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urante la lactancia se inician un
Dgrupo de sindromes epilépticos

muy heterogéneos. El pronéstico es
diferente en cada sindrome y depende en
gran medida no del sindrome en si, sino
también de su etiologia. Aunque las con-
vulsiones febriles (CF) se les considera
como un sindrome epiléptico de inicio
durante la lactancia, se incluye en otra
parte de la obra.

SINDROME DE WEST (SW)
CONCEPTO

Es un sindrome incluido en la
Clasificacion de las Epilepsias y Sindromes
Epilépticos, como sindrome generalizado
criptogénico y/o sintomatico. Se caracteri-
za por la triada clasica: espasmos infantiles,
deterioro psicomotor y actividad hipsarrit-
mica en el EEG.

ETIOLOGIA

Afecta a 1 de cada 4-6.000 nifios. Existen
formas criptogénicas, sin una causa apa-
rente y formas sintomaticas, provocadas
por multiples causas, destacando la escle-
rosis tuberosa y la encefalopatia hipdxico-
isquémica perinatal.

CLINICA

Las crisis se inician entre los 3y 7 meses de
la vida, con un pico de incidencia a los 5
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meses, generalmente siempre por debajo
del afio de edad. Se caracteriza por:

Espasmos infantiles. Pueden ser en fle-
Xién o extensidn, simétricos o asimétricos,
y mixtos. A veces, las crisis tienen una
expresion minima (cabeceo o elevacién
de los 0jos). Se agrupan en racimos de
hasta 100 espasmaos, que se repiten muchas
veces al dia. Aparecen tanto en vigilia
como en suefio, pero con méas frecuencia
después del despertar, o en el adormeci-
miento.

Deterioro psicomotor. En las formas crip-
togénicas, existe previo al inicio de los
espasmos un periodo de normalidad neu-
ropsicologica, seguido de una detencion de
la maduraciéon y poco después deterioro.
En los casos sintomaticos, como existe un
retraso previo, el deterioro es mas dificil de
evaluar.

EXAMENES
COMPLEMENTARIOS

El EEG de vigilia es muy caracteristico, pre-
sentando un patrén hipsarritmico definido
por una mezcla anérquica de ondas lentas,
entre 1-7 Hz de gran amplitud (mas de 200
mv), ondas de perfil escarpado y de puntas
(figura 1). Durante el suefio no REM, la
hipsarritmia puede fraccionarse (figura 2).
Durante el espasmo se suele observar o bien
una atenuacién paroxistica del voltaje o
una desincronizacion (figura 3).
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Figura 1. EEG de vigilia. Trazado hipsarritmico.

Para el diagnostico etiolégico se precisan
otras pruebas diagnosticas tales como estu-
dios metabdlicos, neuroimagen, examenes
inmunoldgicos, etc.

DIAGNOSTICO Y
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico se realiza mediante la triada
clasica de espasmos infantiles, deterioro
psicomotor y EEG hipsarritmico. Existen
casos atipicos de comienzo mas precoz,
como ocurre a nifias con sindrome de
Aicardi (agenesia del cuerpo calloso y
lagunas retinianas). Otros casos pueden no
presentar la triada sintomatica completa.

Al inicio, los espasmos infantiles se pue-
den confundir con anomalias funcionales,
tales como célicos abdominales y sobresal-
tos, pero la anormalidad del EEG descarta
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la posibilidad. También se puede confundir
con las mioclonias benignas de la lactan-
cia, que se caracteriza por crisis muy pare-
cidas, pero los pacientes no presentan
deterioro y el EEG es normal en vigilia y
suefio. La encefalopatia mioclédnica precoz
tiene su inicio antes de los 3 meses con
espasmos tdnicos y el EEG se caracteriza
por un trazado tipo "burst suppression”.

TRATAMIENTO

El tratamiento de eleccion es la vigabatrina
(VGB) a dosis de 80-200 mg/k/d en dos
dosis. Si no se controlan los espasmos, se
puede ensayar al valproato (VPA) a dosis
altas (50-200 mg/k/d). Las benzodiazepinas
(BDZs) pueden ser ttiles. EI ACTH sintéti-
co (tetracoxactido) se utiliza a dosis media
de 0.3-0.5 mg/d, por via intramuscular.
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Figura 2. EEG durante el suefio no REM. Fraccionamiento de la hipsarritmia.

