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l. Introduccion

La epilepsia es uno de los trastornos neuroldgicos més frecuentes que ocurren durante
la etapa infantil. Puede aparecer como consecuencia de un largo espectro de trastornos
del SNC como, por ejemplo, infeccion cerebral, toxicos, trastornos metabolicos,
malformaciones genéticas o el dafio cerebral adquirido. Implica la presencia de crisis
epilépticas (tanto focales como generalizadas).

Aunque la mayoria de los casos de epilepsia en edad escolar son benignas y tiene un
buen prondstico, la carga estimagtizante que suele tener la epilepsia influye
negativamente en el nifio, provocando un impacto negativo social y psicoldgico en su
proceso de escolarizacion. En este capitulo, se revisaran los principales sindromes
epilépticos, asi como la presencia de determinados sindromes en tres periodos de edad.

I1. Objetivos
- Conocer las caracteristicas fundamentales de la Epilepsia infantil.

- Conocer los sindromes epilépticos mas frecuentes en esta etapa de desarrollo.

I11. Contenidos especificos del tema

1. Epilepsia y periodo neonatal (nacimiento hasta los 2 meses).
2. Epilepsia de inicio en la infancia (2 meses a 12 meses).

3. Epilepsia de inicio en la nifiez (a partir del afio a 12 afios).

3.1. (Qué es la epilepsia?

La epilepsia es un trastorno neuroldgico de caracter cronico, cuya manifestacion cli-
nica son las crisis epilépticas. Segun la liga internacional contra la epilepsia (ILAE),
la epilepsia se clasifica, por un lado, diferenciando las crisis epilépticas y, por otro,
categorizando los tipos de epilepsia y sindromes epilépticos (ILAE, 2017).

La epilepsia puede afectar a personas de todas las edades, aunque existe una mayor
incidencia (mayor namero de casos) entre los primeros afios de vida y en la tercera
edad.

Este trastorno se podria definir por la presencia de, al menos dos crisis epilépticas no
provocadas (sin estimulo que lo provoque) o reflejas (inducidas por un estimulo: lu-
minico, auditivo, tactil, etc.) que suceden separadamente en diferentes dias. (ILAE,
2014., Caraballo, 2019).
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Las crisis epilépticas son la descarga transitoria anormal de neuronas de caracter
sincronico en la corteza cerebral que produce un efecto claro observable por la persona
que lo experimenta o por un observador (Fisher y cols., 2017).

Las crisis epilépticas (Figura 1) se clasifican de acuerdo con el inicio de la descarga
anormal que les dio origen, por lo tanto, existen dos tipos:
1. Focales: crisis epilépticas que se originan en una zona localizada de la corteza
cerebral (lo que se conoce como foco epiléptico).
a. Son crisis con manifestaciones motoras, sensoriales o psicomotoras de
que dependen de la localizacion de este foco.
b. No producen inicialmente pérdida de conocimiento.
2. Generalizadas: Afectan simultdneamente y desde el comienzo, a toda la corteza
cerebral.
a. Provocan pérdida de conciencia desde el comienzo de la crisis.
b. Las crisis generalizadas més habituales son las crisis tonico-cldnicas.

Dentro de las crisis generalizadas, existen dos tipos de crisis que ocurren dentro de la
infancia y la adolescencia. En la crisis tipo gran mal, el nifio pierde sibitamente la
conciencia y puede que caiga al suelo. Esta pérdida de conciencia es seguida poco
segundos despueés por la contraccion generalizada de todos los musculos (fase tonica)
a los que les suceden sacudidas de todo el cuerpo (fase clénica). Existe relajacion de
esfinteres y frecuentemente se muerde la lengua. La caia que provoca la convulsion
puede provocar traumatismos u otras lesiones. Después de la convulsion el nifio queda
dormido, desorientado o somnoliento.

Por otro lado, la crisis tipo pequefio mal se manifiesta por la presencia de crisis
generalizadas, aunque no hay convulsiones y existe una breve pérdida de la conciencia
(Caraballo, 2019).

Por altimo, los sindromes epilépticos, hacen referencia a la asociacion de un tipo o
varios tipos de crisis mostrando alteraciones electroencefalograficas (EEG)
interictales (durante la crisis) o ictales (la propia crisis epiléptica) que compromete el
correcto funcionamiento del sistema nervioso central (SNC).

Las formas mas comunes de estos sindromes son edad-dependientes o autolimitados,
particularmente en nifios en edad escolar, lo que significa que estas crisis epilépticas
remitiran o desapareceran definitivamente con la maduracion del cerebro. Ademas,
responden muy bien al tratamiento con farmacos antiepilépticos.

