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Resumen  Los episodios paroxisticos son uno de los trastornos neuroldgicos mas frecuentes en nifios. Es
importante diferenciar entre los trastornos paroxisticos no epilépticos, las crisis sintomaticas agudas,
las crisis febriles y las crisis no provocadas. La historia clinica permite, en la gran mayoria de los casos, poder
llegar al diagnéstico. Las crisis no provocadas uUnicas son frecuentes en el nifio. La tasa de recurrencia tras una
primera crisis no provocada varia entre un 23-96% en los dos afios siguientes a la primera crisis. El objetivo de
este trabajo es describir como evaluar al paciente con una primera crisis no provocada y revisar el valor predic-
tivo de los distintos factores de riesgo de recurrencia. Entre dichos factores de riesgo, se evaluan datos como la
presencia de antecedentes familiares de epilepsia, historia previa de crisis febriles, edad de debut, tipo de crisis,
presencia de crisis prolongadas o crisis agrupadas, crisis de presentacion en suefio, anomalias neuroldgicas,
evidencia de una etiologia definida, y presencia de anomalias epileptiformes en el electroencefalograma. Los
factores de riesgo de recurrencia mas importantes son la etiologia de las crisis y la presencia de anomalias
epileptiformes en el electroencefalograma.
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Abstract Evaluation of a child with a first unprovoked seizure. Paroxysmal episodes are one of the most
common neurological disorders in children. It is important to distinguish between paroxysmal non-
epileptic events, symptomatic seizures, febrile seizures, and unprovoked seizures. Patient’s history is the key to
proper diagnosis in most of the cases. A single unprovoked seizure is a frequent phenomenon in the pediatric
population. Studies of recurrence after a first unprovoked seizure show percentages between 23% and 96% over
a median follow-up of two years. The aim of this study is to define how to evaluate the first unprovoked epileptic
seizure in a child and to review the weight of the different recurrence risk factors. Several factors enable us to
predict the recurrence risk after a first unprovoked seizure including family history of epilepsy, prior history of
febrile seizures, age at onset, type of seizure, prolonged seizures at onset, multiple seizures in a single day,
sleep state, neurological abnormalities, etiology, and abnormalities in the electroencephalogram. The most
important of these risk factors are the etiology of the seizures and the evidence of epileptiform abnormalities in
the electroencephalogram.
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El 15% de los nifios menores de 15 afios de edad van
a padecer trastornos paroxisticos en algun momento de
su vida'®. De éstos, un 10% son trastornos paroxisticos
no epilépticos (TPNE), un 3-4% son convulsiones febriles
(CF) y un 1.0-1.5% son auténticas crisis epilépticas. Hasta
un 50% de los casos infantiles con crisis epilépticas van
a tener una crisis Unica'. En la practica clinica diaria,
es fundamental diferenciar entre crisis provocadas y
crisis no provocadas'®. Las crisis provocadas, o crisis
sintomaticas agudas, resultan de un estimulo o causa
aguda bien definida, incluyendo aqui: fiebre, trastornos
del equilibrio hidroelectrolitico, hipoglucemia, infecciones
del sistema nervioso central (SNC), farmacos, toxicos, y
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traumatismo craneal, entre otras'3. Las crisis no provoca-
das son aquellas que no se relacionan con la presencia
de un precipitante inmediato o agudo, tienen una base
epileptégena, presentan un alto riesgo de recurrencia y
un potencial desarrollo evolutivo de epilepsia’*.

La incidencia de una primera crisis no provocada en
nifnos es de 89-134 nuevos casos anuales por cada 100
000 nifios menores de 14 afnos de edad'®. La incidencia
de epilepsia en nifios es de 45 nuevos casos anuales por
cada 100 000 niflos menores de 10 afios de edad, y de
113 nuevos casos anuales por cada 100 000 nifios en el
grupo de los menores de 1 afo de edad'-“. La prevalencia
de la epilepsia en nifios es de 3.5-11 casos por cada mil
nifos menores de 14 afos'“.

El objetivo de esta revision es conocer los factores
que condicionan que un paciente con un primer episodio
paroxistico presente o no una auténtica crisis epiléptica



ACTITUD ANTE UNA PRIMERA CRISIS NO PROVOCADA

y definir los factores de riesgo de recurrencia existentes
que predicen una potencial evolucién hacia epilepsia.
Analizaremos la sistematica de valoracion inicial del
niflo con un primer episodio paroxistico, incluyendo los
datos aportados por la historia clinica y las distintas
pruebas complementarias, y los factores de riesgo de
recurrencia que condicionan un potencial diagndstico de
epilepsia tras una primera crisis no provocada.

