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INTRODUCCIÓN
La epilepsia es uno de los trastornos neu-
rológicos crónicos más frecuentes, con un 
riesgo acumulado a lo largo de la vida del 
1 al 2%1. Aproximadamente, la mitad de los 
casos se diagnostican en la infancia, en la 
cual se estima una prevalencia de 3,5 a 11 
casos por cada 1.000 niños menores de 15 
años y una incidencia en nuestro medio de 
45 a 62,6 nuevos casos anuales por cada 
100.000 habitantes, con un ligero predomi-
nio de los varones2-6.

Esta entidad nosológica, definida por la 
presencia de 2 o más crisis epilépticas no 
provocadas, estaría constituida por un gran 
número de trastornos que difieren en su 
etiología, expresividad clínica, respuesta al 
tratamiento, pronóstico y condiciones aso-
ciadas. 

Por todo ello, creemos conveniente hacer 
hincapié en la importancia que tiene valo-
rar a los pacientes de una forma individua-
lizada y global, teniendo en cuenta no solo 
el tratamiento y control de las crisis epi-
lépticas, sino también la búsqueda de una 
mejora global en la calidad de vida, según 
las posibles repercusiones asociadas al fun-
cionamiento cognitivo, social, emocional y 
conductual. 

En este sentido, en los últimos años ha cre-
cido el interés por cuantificar el impacto 
global que tiene la epilepsia en los pacien-
tes y sus factores determinantes, y se ha 
otorgado un rol más importante al impacto 
de las comorbilidades y a la dimensión psi-
cosocial en la calidad de vida de los niños 
con epilepsia. En el caso concreto de la in-
fancia, la calidad de vida suele estar con-
dicionada, entre otros aspectos, por una 

mayor prevalencia de trastornos neuropsi-
cológicos (disfunción cognitiva y dificulta-
des en el aprendizaje), lo que, añadido al 
estigma que genera la propia enfermedad, 
repercute en el desempeño psicológico, so-
cial y educativo7,8.

A pesar de ser el trastorno neurológico cró-
nico más frecuente en la infancia y a pesar 
de los avances en la educación pública, la 
epilepsia sigue asociada a un grave estig-
ma, fruto de los mitos que el desconoci-
miento genera a su alrededor y de la dis-
criminación social que sufren los pacientes. 

Puesto que solo mediante el conocimiento 
se quita el miedo, intentaremos abordar la 
epilepsia en la infancia y la adolescencia de 
una forma global y que la despoje de los 
prejuicios y mitos que arrastra. 

DIFERENCIAS CON LA EPILEPSIA 
EN ADULTOS
Enumeramos a continuación las principales 
diferencias de la epilepsia en la infancia y 
la adolescencia en comparación con la epi-
lepsia en adultos. En la epilepsia en la infan-
cia y la adolescencia:

•	 Puede resultar difícil diferenciar si un 
evento paroxístico es de naturaleza epi-
léptica o no epiléptica.

•	 Se dan con mayor frecuencia los trastor-
nos paroxísticos no epilépticos. 

•	 El diagnóstico diferencial puede ser largo 
y complejo. 

•	 Hay más casos idiopáticos que en los 
adultos. 
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•	 Síndromes neurocutáneos: neurofibro-
matosis, complejo de esclerosis tuberosa, 
Sturge-Weber…

•	 Errores congénitos del metabolismo: di-
versos trastornos del metabolismo pue-
den cursar con epilepsia (tablas 1 y 2). 

•	 Epilepsias mioclónicas progresivas y 
otras enfermedades degenerativas del 
sistema nervioso central (SNC): distrofia 
neuroaxonal…

Malformaciones del sistema nervioso cen-
tral. Trastornos en la inducción, prolifera-
ción, migración y segmentación neuronal 
que producen encefalopatías de gravedad 
variable y crisis epilépticas. Generalmente 
se presentan con crisis en el periodo neona-
tal o durante la lactancia. Los más frecuen-
tes son las malformaciones de línea media 
(anomalías del cuerpo calloso), porencefa-
lias, hidranencefalias o quistes aracnoideos. 
Este tema merecería, por su extensión, un 
capítulo aparte. Incluye diversas malforma-
ciones del desarrollo cortical, muchas de 
ellas determinadas genéticamente, que han 
sido recientemente revisadas y clasificadas 
magistralmente por Barkovich10.