3.2. Clasificacién de las epilepsias y los sindromes epilépticos en funcion de la edad.

La clasificacion que propone la ILAE, (Figura 1) se crea para responder a la catego-
rizacion de la epilepsia en un contexto clinico, siendo necesaria para el diagnéstico,
la clasificacion en tres niveles. Por lo tanto, como iremos viendo a lo largo de este
capitulo, hay que diferenciar entre el tipo de crisis epiléptica, el sindrome epiléptico
y el tipo de epilepsia (ILAE, 2017).

| CISI0ND)
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Tipos de crisis

Inicio focal Inicio generalizado Inicio desconocido

MOTOR ‘ NO MOTOR sin clasificar

COMORBILIDADES TIPOS DE EPILEPSIA ETIOLOGIA

FOCALES GENERALIZADAS COMBINADAS (GY F) DESCONOCIDAS

ETIOLOGIA: estructural, genética, infeccigsa, metabdlica, inmune, desconocida

Sindrome de West, Sindrome Lennox-Gastaut- Epilepsia miocldnica infantil.

Figura 1. Clasificacion de los tipos de crisis, basado en ILAE, 2017.

El primer abordaje diagnostico, una vez que se ha identificado el tipo crisis (figura 1)
es clasificar el tipo de epilepsia que formara parte de un sindrome epiléptico. Teniendo
en cuenta la clasificacion que hace la ILAE (2017) el sindrome epiléptico (conjunto
de sintomas y signos que definen un trastorno epiléptico) se clasifica en cuatro tipos
de epilepsia que son:
Epilepsia focal (inicio motor o inicio no motor)
Epilepsia generalizada
Epilepsia focal o generalizada (combinada)
Desconocida, no se sabe si su origen es focal o generalizado.

a. Sintomatica o probablemente sintomatica

NS

Con respecto a la epilepsia focal, (Figura 2) se asocia con la descarga anormal
neuronal en un area especifica del cerebro y pueden incluir alteraciones en el
comportamiento, similares a las funciones de la regién donde se originan. Las
convulsiones focales pueden ser con inicio motor o con inicio no motor. Los sintomas
con inicio motor involucran la musculatura, contracciones musculares, automatismos,
espasmos, movimientos. En cambio, las convulsiones con inicio no motor van a
implicar la presencia de deteccion del comportamiento, cognitivo, emocional,
sensorial (Salinas et al, 2018).

Con respecto a las convulsiones generalizadas, resultan en pérdida de conciencia, pero
sin caracteristicas sensoriales o de comportamiento méas especificas (Salinas et al,
2018).

Las crisis de causa desconocida son aquellas convulsiones que no pueden ser
clasificadas por falta de informacion o no pueden entrar en una determinada categoria l
diagndstica. Denominada también sintomatica o probablemente sintomatica. m
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Tipo de epilepsia Caracteristicas Signos/sintomas
Crisis que se producen a una zona Involucra la musculatura de alguna
especifica de uno de los dos forma, el evento podria ser el
hemisferios cerebrales. aumento o disminucion de la

Epilepsia focal motora contraccién muscular que genera

el movimiento. No pérdida de

conciencia
Epilepsia focal no motora Crisis que se producen a una zona Presencia de deteccién del
especifica de uno de los dos comportamiento, cognitivo,
hemisferios cerebrales. emocional, sensorial. No pérdida
de conciencia
Epilepsia generalizada Crisis cuyos rasgos semioldgicos  Crisis tdnica-cldnicas. Pérdida de
indican que su inicio compromete  conciencia
ambos hemisferios corticales.
Epilepsia focal o Crisis generalizadas como focales  Crisis tanto generalizadas como
generalizada focales.
(combinada)
Crisis que no pueden ser Se desconoce el inicio de las crisis
clasificadas por falta de y la persona tiene un tipo de
. . . informacion o no entran en una epilepsia desconocida
Epilepsia desconocida determinada categoria
diagndstica.

Figura 2. Tipos de epilepsia. Basado en Palacios et al, 2016; ILAE, 2019

3.3. Desarrollo evolutivo de la epilepsia

La maduracion cerebral es un proceso que conlleva innumerables transformaciones,
producidas desde la concepcion, durante toda la gestacion y con posterioridad, hasta
alcanzar la madurez, llegando a tener un cerebro adulto. Si el cerebro del nifio se
expresa en cada edad en relacién con el grado de maduracion alcanzado, con unos
patrones de conducta dados, ante cualquier trastorno funcional o estructural que
aparezca, Su comportamiento se expresard también de manera diferente.
(Etchepareborda, 1999).