El valor de la historia clinica

La historia clinica minuciosa y bien estructurada permite
definir correctamente la naturaleza epiléptica o no epi-
Iéptica del fendmeno paroxistico en la gran mayoria de
los nifios’ 3.

Datos de la anamnesis

Se interrogara a las personas que presenciaron las crisis
y al propio nifio, si éste es capaz de contar sus vivencias
y/o de recordarlas. Se tendran en cuenta diversos factores
antes de la crisis, durante la misma y después de ésta;
incluyendo posibles precipitantes o agravantes, relacion
del episodio con el ciclo vigilia-suefio, fenomenologia
previa a la crisis, inicio de la crisis (de forma brusca o
gradual), nivel de conciencia y reactividad durante la
crisis, descripcion con palabras sencillas y cotidianas de
la fenomenologia critica (sintomas motores, sensitivos,
sensoriales, psiquicos, fonatorios, autonémicos, auto-
matismos, etc.), descripcion de las anomalias asociadas
al fenémeno critico (coloracion, sialorrea, incontinencia
de esfinteres, pupilas, movimientos oculares, frecuencia
cardiaca, respiracion, sintomas digestivos, etc.), duracion
del episodio critico, y datos de la postcrisis (recuperacion
espontanea o bien cambios postcriticos) - .

Se valoraran los antecedentes personales del paciente,
incluyendo factores prenatales, perinatales y postnatales
desfavorables, datos del desarrollo psicomotor, valoracién
de episodios paroxisticos previos, posibles precipitantes
de las crisis (traumatismo previo, ingesta de farmacos o
téxicos, proceso infeccioso previo, fiebre, antecedente de
enfermedad sistémica, etc.) 6.

Se detallaran los antecedentes familiares incluyendo
epilepsia, CF, enfermedades degenerativas del sistema
nervioso central (SNC), metabolopatias congénitas y
trastornos del neurodesarrollo’3 6,

Datos de la exploracion fisica

Se realizarad una exploracion general y una exploracion
neurolégica reglada y especifica segun la edad (neonatal,
lactante, nifio)'* . La exploracion general valorara datos
como somatometria, temperatura, constantes vitales,
estado general, nivel de nutricion y desarrollo, lesiones cu-

taneas (discromias, exantemas), soplos, visceromegalias,
dismorfias, signos malformativos menores, deformidades
esqueléticas, signos de trauma externo, y signos menin-
geos. La exploraciéon neuroldgica se dirigira a valorar
nivel de conciencia y reactividad, posibles alteraciones
del neurodesarrollo, potencial focalidad neuroldgica y
posibles signos de hipertension intracraneal.

El valor de las pruebas complementarias

Las pruebas complementarias tienen un valor limitado y
no deben nunca reemplazar a la historia clinica’® 7. Es
importante considerar que un uso indiscriminado y no pro-
tocolizado de las mismas puede confundir mas que ayudar
al diagndstico®. Las pruebas complementarias se orientaran
en virtud de la anamnesis y la exploracion fisica. La gran
mayoria de los TPNE y las CF simples pueden valorarse
correctamente con una historia clinica detallada y no suele
ser necesario realizar exploraciones complementarias®.

Electroencefalograma

Es la prueba fundamental para el estudio de los episodios
paroxisticos'®% 8, Aporta informacion basica sobre el tipo
de crisis, tipo de epilepsia e incluso sobre el tipo de sin-
drome epiléptico’. Sin embargo, un electroencefalograma
(EEG) patoldgico intercritico no es sinénimo de epilepsia
y por otra parte, existen pacientes epilépticos que pueden
tener EEG normales en las fases iniciales del proceso’*
57 El EEG intercritico se utiliza para apoyar, ratificar y
matizar el posible diagnédstico realizado en virtud de la
descripcion clinica del fenémeno paroxistico’. EI EEG
ictal ratifica el origen epiléptico de la crisis observada’.
Muchas veces, ante la sospecha de que se trate de crisis
epilépticas en niflos con EEG normales, se deben realizar
EEG con maniobras de provocacion (hiperventilacion
para las ausencias, estimulacién luminosa intermitente
para las crisis mioclonicas y fotosensibles, privacion de
suefo para las crisis parciales, y trazados de suefo para
los fenédmenos paroxisticos relacionados con el ciclo
vigilia-suefio) y estudios de monitorizacién video-EEG-
poligraficos para casos de dificil diagndstico diferencial
con TPNE y/o posibles pseudocrisis®.