EVOLUCION

Desde la introduccién de la VGB el pro-
néstico ha cambiado. En el 6-24% de los
casos se produce la muerte en el curso del
tratamiento con ACTH. EI control de las
crisis se produce entre el 59 y 85%. La
curacion completa con un desarrollo psico-
motor normal, solo se observa en algunos
casos criptogénicos.

EPILEPSIA MIOCLONICA
BENIGNA DEL LACTANTE
(EMBL)

CONCEPTO

Es un sindrome incluido dentro de la
Clasificacion de las Epilepsias y Sindromes
Epilépticos, como un sindrome generaliza-

do idiopatico. Se caracteriza por mioclo-
nias como Unico tipo de crisis.

ETIOLOGIA

Las CF previas son frecuentes y existen
antecedentes familiares de epilepsia.

CLINICA

Es un sindrome poco frecuente, represen-
tando el 7% de las epilepsias miocl6nicas y
el 2% de las epilepsias por debajo de los 3
afos. Las crisis se inician entre los 6 meses
y los 3 afios de la vida. Existe un solo tipo
de crisis: las mioclonias, que son axiales 0
axorrizomiélicas, de corta duracion y muy
frecuentes. Las mioclonias pueden provo-
car la caida al suelo del nifio, y/o proyectar
los objetos de las manos. Puede acompa-
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Figura 3. EEG de vigilia. Desincronizacion del trazado durante un espasmo infantil.

farse de una elevacion de los globos ocula- co. El trazado intercritico de vigilia es nor-
res (sursum vergens). mal. Las mioclonias se correlacionan con

paroxismos de punta-polipunta-onda

EXPLORACIONES generalizadas. Durante las primeras fases

COMPLEMENTARIAS

de suefio aparecen brotes generalizados de
punta-onda o polipunta-onda répidas

El EEG es fundamental para el diagndsti- (figura 4). La TC craneal es normal.
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Figura 4. EEG durante el suefio (fase I1). Paroxismos de puntas y polipunta-onda generalizados.

DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTI-
CO DIFERENCIAL

Un nifio pequefio que ha tenido CF duran-
te la lactancia, que comienza con mioclo-
nias axiales como Unico tipo de crisis, con
EEG de vigilia normal y EEG de suefio con
paroxismos generalizados de punta-poli-
punta-onda, es muy probable que tenga
una EMBL. Existe una forma refleja, en la
que las crisis se desencadenan por estimu-
los tactiles y/o acusticos.

Se debe diferenciar de otras formas de epi-
lepsia, tales como la epilepsia miocldnica
criptogénica o la epilepsia mioclonico-até-
nica.

TRATAMIENTO

El VPA es el farmaco antiepiléptico (FAE)
de primera eleccion. El fenobarbital (PB) y
las BZDs, pueden empeorar el proceso.
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EVOLUCION

El examen clinico y la maduracion neu-
ropsiquica son normales. El control de las
crisis es facil con los FAEs adecuados. En
algunos casos, durante la pubertad pueden
aparecer crisis ténico-cldnicas generaliza-
das, anomalias de la conducta, y dificulta-
des escolares. Cuando se tarda en instaurar
el tratamiento, puede aparecer retraso
intelectual y trastorno de la personalidad.
Las anomalias EEG desaparecen con la
mejoria clinica, pero a veces pueden per-
sistir anomalias de punta-onda generaliza-
das durante afos.

EPILEPSIA MIOCLONICA
SEVERA DEL LACTANTE
(EMSL)

CONCEPTO

La EMSL es un sindrome incluido en la
Clasificacién de las Epilepsias y Sindromes




epilépticos, dentro de las formas indeter-
minadas. Presenta crisis focales y generali-
zadas.

ETIOLOGIA

Existen antecedentes familiares de epilep-
sia y convulsiones febriles en el 20-25% de
los casos. Hay un discreto predominio de
nifios sobre nifas.

CLINICA

Las crisis se inician antes de los 6 meses,
con convulsiones febriles. Aunque la
mayoria de las crisis se desencadenan por
la fiebre, se intercalan con crisis afebriles.
Las crisis son clonicas hemi o generaliza-
das, siendo su duracion variable y con fre-
cuencia presentan estados de mal. Las cri-
sis se repiten de forma muy frecuente.