Numerosos estudios demuestran que el cerebro del recién nacido posee multiples
diferencias en funcién, composicion celular y conectividad en comparacion con el
cerebro en la edad infantil o en la del adulto (Fons-Estupifia, 2018).

Unido a esto, la presencia de anomalias cerebrales congénitas, los errores innatos del
metabolismo y los trastornos genéticos pueden determinar la presencia de crisis
recurrentes durante el periodo neonatal (Caraballo, 2019).

Dentro de la clasificacién por edad de la epilepsia y siguiendo la clasificacion de
Browne (2009) en el periodo neonato-infantil, destacamos:

1. Epilepsiay periodo neonatal (hacimiento hasta los 2 meses)
2. Epilepsias de inicio en la infancia (2 meses a 12 meses)
3. Epilepsias de inicio en la nifiez (a partir del afio a 12 afios)

C)@(D)
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3.3.1 Epilepsia y periodo neonatal

El periodo neonatal resulta especialmente vulnerable para el desarrollo de
convulsiones a causa de la combinacion de factores especificos en un SNC en
desarrollo. Los neonatos tienen un cerebro altamente excitable por lo que la
expresividad clinica de una crisis en este grupo de edad es de tipo focal por descargas
neuronales de origen erratico en uno u otro hemisferio. (Etchepareborda, 1999.,
Browne et al, 2009., Fons-Estupifia, 2018).

En esta etapa del neurodesarrollo, el cerebro se manifiesta por presentar una
continuidad bioeléctrica, sinergia interhemisférica, diferenciacion vigilia-suefio y
reactividad a los estimulos externos en el suefio.

La mayor susceptibilidad del cerebro del recién nacido presenta las siguientes
caracteristicas:

1. Madurez anatomica: La presencia de crisis epilépticas se debe por una mala
estratificacion de la corteza cerebral, escaso desarrollo de las dendritas, inmadurez
de las vias comisurales y de las vias cortico-subcorticales.

2. Excitacion aumentada: Aparecen abundantes sinapsis glutaminérgicas, con
abundantes receptores del neurotransmisor glutamato en el hipocampo y con una
proporcion determinada de receptores que sabemos estan implicados en los
fendmenos de plasticidad cerebral.

Los neonatos suelen mostrar conductas repetitivas y estereotipadas que pueden
confundirse con una crisis epiléptica. Estas conductas pueden ser desde la succion
repetida o a la realizacion de otros movimientos orobucolinguales, adopcion de
posturas anormales, movimientos de pedaleo o de remo con los brazos, parpadeo,
nistagmo o apnea. Sin embargo, es importante destacar que, si estas conductas se
observan desde un registro de la actividad EEG, no se asocian generalmente a una
actividad que pudiera indicar un fendmeno epileptiforme (Browne, 2009).

La presencia de crisis epilépticas en esta etapa del neurodesarrollo constituye una
alteracion de la funcién neuroldgica que puede ser motora, conductual, autonémica
(alteracion del sistema nervioso auténomo) o una combinacion de las tres (Fons-
Estupifia, 2018). Las crisis neonatales se clasifican en clonicas, tonicas y mioclonicas.

Las crisis clonicas consisten en sacudidas ritmicas de grupos musculares y pueden
seguir un patron tanto focal como multifocal. En las crisis clonicas multifocales, los
movimientos pueden oscilar de una parte del cuerpo a la otra. Aungue pueden verse
crisis focales asociadas a lesiones cerebrales localizadas, (véase los ACV neonatales),
también pueden observarse en trastornos que afectan al cerebro de forma difusa, como
son la asfixia, la hemorragia subaracnoidea, la hipoglucemia y las infecciones.
(Brown, 2009).

Por otro lado, las crisis tonicas, el neonato adopta posturas asimétricas del tronco o
se produce una desviacion de los ojos hacia un lado.

Con respecto a las crisis miocldnicas, son crisis muy parecidas que afectan a los nifios
mas mayores y consisten en sacudidas rapidas de los musculos. Esas crisis se
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manifiestan en forma de sacudidas bilaterales, aunque ocasionalmente puede aparecer
un mioclono unilateral o focal.

Las causas mas frecuentes de las convulsiones neonatales son la encefalopatia
hipoxico-isquémica, ACV isquémicos y hemorragicos, seguido de las infecciones del
SNC malformaciones congénitas del metabolismo y sindromes epilépticos de origen
genético. Durante los primeros meses y posteriores afios de vida, el lactante tiene un
alto riesgo de crisis, debido en parte a la gran excitabilidad cortical y la escasa
maduracién de los mecanismos inhibitorios. Y a causa del nacimiento, el lactante se
encuentra en situacion de riesgo ante una serie de agresiones, tales como
traumatismos, problemas hipoxicos-isquémicos, hemorragias intracraneales e
infecciones.

