sigue el control criticoen el 60% de los
casos. El farmaco de eleccion es la CBZ. En
los casos que no responden se le asocia un
nuevo FAE -VGB o LTG o TPM o0 GBP o
TGB- incrementandose la supresion criti-
ca en el 2-7%. En los casos refractarios se



puede aconsejar estimulacion vagal o tra-
tamiento quirdrgico.

SINDROMES EPILEPTICOS CON
PUNTA-ONDA CONTINUA
DURANTE EL SUENO LENTO

Tres SE constituyen este grupo que tienen
en comdn: a) inicio habitual entre los 18
meses y 10 afios; b) crisis epilépticas de
diversa tipologia; c) sintomas psico-neuro-
I6gicos asociados; d) EEG con CPO conti-
nuos en el 80% del suefio lento; e) remi-
sion de la semiologia clinico-EEG antes de
la pubertad.

* Afasia Epiléptica Adquirida (Sindrome
de Landau-Kleffner). La afasia y las ano-
malias EEG estan presentes en todos los
casos; las crisis epilépticas en el 70%. La
afasia se instala entre los 3 y 7 afios, de
forma brusca o progresiva, inicialmente de
comprension se acompafia pronto de pér-
dida del lenguaje hablado; es el sintoma
que condiciona el futuro del nifio; se aso-
cia con frecuencia a trastornos conductua-
les severos. Las crisis epilépticas son habi-
tualmente crisis parciales simples, aunque
tambié n se observan CTCG y ausencias
atipicas; con frecuencia son nocturnas y su
evolucién es muy variable. EI EEG en vigi-
lia muestra paroxismos muy similares a los
de la EPR; en suefio se recogen PO conti-
nua durante el suefio lento.

* Epilepsia con punta-onda continua
durante el suefio lento (EPOCS). El 40%
de los pacientes tienen antecedentes per-
sonales de dafio cerebral previo a la epilep-
sia que se inicia a una edad media de 4.6a
con CTCG o unilaterales, con menos fre-
cuencia crisis parciales motoras, preferen-
temente nocturnas, y rara vez ausencias
mioclénicas. Se asocia frecuentemente
debilidad mental u otros trastornos psico-
I6gicos. En vigilia el EEG muestra anoma-
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lias paroxisticas en la regién central o cen-
tro-temporal. En suefio, se recogen POC
en el 85% del suefio lento.

* Epilepsia Parcial Benigna Atipica
(EPBA). Cursa con crisis parciales noctur-
nas y/o CTCG en suefio o vigilia y poste-
riormente ausencias breves y/o crisis mio-
clénicas masivas y/o crisis atonicas que
pueden originar caidas; se repiten con fre-
cuencia en periodos de varios dias separa-
dos entre si por intervalos libres de crisis de
semanas 0 meses. Durante la fase activa
existe una baja del rendimiento escolar. El
EEG en vigilia y suefio es muy similar a los
de la EPOCS. La EPBA se ha considerado
como una variante de la EPOCS.

TRATAMIENTO DE LOS SE
CON POCS DURANTE EL
SUENO LENTO.

El tratamiento trata de suprimir las crisis y
los CPOCS. El VPA y el CLB son los mas
eficaces sobre las crisis pero tienen menos
efectividad sobre las POCS; la eficacia de
laVGB Yy LTG estd aun por determinar. El
tratamiento hormonal -ACTH o corticoi-
des- es efectivo sobre la clinica y EEG
pero, con relativa frecuencia, una vez reti-
rado reaparecen los POC en el EEG en
suefio. Se aconseja apoyo logopédico,
pedagdgico y psicologico segun el tipo de
SE.

Informacion a los padres. Informar sobre
el SE que el nifio padece, respuesta al tra-
tamiento y evolucion. La exposicion de
estos datos alivia la ansiedad familiar y pre-
viene las actitudes negativas hacia el nifio.
En los SE idiopaticos se insistira en que el
nifio realice una vida normal. En los SE
criptogénicos/sintomaticos las espectativas
estan en funcion de la capacidad del nifio
y la repercusion sobre él de las crisis y su
tratamiento.
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