A partir del segundo o tercer afio de vida,
aparecen las mioclonias que son muy fre-
cuentes, y se pueden preceder de una crisis
ténico-clonica generalizada. Las mioclo-
nias son de intensidad variable: desde una
sacudida inapreciable a una mioclonia
masiva con caida al suelo. A veces las mio-
clonias aparecen de forma muy precoz,
antes del afio. Las crisis parciales comple-
jas aparecen a los 3 afios de la vida, con 6
sin generalizacion secundaria. Coinci-
diendo con el inicio de las mioclonias, se
produce una deterioro de la maduracién
neuropsicoldgica, con signos de disfuncién
cerebelosa y afectacion piramidal.

EXPLORACIONES
COMPLEMENTARIAS

El EEG al principio es normal.
Coincidiendo con las mioclonias, se obser-
van descargas de punta-polipunta-onda
generalizadas, de corta duracion (figura 5).
Posteriormente aparecen anomalias foca-
les y multifocales. Existe fotosensibilidad
(figura 6) y la fotoestimulacion puede des-
encadenar las crisis. La neuroimagen es
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normal, al igual que las determinaciones
metabdlicas.

DIAGNOSTICO Y
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Las CF de inicio precoz, muy frecuentes e
intercaladas con crisis afebriles, y estado de
mal hipertérmico, son los sintomas funda-
mentales para la sospecha diagndstica.
Durante la evolucion la aparicién de mio-
clonias, el deterioro de la maduracion y las
anomalias del EEG certifican el diagnosti-
co.

Al inicio, este proceso se puede confundir
con las CF complicadas. Después se debe
diferenciar del resto de las epilepsias mio-
clénicas.

TRATAMIENTO

Es una forma de epilepsia refractaria a todo
tipo de tratamiento. EI VPA 'y PB, a veces
disminuyen la frecuencia de las CF. El clo-
nazepan (CZP) puede mejorar las mioclo-
nias. Parece que el topiramato (TPM)
puede ser efectivo. Las gammaglobulinas
intravenosas han dado buen resultado.

EVOLUCION

El prondstico es siempre desfavorable. Las
mioclonias se pueden controlar con los
FAES. Las crisis parciales con o sin genera-
lizacion, permanecen durante mucho
tiempo. Los pacientes presentan retraso
mental y alteraciones conductuales con
hiperactividad y signos psicoticos.

EPILEPSIA PARCIAL
BENIGNA DE LA
LACTANCIA (EPBL)

CONCEPTO

Es un sindrome epiléptico no contemplado
por la Clasificacion de las Epilepsias y
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Figura 5. EEG de vigilia. Actividad de base lentificada. Paroximos generalizados de puntas y polipunta-
onda generalizados, que descargan frecuentemente.
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Figura 6. EEG de vigilia. Respuesta fotoparoxistica provocada por la estimulacién luminosa intermitente.
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Sindromes Epilépticos. Presenta crisis par-
ciales complejas de inicio durante la lac-
tancia.

ETIOLOGIA

No existe predominio de sexo. Existen
antecedentes familiares de convulsiones
febriles o de epilepsia parcial benigna, en
el 40% de los casos.

CLINICA

Las crisis se inician entre los 3 y 20 meses,
de forma arracimada (1-10 crisis/dia,
durante 2-3dias). Son crisis parciales com-
plejas de corta duracion (1-4 m), con ver-
sion oculocefélica hacia un lado, clonias
hemifaciales e hipertonia de miembros.

EXPLORACIONES
COMPLEMENTARIAS

El EEG interictal suele ser normal (figura
7). Durante la crisis se observan descargas

focales de ritmo reclutante de bajo voltaje,
en areas centro-occipitales uni o bilateral,
que difunde a todo el hemisferio, presen-
tando una amplitud creciente. La explora-
cién por imagen es siempre normal.

DIAGNOSTICO Y
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La aparicion de crisis parciales complejas
durante la lactancia, sin afectacion de la
maduracién y EEG normal, nos ponen en
la pista del diagnostico.

La EPBL se debe diferenciar de otras for-
mas de epilepsia parcial criptogénicay sin-
tomatica de inicio durante la lactancia.