La presencia de crisis epilépticas puede indicar la existencia de un trastorno del SNC
y su reconocimiento puede ser relevante para su abordaje posterior. Las crisis suelen
siguen siendo un factor prondstico significativo de un desenlace neuroldgico
desfavorable.

Los sindromes epilépticos neonatales, asi como sus caracteristicas electroclinicas,
son:

1. Convulsiones neonatales benignas (convulsiones del quinto dia)
2. Epilepsia neonatal benigna familiar (ENBF)

3. Encefalopatia epiléptica infantil precoz o sindrome de Ohtahara.
4. Encefalopatia epiléptica mioclonica precoz (EMP).

Con respecto a las convulsiones neonatales benignas, denominadas también
convulsiones del quinto dia, en ellas, se observan movimientos clénicos unilaterales,
bilaterales de las extremidades y la cara que duran minutos, pudiendo aparecer la
apnea. Las convulsiones desaparecen espontaneamente en la mayoria de los casos y
la evolucion es favorable (Fons-Estupifia, 2018).

La epilepsia neonatal benigna familiar, engloba a un grupo de sindromes epilépticos
benignos que comienzan en el segundo o tercer dia de vida (en recién nacidos a
término) que se definen por la presencia de crisis ténicas (incremento en la
contraccion muscular durante segundos 0 minutos) con sintomas autonémicos
(sudoracidn, palpitaciones, etc).

Es posible encontrar antecedentes familiares de convulsiones neonatales. Las
convulsiones se inician con una fase tonica inicial (simétrica o asimétrica) asociada a
apnea/ cianosis, seguida de movimientos clonicos, unilaterales o bilaterales,
simétricos o no.

La semiologia (estudio de los sintomas) también puede constituir en “mirada fija”
con detencidn de la actividad asociada a fendmenos autonémicos u oculofaciales. Las
convulsiones son breves y muy frecuentes (hasta 30 episodios al dia). La remision de
las crisis ocurre alrededor de los 4 a 6 meses de edad. EIl neurodesarrollo suele ser
normal y algunos de estos nifios, pueden presentar crisis febriles o afebriles en la
infancia después de un periodo sin convulsiones (Fons-Estupifia, 2018).

| CISI0ND)
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La encefalopatia epiléptica infantil temprana (Sindrome de Ohtahara) sindrome
epiléptico poco comun que tiene un pronéstico desfavorable. El inicio de las
convulsiones puede ocurrir en el periodo fetal o después del nacimiento. El tipo de
crisis al igual que en la epilepsia neonatal benigna, son las crisis tonicas, simétricas
0 asimétricas, aungue también pueden aparecer crisis focales motoras
aproximadamente en un 30% de estos lactantes.

Entre las causas mas frecuentes destacar, las malformaciones en el desarrollo cortical,
alteraciones genéticas relacionadas con las canalopatias y las sinaptopatias. La
evolucion a espasmos infantiles o epilepsia multifocal es muy frecuente. (Fons-
Estupifia, 2018).

Con respecto a la encefalopatia miocldnica precoz, sindrome similar al de Ohtahara,
pero diferenciando el tipo de crisis que predominantemente son mioclonias La
frecuencia de las crisis puede ser variable, pero es habitualmente continua. El inicio
de las crisis suele ser precoz, en las primeras horas o dias de vida y en algunos casos
intraGtero. Las crisis son clonicas focales o sutiles y le puede seguir la mioclonia.
(Fons-Estupifia, 2018).

3.3.2 Epilepsia en la lactancia y primera infancia (2 meses a 12 meses)

Los grupos de sindromes epilépticos y los especificos que se inician entre los 2 a 12
meses, se encuentran las epilepsias focales sintomaticas y probablemente
sintométicas, de las cuales estan los sindromes epilépticos temporales mesiales,
laterales, frontales, parietales y occipitales). (Browne et al, 2009).

En cuanto a las epilepsias generalizadas/ sintomaticas, destacar el sindrome de West
y las crisis tonicas y las crisis aténicas.

Con respecto a las epilepsias generalizadas idiopéticas y sintomaticas, son tres tipos
de epilepsia; la epilepsia benigna de la nifiez con puntas centrotemporales, la epilepsia
benigna de la nifiez de inicio temprano (con sintomas vegetativos) y la epilepsia
occipital de la nifiez de inicio tardio (con sintomas visuales).