Estudio de neuroimagen

Siguen siendo uno de los pilares fundamentales para
definir la etiologia de los fendmenos paroxisticos epilép-
ticos en el nifo'3 57, Estan indicados'? ¢, habitualmente,
en casos de crisis neonatales, encefalopatias epilépticas,
presencia de anomalias en la exploracion neuroldgica,
coexistencia de retraso psicomotor y/o semiologia de
trastorno del espectro autista, crisis parciales, déficit neu-
rolégico en la postcrisis, status epiléptico (SE) convulsivo,



focalidad evidente en el EEG y casos con CF complejas
(SE febril, crisis febriles focales). No estan indicados,
tras una primera valoracion' ¢, en casos con clinica
compatible con TPNE, epilepsia generalizada primaria
con normalidad en el examen neurolégico y EEG carac-
teristico, epilepsias parciales benignas y CF simples. La
prueba mas rentable es la resonancia magnética cerebral
(RMC). La tomografia axial computarizada (TAC) craneal
se reserva generalmente para estudios de neuroimagen
urgentes. La ecografia cerebral puede ser una prueba
util de cribado en nifios con fontanela anterior permeable.

Otras pruebas complementarias

Seran orientadas en virtud de la fenomenologia critica,
los hallazgos del examen neuroldgico, la coexistencia
de otras alteraciones generales y/o neuroldgicas, las
anomalias existentes en el EEG y los posibles hallazgos
patolégicos de neuroimagen'3%¢. Se valorara, segun la
evolucion natural de cada caso, la realizacion de puncién
lumbar con estudio citoquimico de liquido cefalorraquideo
(LCR), estudios de metabolismo intermediario (suero,
orina y LCR), despistaje de enfermedades infecciosas
(suero y LCR), estudios genéticos, y realizacion de biop-
sias tisulares (musculo, piel).

Valoracion individualizada inicial del caso

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

Repercusion funcional del episodio paroxistico

Lo primero es valorar la repercusion general del evento
sobre las constantes vitales y medio interno. Debemos,
ante todo, asegurar la normalidad de dichas constantes.
Hay que descartar la presencia de una enfermedad
neurolégica aguda potencialmente grave (infeccion del
SNC, afeccidén traumatica, etc.)>3. Se debe investigar y
excluir la presencia de trastornos potencialmente tratables
tras una primera valoracion (hipoglucemia, desequilibrio
hidroelectrolitico, infeccion aguda, etc.)®.

Definicion del tipo de episodio paroxistico

Tenemos que diferenciar entre un posible TPNE y una
posible crisis epiléptica. Por otra parte, es importante
valorar si existen criterios definidores de CF, y hay que
diferenciar ademas entre una crisis provocada y una crisis
no provocada'=s.
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Orientacion diagndstica inicial

Debemos orientar el estudio neuroldgico inicial en virtud
de la sospecha de categoria diagnéstica (TPNE, crisis
provocada o crisis no provocada)?.

Valoracion prondstica inicial

En virtud de los hallazgos semiolégicos de la crisis, los
datos de la anamnesis y la exploracion fisica, se valoraran
unos factores de riesgo de recurrencia inicial de crisis y
la posibilidad de que nos encontremos ante el debut de
una epilepsia'’2.

Valoracion del riesgo de recurrencia de
crisis tras una primera crisis no provocada

Las cifras de recurrencia tras una primera crisis no pro-
vocada oscilan entre un 23-96% a los 2 afios (media:
40%)" 2571 dependiendo de si se consideran estudios
prospectivos o retrospectivos, los criterios diagndsticos
de epilepsia que se aplican, la poblacion estudiada (solo
nifios o bien nifios y adultos), las edades pediatricas que
se analizan, los factores de riesgo que se consideran y
el tiempo de evolucion tras la primera crisis. EI maximo
riesgo de recurrencia se da en los 6 primeros meses tras la
primera crisis" 25719, Un 53-70% de las crisis recurren en
los 6 primeros meses, un 70-77% lo hacen en los primeros
12 meses y un 88-90% en los primeros 24 meses" 25719,

Hasta un 20-40% de los pacientes con una supuesta
primera crisis no provocada han tenido un episodio pre-
vio no bien definido o identificado por la familia, por los
cuidadores y/o por el pediatra® * 8 19, Hasta un 50% de
estos episodios previos eran crisis parciales complejas
(CPC) y el resto eran ausencias o crisis mioclénicas?.
Hasta un 17% de las presuntas primeras crisis tonico-
clénicas generalizadas (CTCG) y hasta un 28-60% de las
presuntas primeras crisis no convulsivas habian tenido
crisis similares previas® '°.