TRATAMIENTO

Las crisis se controlan bien con farmacos
antiepilépticos, sobre todo con carbamaze-
pina (CBZ)
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Figura 7. EEG de vigilia. Actividad de base normal. Ausencia de paroxismos.
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EVOLUCION

La evolucion es favorable, manteniéndose
un estado neuropsicoldgico normal.

SINDROME HEMIPLEJIA-
HEMICONVULSION-
EPILEPSIA (SHHE)

CONCEPTO

Es un sindrome no incluido en la
Clasificacion de las Epilepsias y Sindromes
Epilépticos, que comienza durante la lac-
tancia con crisis que con frecuencia se
comportan como un estado de mal epilép-
tico, y que deja como secuela una hemiple-
jia transitoria o0 permanente y una epilep-
sia.

ETIOLOGIA

Las causas mas frecuentes son las infeccio-
nes generales y cerebrales, el sindrome de
Sturge-Weber y la hemiplejia congénita.
Son frecuentes los antecedentes familiares
de convulsiones febriles.

CLINICA

Las crisis de inician entre los 5 meses y 2
afos, y es muy raro su inicio después de los
4 afios. La crisis comienza con una desvia-
cion tdnica de la cabeza y de los ojos hacia
un lado, seguida de clonias hemifaciales
que se propagan al hemicuerpo ipsilateral.
La conciencia se pierde de forma gradual o
bruscamente. Las clonias pueden variar en
amplitud, frecuencia y topografia; pueden
iniciarse en la cara y persistir en el brazo
y/o en la pierna, siguiendo a veces una
marcha jacksoniana; también pueden
ceder en un lado y aparecer en el lado con-
trario (crisis alternantes), e incluso genera-
lizarse. La crisis termina con el paciente en
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coma postictal, hemiparesia ipsilateral y
desviacion oculocefélica contralateral a la
crisis. Es muy frecuente el estado de mal
epiléptico.

EXPLORACIONES
COMPLEMENTARIAS

El EEG intercritico presenta una depresién
de la amplitud o una lentificacion de la
actividad de base del hemisferio contrala-
teral, con anomalias paroxisticas focales
y/o multifocales, afectado sobre todo al
I6bulo temporal (figura 8). En el EEG pos-
teritico suele existir una asimetria de la
actividad de base, que puede persistir
durante dias.

DIAGNOSTICO Y
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico se realiza por la clinicay los
hallazgos en el EEG. Se debe diferenciar
del sindrome hemiplejia-hemiconvulsion
que aparece en el curso de las CF, que es de
mejor pronostico.

TRATAMIENTO

En la fase aguda, el tratamiento de elec-
cion es el diazepam y/o fenitoina por via
I.v., para abortar las crisis. El tratamiento
cronico es igual que el de cualquier epilep-
sia parcial. Los FAEs de eleccion son el PB,
VPA o0 CBZ. En casos resistentes se pueden
emplear los nuevos FAES.

EVOLUCION

Cuando el SHHE esta completo, la crisis se
sigue de una hemiparesia transitoria. Al
principio es flacida, pero posteriormente
puede ser espastica. La duracion minima
de la hemiparesia es de una semana, a dife-
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Figura 8. EEG de vigilia. Paroxismos focales de punta-onda, que descargan sobre el hemisferio derecho, de

predominio en la region temporal.

rencia de la paréalisis de Todd de las CF, que
dura menos (sindrome hemiparesia-hemi-
convulsién). En algunos casos, la hemiare-
sia no es permanente y desaparece en un
plazo de 1 a 12 meses, pero puede quedar
una hiperreflexia tendinosa. La hemipare-
sia predomina en el brazo, y afecta siempre
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a la cara, a diferencia de la hemiparesia
congenita. Las crisis epilépticas se inician
en el 75% de los casos, después de un
periodo asintomatico de 1-2 afios y gene-
ralmente antes de los 3 afios de la vida.

El prondstico puede ser grave, debido al
dificil control de las crisis. En estos casos,



las crisis aparecen en racimos, con perio-
dos asintomaticos mas o menos prolonga-
do. Cuando los pacientes presentan mas de
un tipo de crisis, el prondstico es mas seve-
ro. En el 80% de los casos existe retraso
mental.
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