Cuando hacemos referencia a las crisis sintomaticas o probablemente sintomaticas,
éstas, se relacionan con la presencia de lesion estructural.

Y, por ultimo, con respecto a las crisis que no conllevan necesariamente un
diagnostico de epilepsia, son las crisis febriles.

Dentro de las epilepsias focales y probablemente sintomaticas, pueden aparecer a
cualquier edad. En ellas se producen tres tipos de crisis:

1. Crisis focales simples
2. Crisis focales complejas (psicomotoras, del I6bulo temporal)
3. Crisis tonico-clonicas (gran mal)

Esta clasificacion se organiza en cinco sindromes donde la semiologia de la crisis dara
respuesta a la localizacion de la zona epileptogénica. Por ejemplo, si el foco epiléptico
se sitla en el l6bulo temporal, puede aparecer alucinaciones gustativas, vértigo e
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ilusiones auditivas, etc, en el I16bulo occipital, los sintomas son visuales, en el [6bulo
frontal, presencia de movimientos estereotipados, automatismos complejos, etc. En
cambio, si la localizacion es parietal, los sintomas son quemazén en hemicuerpo
contralateral, movimientos involuntarios del mismo en forma de flexo-extension.

Una especial mencion dentro de esta categoria de sindromes epilépticos focales en la
que se encuentra el sindrome de hemiconvulsion-hemiplejia que constituye una
forma rara de epilepsia que ocurre durante los primeros dos afios de vida. Se compone
de una crisis clénica unilateral repentina y prolongada a la que le sigue una
hemiparesia unilateral (pérdida de sensibilidad en el lado contralateral de aparicién
de la crisis) (Browne, 2009).

En cuanto a las epilepsias generalizadas/ sintométicas, existen cuatro tipos de
epilepsias (Sindrome de West, crisis tonicas, crisis atonicas y Sindrome de Dravet)

Con respecto al sindrome de West, es tipo de epilepsia aparece en los nifios durante el
primer afio de vida, siendo el pico de edad de aparicion entre los 4 y 6 meses.
Caracterizado por la presencia de una triada de sintomas que consisten en espasmos
infantiles (EI), discapacidad intelectual y un EEG caracteristico denominado
hipsarritmico. Estas alteraciones electroencefalograficas, caracteristicas de este
sindrome provocan una detencidn del proceso madurativo neuroldgico del nifio al
inicio de las manifestaciones criticas (durante la crisis) y es comdn encontrar su inicio
focal, edad-dependiente, siendo excepcional su aparicion después del afio de edad.

En cuanto a los sintomas de este sindrome, destacar la presencia de espasmos
infantiles que son contracturas breves, bilaterales y simétricas de los musculos del
cuello, tronco y extremidades y que de una manera brusca determinan la aparicion del
espasmo bien en flexion, extension o mixto, pudiendo ser de diversa intensidad (leves
0 Masivos).

Por otro lado, las crisis tonicas, consisten en la aparicion subita de un aumento de
tono en los musculos extensores. La duracion de las crisis es superior a la de las crisis
miocldnicas. En cambio, en las crisis atonicas se observa una pérdida brusca del tono
muscular, involucrando la cabeza, el tronco, mandibula o la musculatura de las
extremidades, lo que provoca caidas que ocasionan traumatismos y lesiones por este
tipo de crisis.

Otro de los sindromes que aparecen en esta etapa del desarrollo es el Sindrome de
Dravet. Se presenta en el primer afio de vida en un nifio normal con convulsiones
prolongadas, febriles y afebriles, focales y tonico-clonicas generalizadas. Las
convulsiones suelen ser intratables y, a partir del segundo afio de vida, los nifios
muestran deficiencias cognitivas y conductuales. Es un sindrome caracterizado por la
aparicion de convulsiones tipicamente alrededor de los 6 meses de edad. La mayoria
de los bebés han tenido un inicio de convulsiones antes de los 15 meses de edad, sin
embargo, una pequefia minoria de casos comienza en el segundo afo de vida.

La primera convulsion se asocia con fiebre en alrededor del 60% de los casos. No
todos los bebés comienzan con convulsiones febriles. La sensibilidad de las
convulsiones a la fiebre puede persistir durante toda la vida. El tamafio de la cabeza 'y
el examen neuroldgico suelen ser normales, pero con el tiempo, pueden desarrollarse
ataxia y signos piramidales. (ILAE, 2017).
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3.3.3. Epilepsias de inicio en la nifiez (a partir del afio de vida)

Dentro de los sindromes epilépticos que ocurren en esta etapa, encontramos las
epilepsias focales sintomaticas y probablemente sintomaéticas, las epilepsias focales
idiopaticas, las epilepsias idiopaticas generalizadas, las encefalopatias epilépticas y
aquellas crisis que no conllevan necesariamente un diagndstico de epilepsia.