Factores implicados en el riesgo de
recurrencia tras una primera crisis no
provocada: se incluyen factores clinicos y
datos de EEG y RM cerebral

Presencia de antecedentes familiares de epilepsia
y/o de convulsiones febriles

Tienen poco valor predictivo como factores aislados™ 7,
aunque los antecedentes familiares (AF) de epilepsia pue-
den ser un factor de riesgo importante en determinados
tipos de epilepsias como las generalizadas idiopaticas, los
sindromes de convulsiones febriles plus y las epilepsias
benignas del lactante.
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Historia previa de convulsiones febriles

Tiene poco valor como factor aislado, aunque aumenta
el riesgo evolutivo de epilepsia para el grupo de las etio-
logias sintomaticas remotas™ 8 9 .20,

Antecedente de enfermedad neuroldgica previa

Se incluyen aqui pacientes con secuelas de enfermedad
prenatal o perinatal, con semiologia de paralisis cerebral
infantil y/o retraso psicomotor, principalmente aquellos
con antecedentes de crisis neonatales y los que presenta-
ron su primera crisis antes de los 3 afios de edad®°. Estos
pacientes con factores de riesgo neuroldgico y exploracion
neuroldgica alterada tienen un riesgo de recurrencia del
92-100%" 5 &10.21 | a presencia de un antecedente de
crisis neonatales triplica el riesgo total de recurrencia?'.

El factor edad

Tiene poco valor como factor aislado. En el grupo de eda-
des de 3 a 10 afios el riesgo de recurrencia a los 2 afios
es del 40-50%" &% 1516, Sin embargo, en los menores de
3 afios o bien en los mayores de 10 afos, el riesgo de
recurrencia a los 2 afios sube hasta mas de un 70%"&*
15,16 El grupo de nifios menores de 3 afos tiene el mayor
riesgo de recurrencia global, con cifras del 70-84%" 8 % 15
'8, por tratarse de una poblacién con una mayor tasa de
epilepsias refractarias y de epilepsias sintomaticas, asi
como por deberse a etiologias potencialmente mas graves
y refractarias (metabolopatias congénitas, malformaciones
del desarrollo cortical, y secuelas estructurales de enfer-
medad prenatal y perinatal).

Tipo de crisis

Determinado tipo de crisis, como los espasmos, las ausen-
cias, las crisis mioclénicas y las CPC tienen la mayor tasa
global de recurrencia® 7216, Aunque existe una mayor
tasa de recurrencia de las crisis focales con respecto a las
CTCG, este dato tiene poco valor predictivo como factor
aislado de riesgo’ 2.

Presencia de crisis mdultiples agrupadas al inicio

Es un factor de riesgo muy discutido. Algunos autores,
como Camfield y col.”?, lo consideran un importante
factor de riesgo por si mismo; mientras que, otros como
Ramos-Lizana y col.2 y Kho y col.??, consideran que es
irrelevante. En general, se piensa que no es un factor
de alto riesgo en nifilos con examen neurolégico normal,
sin otros factores de riesgo asociados®?. Solo parece
ser importante en pacientes con crisis sintomaticas
remotas® 22,

Etiologia de las crisis

El riesgo de recurrencia en los 2 afios siguientes a una
primera crisis no provocada en nifios menores de 14 afios
es de un 30-50% para crisis idiopaticas, del 30-67% para
crisis criptogénicas y de un 50-96% para crisis sintomati-
cas remotas" 57 6. Dentro de las crisis sintomaticas, el
riesgo varia de unas etiologias a otras, y la prevalencia
de las distintas etiologias varia en funcion de la edad?® °.

Primer episodio en suefio

Es un factor de riesgo muy discutido y con poco valor pre-
dictivo por si mismo' 5 &1".16_Existen sindromes epilépticos
con crisis con presentacion primordial y estereotipada en
suefo, incluyendo las epilepsias parciales benignas con
paroxismos rolandicos (EBI-R), las epilepsias frontales
y el sindrome de Lennox-Gastaut'. En algunos casos,
puede haber crisis en suefio que pasaron previamente
desapercibidas®. Por otra parte, existe una alta tasa de
crisis unicas en suefo en sindromes epilépticos como
la EBI-R®.

Primer episodio como crisis prolongada

No es importante cuando se trata del unico factor de
riesgo de recurrencia’- %1% 1216 Hasta un 10-12% de los
ninos presentan una primera crisis prolongada y muchos
de ellos reciben tratamiento antiepiléptico por ese motivo"
5. Es importante conocer que en este grupo de pacientes
es mas probable que la recurrencia sea de nuevo como
crisis prolongada, con cifras de un 20-21% para los que
tuvieron una primera crisis prolongada frente al 1-2% en
los que la primera crisis fue breve™ '°.