Infecciones congénitas del sistema ner-
vioso central. Toxoplasmosis, citomegalo-
virus, rubeola, sífilis, VIH…

Enfermedades maternas durante la ges-
tación. Diabetes, hipertensión durante la 
gestación, abuso de sustancias (alcohol, 
drogas) o fármacos, enfermedades sistémi-
cas crónicas…

PERINATALES

Encefalopatía hipóxico-isquémica (pato-
logía relacionada con la prematuridad y el 

•	 Es un trastorno muy heterogéneo desde 
los puntos de vista de la semiología clíni-
ca, de la etiología y del pronóstico. 

•	 No es una condición estática y puede va-
riar a lo largo de la vida, según las distin-
tas etapas de maduración.

•	 No tiene por qué durar toda la vida. 

•	 Existe una relación muy estrecha entre el 
tratamiento de las crisis y el neurodesa-
rrollo o la conducta. 

•	 El tratamiento involucra en gran medida 
a los padres. 

ETIOLOGÍA 
Podemos establecer diversos agentes cau-
sales según el momento de aparición9: pre-
natales, perinatales y postnatales. 

PRENATALES

Cromosomopatías: La incidencia de la 
epilepsia en niños con cromosomopatías, 
como el síndrome de Down, es mayor que 
en la población con cariotipo normal. En-
tre las cromosomopatías podemos incluir 
las trisomías, cromosomas en anillos, como 
el del 20, duplicaciones, deleciones, síndro-
mes con inversión-duplicación, como el del 
15, síndrome X frágil e, incluso, síndromes 
con variación en el número de copias, de-
tectados con nuevas técnicas genéticas 
como la técnica de arrays. 

Enfermedades condicionadas genética-
mente: 
•	 Epilepsias genéticas: genes SCN1A, 

MECP2, CDKL5, ARX, STXBP1, PCDH19, 
GABRA, GRIN2… 
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Tabla 1. Errores congénitos del metabolismo que pueden cursar con crisis epilépticas9

  1.	 Aminoacidopatías: fenilcetonuria, hiperglicinemia no cetósica, enfermedad de orina con olor a 
jarabe de arce, homocistinurias…

  2.	 Acidemias orgánicas: metilmalónica, propiónica…

  3.	Trastornos del metabolismo de las vitaminas y cofactores: epilepsias dependientes de la 
pirodoxina, déficit múltiple de carboxilasas,  trastornos del metabolismo del folato, deficiencia del 
cofactor molibdeno y de sulfito oxidasa…

  4.	Trastornos del ciclo de la urea: citrulinemia, déficit de carbamil fosfato sintetasa, ornitina 
transcarbamiliasa (OTC)…

  5.	Trastornos del metabolismo lisosomal:  cereidolipofuscinosis, oligosacaridosis (sialidosis I y II, 
fucosidosis, Schindler, etc.), neurolipidosis (gangliosidosis GM1, GM2,  síndromes de Gaucher tipos 
2 y 3, síndrome de Niemann-Pick tipo A, síndrome de Krabbe, leucodistrofia metacromática…).

  6.	Trastornos del metabolismo peroxisomal: síndrome de Zellweger, adrenoleucodistrofia neonatal…

  7.	 Trastornos de la glicosilación.

  8.	Trastornos de los neurotransmisores.

  9.	Trastornos mitocondriales: síndromes de Leigh y de Alpers…

10.	 Trastornos del metabolismo del pirúvico y del ciclo de Krebs: déficit de piruvato deshidrogenasa 
y de piruvato carboxilasa…

 11. 	Porfirias.

12. 	Trastorno del metabolismo de los metales y de los elementos traza: cobre (síndromes de Menkes 
y de Wilson).

13. 	Trastornos en el metabolismo de la creatina, de las purinas y de la pirimidina (déficit de 
adenilosuccinato liasa, síndrome de Lesch-Nyhan…).

14.	 Otros trastornos neurometabólicos: déficit de la proteína transportadora de glucosa (GLUT1).

Tomada y modificada de: Garcia Peñas J. Etiología de las crisis epilépticas y de la epilepsia en la infancia. Neuropedwikia. 
http://www.neuropedwikia.es/content/etiologia-de-las-crisis-epilepticas-y-de-las-epilepsias-en-la-infancia.
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bajo peso), kernicterus, hemorragias intra-
craneales, hipoglucemia neonatal persis-
tente, etc.