Con respecto a las epilepsias focales sintomaticas y probablemente sintométicas, se
encuentran los cinco sindromes epilépticas temporales mesiales, laterales, parietales
frontales y occipitales. Estos tipos de sindromes conllevan tres tipos de crisis: crisis
focales simples; focales complejas (psicomotoras, 16bulo temporal) y ténico-clénico
(grand mal). (ILAE, 2017., Browne, 2009).

Por otro lado, las epilepsias focales idiopaticas pueden ser el componente
significativo de tres importantes sindromes: la epilepsia benigna de la infancia con
puntas centrotemporales, la epilepsia occipital benigna de la infancia y la
encefalopatia epiléptica Lennox- Gastau y Landau Kleffner

La epilepsia parcial benigna de la infancia con puntas centrotemporales (rolandica)
representa a un tipo de epilepsia que comienza entre los 3 y los 10 afios en nifios
previamente sanos, caracterizada por la presencia de crisis focales sensitivo-motoras
que afectan a cara, orofaringe y miembro superior (clonias oro-facio-braquiales,
bloqueo del habla y parestesias bucales). Las crisis son infrecuentes y de predominio
nocturno. No se recomienda tratamiento, salvo crisis frecuentes. EI EEG muestra un
foco de puntas en la region centro-temporal, uni o bilateral. (Martinez et al, 2014).

Dentro de la epilepsia de la nifiez con paroxismos occipitales, conocida también como
sindrome de Panayiotopoulos, que aparece en nifios pequefios con un pico de edad de
cinco afios. Los sintomas principales se caracterizan por vomitos ictales, desviacion
de los ojos, y a menudo con deterioro de la conciencia. Las crisis son infrecuentes 'y a
menudo solitarias, pero segin Browne (2009) alrededor de un tercera parte de los
nifios, los episodios evolucionan hacia un estado epiléptico focal. EI prondstico de
este tipo de inicio temprano es excelente y suele resolverse a los pocos afios de su
aparicion.

En cuanto a la epilepsia con ausencia en la nifiez pueden producir crisis de ausencia
tipicas, miocldnicas y ténico-clonicas de inicio generalizado. La epilepsia de ausencia
infantil es una epilepsia generalizada genética/idiopatica que debe considerarse en un
nifio por lo deméas normal con multiples crisis de ausencia diarias asociadas con puntas
y ondas generalizadas de 2,5 a 3,5 Hz. Las crisis de ausencia son provocadas por
hiperventilacion. Este sindrome se caracteriza por la aparicion de frecuentes crisis de
ausencia entre los 2 y los 12 afios (méaximo 5-6 afios). El desarrollo y la cognicion son
tipicamente normales. Puede ocurrir trastorno por déficit de atencién con
hiperactividad y dificultad de aprendizaje. Las convulsiones suelen ser autolimitantes.
(ILAE, 2017).

Con respecto al sindrome de Lennox-Gastaut, forma grave de encefalopatia epiléptica
que comienza en la infancia. Los nifios que sufren el sindrome de Lennox-Gastaut
presentan convulsiones frecuentes y de varios tipos. Las convulsiones generalmente
comienzan entre los 2 y los 6 afios y suele venir acompafiado de discapacidad
intelectual. Las crisis tonicas constituyen un componente principal y presentan un
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patron EEG de punta onda lenta. No obstante, los nifios con este sindrome suelen
presentar una mezcla de distintos tipos de crisis, como pueden ser las tonico-clonicas,
las mioclonias, las ausencias tipicas y la caida de cabeza, que constituye una forma de
crisis atdnica, tonica o miocldnica. Este sindrome se caracteriza por tener crisis muy
frecuentes y es frecuente que las crisis de ausencia atipicas pasen inadvertidas por los
padres y para el nifio (Browne, 2009).

Y, por ultimo, el sindrome de Landau-Kleffner, se define por un inicio subagudo de
afasia adquirida en un nifio con un desarrollo y cognicion previos normales. El
sindrome comienza entre los 2 y los 8 afios de edad (maximo entre los 5y los 7 afios),
o rara vez mas tarde. Las convulsiones pueden no ocurrir en todos los casos y, cuando
estan presentes, son infrecuentes y autolimitadas. Sin embargo, existe un alto riesgo
de deterioro significativo del lenguaje residual.