Presencia de comorbilidad

Se incluyen principalmente comorbilidades neuropsiquia-
tricas como el trastorno del espectro autista y el trastorno
de déficit de atencién con hiperactividad' ®. Es un factor
independiente del resto de los factores de riesgo que tiene
especial importancia en el grupo de varones de 6-12 afios
de edad?®. El riesgo de recurrencia es claramente superior
al de la poblacién general® (168 por 100 000 para el total
de la poblacién pediatrica, 149 por 100 000 para casos
con ausencia de enfermedad neuropsiquiatrica, y 513 por
100 000 para el grupo con enfermedad neuropsiquiatrica).

Patron del electroencefalograma tras una primera
crisis

El riesgo de recurrencia en los casos con EEG totalmente
normal es del 24-33%; en pacientes con un EEG altera-
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do (asimetrias y/o lentificaciones), pero sin anomalias
epileptiformes definidas, es del 30-34%, y en casos con
EEG alterado con claras anomalias epileptiformes oscila
entre un 12-59%" 2 5 11.1418.2426 | o5 gutores coinciden
en la baja rentabilidad del EEG ante un primer episodio
critico mal definido por la clinica1® 2426 Se discute si
se obtiene mayor rentabilidad si el EEG se realiza en
las primeras 24 horas tras la primera crisis (45-61% de
EEG patoldgicos) o si se hace de forma diferida (34-45%
en este segundo grupo)'® 242, La mayor rentabilidad se
obtiene si se realiza un EEG precoz tras privacion de
suefio, donde hasta un 60-77% de estos registros son
claramente patoldgicos'6-18:24,

La presencia de un EEG alterado, con anomalias epi-
leptiformes definidas, es el factor de riesgo de recurrencia
mas importante, independientemente del tipo de etiologia,
aunque no es imprescindible para el diagndéstico de epi-
lepsia' 2 ® 7%, El mayor riesgo de recurrencia se da en
aquellos EEG con multiples anomalias®*2¢. La presencia
de un EEG inicial claramente patolégico incrementa el
riesgo de recurrencia entre 1.2 y 4.1 veces' 57 8 18,2426
principalmente en aquellos pacientes con una etiologia
sintomatica remota y un examen neurolégico alterado®.
Por otra parte, un primer EEG patoldgico con un patrén
especifico ayuda considerablemente a definir el tipo de
sindrome epiléptico™ 5.

Anomalias en el estudio de resonancia magnética
cerebral

La RM cerebral es patoldgica en un 17-47% de los nifios
con una primera crisis epiléptica’ 357101824 | a5 anoma-
lias con clara relevancia patoldgica representan tan solo
un 10-20%'8 24, Esta tasa de anomalias aumenta conside-
rablemente, principalmente en el grupo de las epilepsias
focales, cuando se realiza una RM cerebral con protocolo
de epilepsia o cuando se hacen RM cerebrales de alto
campo (3 Teslas)?*. La recurrencia de crisis es mas precoz
en los casos con una RM patolégica, principalmente en
aquellos pacientes con crisis focales, historia de factores
prenatales o perinatales patoldgicos, y/o con un examen
neurolégico alterado™ 5 1824,

En conclusion, en un paciente con un primer episodio
paroxistico, es importante definir si se trata de una verda-
dera crisis y si se trata de una crisis aguda sintomatica o
de una crisis no provocada. Para ello, es fundamental rea-
lizar una historia clinica exhaustiva de las caracteristicas
del episodio paroxistico y una exploracién fisica general
y neurolégica completas. Es muy importante analizar si
existen factores que condicionen un riesgo de recurrencia
evolutivo tras una primera crisis. La presencia de una
etiologia sintomatica definida y la evidencia de un primer
EEG patoldgico son los factores de riesgo de recurrencia
mas importantes.
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Con el analisis riguroso de los factores de riesgo de
recurrencia, para cado caso individual, el diagndstico de
epilepsia tras una primera crisis no provocada es factible
en la gran mayoria de los casos. Por otra parte, segun las
caracteristicas de las crisis, la edad de debut, la etiologia
implicada, la presencia o no de una base genética, los
posibles precipitantes, la comorbilidad neurolégica y el
patrén de EEG en vigilia y suefo, se puede definir en
muchos casos el tipo de sindrome epiléptico que presenta
el paciente.
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