POSTNATALES

Menos frecuentes que los procesos anterio-
res y engloban todos aquellos procesos pa-
tológicos que puede sufrir el niño y afectar 
al SNC (tabla 3). 

DIAGNÓSTICO DE LA EPILEPSIA 
EN LA INFANCIA 
Una historia clínica minuciosa y detallada 
es la clave para una interpretación correcta 
de cualquier fenómeno paroxístico y para 
determinar si tiene o no un origen epilép-
tico. Se interrogará a las personas que pre-

Tabla 2. Etiología metabólica por grupos de edad9

NEONATAL Déficit de vitaminas y cofactores (piridoxina, piridoxal fosfato, holocarboxilasa 
sintetasa, cofactor del molibdeno…), aminoacidopatías (hiperglicinemia no cetósica, 
déficit de serina cerebral…), acidemias orgánicas, trastornos del ciclo de la urea, 
perixosomales (síndrome de Zellweger, adrenoleucodistrofia neonatal).

LACTANCIA Déficit de vitaminas y cofactores (piridoxina, biotinidasa), aminoacidopatías, déficit 
de sulfito oxidasa y del cofactor molibdeno, acidemias orgánicas, trastornos de 
la glicosilación (CDG), trastornos lisosomales (cereoidolipofuscinosis CLN1, GM2), 
enfermedades mitocondriales (síndromes de Alpers y de Leigh…), síndrome de 
Menkes, déficit de GLUT1.

PREESCOLAR Trastornos lisosomales (ceroidolipofuscinosis CLN2, enfermedad de Krabbe, 
sialidosis II, leucodistrofia metacromática…), mitocondriales.

ESCOLAR Enfermedades mitocondriales, lisosomales (ceroidolipofuscinosis CLN3, 
enfermedad de Krabbe, formas juveniles de la leucodistrofia metacromática…).

Tomada y modificada de: Garcia Peñas J. Etiología de las crisis epilépticas y de la epilepsia en la infancia. Neuropedwikia. 
http://www.neuropedwikia.es/content/etiologia-de-las-crisis-epilepticas-y-de-las-epilepsias-en-la-infancia.

Tabla 3. Etiología postnatal de epilepsia9

• Traumatismos craneoencefálicos. 

• Procesos expansivos intracraneales: tumores, 
angiomas, cavernomas, quistes…

• Infecciones del sistema nervioso central: 
meningoencefalitis, abscesos…

• Trastornos metabólicos e hidroelectrolíticos. 

• Isquemia cerebral.

• Enfermedades desmielinizantes. 

• Patología postinfecciosa: encefalomielitis aguda 
diseminada…

• Patología autoinmune.

• Radioterapia cerebral.

• Quimioterapia sistémica o intratecal.

Tomada y modificada de: Garcia Peñas J. Etiología de 
las crisis epilépticas y de la epilepsia en la infancia. 
Neuropedwikia. http://www.neuropedwikia.es/content/
etiologia-de-las-crisis-epilepticas-y-de-las-epilepsias-en-
la-infancia.
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senciaron las crisis y al propio niño (si es 
capaz de recordar y contar sus vivencias). 

Para ello, debemos realizar una entrevista 
clínica estructurada y sistematizada que 
nos permita obtener todos los detalles re-
levantes para el diagnóstico diferencial11. 

ANAMNESIS DETALLADA

•	 Descripción de la semiología del evento 
paroxístico:

–	 Fenomenología previa a la crisis: viven-
cia de que va a ocurrir algo, malestar 
indefinido, pródromos de un posible 
síncope, auras de una crisis (digestivas, 
sensoriales). 

–	 Desarrollo o progresión del evento pa-
roxístico: brusco o gradual.

–	 Posibles precipitantes o agravantes: 
privación de sueño, fiebre, estrés, fac-
tores emocionales, cansancio físico, es-
tímulos sensoriales (visuales, auditivos, 
olfativos).

–	 Distribución circadiana: al adormecer-
se, al despertar, en el sueño, durante 
los alertamientos (arousal).

–	 Descripción con palabras sencillas y 
cotidianas de la fenomenología críti-
ca. Incluso puede resultar útil mostrar 
vídeos de distintos tipos de crisis epi-
lépticas y de trastornos paroxísticos no 
epilépticos, porque quizás alguno de 
ellos se considere similar. 