Este sindrome se caracteriza por un inicio subagudo de afasia progresiva en un nifio
con un desarrollo previo del lenguaje apropiado para su edad. La presentacion inicial
puede ser con afasia progresiva (40%), convulsiones o ambas. Los nifios se vuelven
progresivamente incapaces de comprender la palabra hablada, dejan de entender
cuando se les habla y de responder verbalmente.

Se observan comunmente trastornos psiquiatricos y cognitivos ademas del deterioro
del lenguaje. El deterioro del lenguaje tipicamente fluctia. Las convulsiones y las
anomalias del EEG se resuelven con la edad en la mayoria de los casos, sin embargo,
en la mayoria (>80%) se observa un deterioro residual del lenguaje que puede ser
grave (especialmente si el inicio es mas temprano). (ILAE, 2017) (ver Figura 3).

Figura 3. Principales epilepsias y sindromes epilépticos durante la infancia.
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3.4. Neuropsicologia de la epilepsia

En lineas generales, la epilepsia como tal, no produce deterioro cognitivo, no obstante,
si éste aparece y es notorio tras la evaluacién neuropsicoldgica realizada, este
deterioro puede ser debido a la presencia de una encefalopatia epiléptica o una lesion
cerebral subyacente (Ronconi, 2019).

Por lo tanto, el proceso de descripcion de las posibles alteraciones neuropsicolégicas
encontradas tendra una complejidad afiadida que se deberad adaptar a cada nifio en
concreto. Otra cuestion interesante, es la de valorar que tanto las dificultades
comportamentales como cognitivas puedan deberse al impacto de la lesién subyacente
o de la propia actividad epileptiforme (descargas eléctricas) en redes neuronales en
proceso de maduracion, que como sabemos, el cerebro del nifio es un cerebro en
desarrollo.

La literatura muestra una disminucion del rendimiento neuropsicolégico del alumno
con epilepsia en multiples dominios, incluyendo la inteligencia general (Salinas et al,
2018).

1. Funcionamiento cognitivo: Aunque la mayoria de los nifios con epilepsia mues-
tran un funcionamiento intelectual normal, si que se observa una importante va-
riabilidad dentro de los grupos, con un porcentaje mayor en nifios fuera de los
valores normativos cuando se les valora con la poblacion general infantil.

2. Funcionamiento atencional: Hay ciertos farmacos antiepilépticos pueden ocasio-
nar menor span atencional, concentracién y fatiga. Destacar también que existen
algunos sindromes epilépticos se han asociado con una alteracion especifica en el
control atencional, como, por ejemplo, la epilepsia de ausencia infantil y, ademas,
es comun encontrar comorbilidad con el TDAH (tipo combinado). Es importante
destacar que los estudios muestran que los problemas de atencion pueden preceder
a la aparicion de la epilepsia, lo que ha llevado a que estas dos condiciones sean
descritas como comorbidas concurrentes (Salinas et al, 2018).

3. Funciones ejecutivas: Investigaciones en torno al el efecto de la epilepsia en el
desarrollo de las funciones ejecutivas en los nifios, muestran un peor rendimiento
ejecutivo en la epilepsia generalizada en comparacion, por ejemplo, con la epilep-
sia de inicio focal. Las alteraciones mas frecuentes encontradas en estas funciones
tienen que ver mas con la memoria de trabajo, la velocidad de procesamiento y la
dificultad en la resolucion de problemas. Con lo cual, tal como afirman estos au-
tores, los problemas en las funciones ejecutivas han demostrado ser un factor pre-
dictor de la adaptabilidad y la calidad de vida en los nifios con epilepsia tan signi-
ficativo como las variables relacionadas con la enfermedad y su gravedad. (Salinas
etal, 2018).

4. Memoria: Se observa que el tipo de epilepsia y su localizacién (epilepsia de inicio
versus focal) (lateralizacion hemisférica) afectan el rendimiento mnésico (recupe-
racién de la informacion previamente almacenada). También como factor pronés-
tico de este rendimiento, valorar que la epilepsia de inicio focal que se origina en
region frontal o temporal puede ser factor de riesgo para observar bajos rendi-
mientos en memoria.

5. Dificultades de aprendizaje: Existe acuerdo al respecto al considerar la presencia
de un bajo rendimiento académico tanto del nivel esperado para su edad y curso y
un rendimiento académico por debajo de lo esperado a nivel cognitivo en el nifio
con epilepsia. En términos de trastornos especificos del aprendizaje, los problemas
matematicos son los mas frecuentes y el rendimiento verbal tanto en la dificultad
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en lectura y la presencia de un bajo rendimiento en las pruebas de memoria se-
mantica.

Resumen

En este capitulo se ha hecho una revision de los principales sindromes epilépticos en
las tres etapas de desarrollo con sus caracteristicas mas definitorias y mostrando el
impacto neuropsicoldgico que estos tipos de epilepsia pudieran mostrar.

Glosario de términos
ACV: Accidente cerebro vascular.

ACYV isquémico: Accidente cerebro vascular que se produce por una falta de aporte
sanguineo en una determinada zona del SNC.

ACV hemorragico: Accidente cerebro vascular que se produce por la rotura de un
vaso sanguineo.

Actividad paroxistica: incremento de la actividad eléctrica cerebral de forma subita,
pudiendo ser normal o anormal, dependiendo de si existen o no, sintomas
neuroldgicos.

Canalopatias: son trastornos de la excitabilidad de la membrana muscular asociadas
con mutaciones en los canales de calcio, sodio o potasio y los receptores de
acetilcolina. Este grupo de enfermedades ha sido denominado canalopatias.

Crisis asimétricas: crisis que provocan una contraccion muscular sostenida
consistente en la extension de unos de los brazos

Crisis epilépticas: ocurrencia transitoria de signos y sintomas derivados de una
actividad anormal excesiva o sincrona de la actividad neuronal. Fendmenos que se
presentan subitamente, transitorios, de tipo motor, sensitivo-motor o psiquico.

Convulsiones: Contracciones musculares involuntarias sostenidas o intermitentes,
usualmente bilaterales, de duracion variable.

EEG: Electroencefalograma.

ELI: Conocida como estimulacion luminosa intermitente, estimulacion que se
produce mediante n estroboscopio que provoca destellos luminosos, breves cada 10-
15 segundos. Especialmente util para activar el registro electroencefalogréfico y para
el diagnostico de las epilepsias fotosensibles.

Epilepsia: Enfermedad del SNC en la que se producen una o0 mas crisis epilépticas.
La palabra procede del griego antiguo y significa “ataque stibito que sobrecoge”.
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Epilepsia idiopatica: Epilepsia con crisis determinadas por alteraciones en los genes,
en las cuales no se encuentran alteraciones que justifiquen las crisis.

Epilepsia secundaria o sintomatica: Aquella que se debe a una lesién cerebral tal
como un tumor o una cicatriz en el cerebro o por algln dafio cerebral producido en el
nacimiento.

Hemiparesia: disminucion de la fuerza motora o paralisis parcial que afecta un brazo
y una pierna del mismo lado del cuerpo. Consecuencia de la presencia de sindrome de
hemiconvulsion-hemiplejia.

Hemiplejia: trastorno del cuerpo en el que la mitad contra lateral del cuerpo esta
paralizada. Consecuencia de la presencia de sindrome de hemiconvulsion-hemiplejia.

Hiperventilacion: consiste en inspirar y espirar profundamente durante unos
minutos. Técnica muy Util en la valoracion de la crisis de ausencia infantil.

Hipsarritmia: actividad lenta caracterizada por ondas lentas de voltaje muy elevado,
aleatorias, con puntas y ondas agudas focales.

Idiopético: sin una causa o razon conocida.

Nistagmo: movimientos rapidos e involuntarios de los ojos que pueden ser: de un
lado a otro (nistagmo horizontal) arriba y abajo (nistagmo vertical) y rotatorio
(nistagmo rotatorio o de torsion).

Semiologia: parte de la medicina que estudia los sintomas de las enfermedades.

Sintomas: indicio o sefial de una enfermedad y sirve para determinar su naturaleza.
Los sintomas de la epilepsia son las crisis epilépticas, una convulsion, pérdida de
conocimiento, ausencia, etc

Signo: algo que se identifica durante un examen fisico o en una prueba de laboratorio.
Por ejemplo, el signo del cuatro que es una postura tonica asimetrica de las
extremidades superiores al inicio de la fase de generalizacion en una crisis focal
secundariamente generalizada.

Sinaptopatias: Enfermedades del cerebro relacionadas con el malfuncionamiento de
las uniones sinapticas.

Sindrome epiléptico: Trastorno caracterizado por un conjunto de signos y sintomas
que habitualmente ocurren juntos, y que incluyen el tipo de crisis, la etiologia, la
anatomia, los factores precipitantes, la edad de comienzo, la gravedad, la cronicidad,
la relacién con el ciclo circadiano y, a veces, el prondstico.
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