–	 Descripción de las anomalías asociadas 
al fenómeno crítico: coloración, sialo-
rrea, incontinencia de esfínteres, pupi-
las, movimientos oculares, frecuencia 
cardiaca…

–	 Valoración del nivel de conciencia y de 
reactividad durante la crisis. 

–	 Duración del episodio crítico. 

–	 Datos posteriores a la crisis: recupera-
ción espontánea o bien cambios post-
críticos (somnolencia, desorientación, 
confusión, amnesia, cefalea, vómitos, 
etc.).

•	 Antecedentes personales del paciente:

–	 Factores prenatales, perinatales y post-
natales desfavorables. 

–	 Descripción detallada del desarrollo 
psicomotor.

–	 Valoración de los episodios paroxísti-
cos previos.

–	 Factores asociados a las crisis: trau-
matismo previo, ingesta de fármacos o 
tóxicos, proceso infeccioso previo, fie-
bre, antecedentes de enfermedad sis-
témica e historia de enfermedad cróni-
ca pediátrica.

•	 Antecedentes familiares: debe pregun-
tarse específicamente sobre los antece-
dentes en la familia de epilepsia, crisis 
febriles en la infancia, trastornos del neu-
rodesarrollo, enfermedades neurodege-
nerativas del SNC, etc.

•	 Exploración física y neurológica completa. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

La tabla 4 muestra el diagnóstico diferen-
cial del trastorno paroxístico no epiléptico y 
la epilepsia. Si sospechamos de un trastor-
no paroxístico epiléptico: 

•	 Distinguir entre crisis provocadas y no 
provocadas.
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EXÁMENES COMPLEMENTARIOS

Punción lumbar (PL). En un niño con fiebre 
estará indicada si hay signos de infección 
del SNC. El riesgo es mayor en menores de 
12 meses y si no se cumplen todos los cri-
terios de convulsión febril típica. Sin fiebre, 
estará indicada si se da una alteración pro-
longada e inexplicable del nivel de concien-
cia o aparecen signos meníngeos. 

Electroencefalograma (EEG). Sigue sien-
do la herramienta diagnóstica de mayor 
utilidad en el diagnóstico y tratamiento de 
las crisis epilépticas. Debe realizarse siem-

•	 Describir la semiología del tipo o tipos 

de crisis epilépticas con intención loca-

lizadora (generalizada/focal, semiología 

motora, sensitiva, autonómica, psíquica, 

etc.) y que permita iniciar una primera 

aproximación etiológica, terapéutica y 

pronóstica.

•	 Intentar clasificarla, si es posible, dentro 

de algún síndrome epiléptico. 

•	 Determinar, si es posible, su etiología. 

Para ello deben realizarse diversos exá-

menes complementarios.

Tabla 4. Diagnóstico diferencial del trastorno paroxístico no epiléptico (TPNE)

TPNE EPILEPSIA

LACTANTES • Mioclonías benignas del lactante

• Crisis tónicas reflejas del lactante

• Estremecimiento

• Síndrome de Sandifer

• Hemiplejía alternante

• �Desviación paroxística de la mirada 
hacia arriba

• Autoestimulación

• Espasmo del sollozo

• Síncope febril

• Espasmos en flexión 

• Espasmos en extensión

• Mioclonías

• Crisis parciales versivas

• Crisis parciales motoras

• Crisis parciales oculógiras

• Crisis parciales complejas

• Crisis convulsivas generalizadas

• Convulsión febril

PREESCOLAR • Vértigo paroxístico benigno

• Despertar confuso

• Terrores nocturnos

• Sonambulismo

• Ritmias motoras 

• Cataplejia

• Síncopes

• �Crisis parciales complejas con síntomas 
vertiginosos

• Crisis parciales complejas

• �Crisis parciales complejas con 
sintomatología psíquica

• Crisis parciales hipermotoras frontales

• Crisis parciales motoras frontales

• Crisis atónicas

• Crisis convulsivas generalizadas

Fuente: Adrián Garcia Ron.



Epilepsia en niños y adolescentes 10
©2017 ESTEVE. Reservados todos los derechos. Queda prohibida la reproducción total o parcial de esta publicación sin previa autorización por escrito del titular del copyright.

www.epilepsiaaldia.com

ciones estructurales más frecuentemente 
detectadas en niños con epilepsia son 
las malformaciones, síndromes neurocu-
táneos, tumores y lesiones en el contex-
to de encefalopatías estáticas seculares 
a traumatismos, infecciones o insultos 
hipóxicos. Es mayor la probabilidad de 
encontrar alteraciones cuando la explo-
ración neurológica es anormal, las crisis 
son focales y refractarias a tratamiento o 
si aparecen alteraciones focales en el EEG 
sugestivas de lesión. A priori utilizaremos 
una RM de 1,5 teslas sin contraste y con 
secuencias según el protocolo específico 
para la epilepsia. En caso de epilepsia re-
fractaria, con alta sospecha de causa sin-
tomática y resonancias negativas, y para 
estudios prequirúrgicos se recomienda la 
realización de una RM de alta resolución 
(3 teslas).

•	 Tomografía computarizada: no se reco-
mienda de manera sistemática, salvo en 
casos urgentes. Puede resultar útil de 
forma ocasional y para completar el estu-
dio con la RM, en la detección de posibles 
calcificaciones corticales (por ejemplo, 
en procesos infecciosos como la neuro-
cisticercosis) o en una patología tumoral. 

Y también las técnicas de neuroimagen 
funcional: 

•	 RM funcional: no tiene indicación de ma-
nera sistemática. Su uso se limita a pa-
cientes candidatos a cirugía de la epilep-
sia. 

•	 RM espectroscópica: útil en el estudio 
de algunas lesiones concretas (para dis-
tinguir entre displasia y tumor) y ante la 
sospecha de errores congénitos del me-
tabolismo. 

pre que se sospeche una crisis epiléptica 
no provocada, pero hay que replantearse 
su necesidad cuando la historia clínica su-
giera que el evento ha sido un síncope, una 
migraña o cualquier otro episodio paroxís-
tico no epiléptico, ya que existe el riesgo de 
obtener un falso positivo. 

Tiene una sensibilidad solo del 26 al 56% 
y una especificidad entre el 78 y el 98%. 
La sensibilidad aumenta cuando es reali-
zado por técnicos e interpretado por pro-
fesionales experimentados dentro de un 
determinado contexto clínico, con los re-
gistros seriados, al aumentar el tiempo de 
monitorización del vídeo-EEG, cuanto más 
frecuentes sean las crisis epilépticas, si el 
registro está más próximo a una crisis epi-
léptica y, finalmente, con maniobras de es-
timulación11-16, como las siguientes:

•	 Hiperventilación: es el mejor procedi-
miento para provocar ausencias y des-
cargas de punta-onda (PO) generaliza-
das.

•	 Estimulación luminosa: es útil en pacien-
tes con fotosensibilidad. Debe tenerse en 
cuenta que puede aparecer una respues-
ta fotoparoxística en el 1% de los indivi-
duos sanos. 

•	 Privación parcial o completa del sueño, el 
sueño en sí mismo y estímulos específi-
cos en epilepsias reflejas. 

Neuroimagen. Las técnicas modernas de 
neuroimagen estructural y funcional han 
tenido un gran impacto en el diagnóstico y 
tratamiento de la epilepsia. 

•	 Resonancia magnética (RM): es el mejor 
procedimiento para el estudio estructu-
ral del paciente con epilepsia. Las altera-
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si es posible. Con ello podrá realizarse un 
abordaje terapéutico dirigido. 

Según las sospechas surgidas, debe am-
pliarse el estudio con otros exámenes com-
plementarios.

CARACTERÍSTICAS CLÍNICO-
ELÉCTRICAS O SÍNDROMES 
EPILÉPTICOS SEGÚN LA EDAD 
En este apartado describiremos exclusiva-
mente los más frecuentes, debido a la ex-
tensión del tema11,17-20.

CRISIS Y SÍNDROMES EPILÉPTICOS 
NEONATALES

•	 Crisis neonatales familiares benignas: 
Aparecen entre el 2º y el 3er día de vida 
(excepcionalmente se demora hasta los 
tres meses), en neonatos sin anteceden-
tes obstétricos de interés y neurológica-
mente normales entre las crisis, pero con 
historia familiar de crisis neonatales. Las 
crisis suelen agruparse en salvas, con un 
inicio caracterizado por hipertonía acom-
pañada de apnea; posteriormente, si-
guen alteraciones vegetativas o motoras 
unilaterales o bilaterales. EEG intercrítico 
con actividad de fondo normal. Duran-
te la crisis se aplana el trazado y apare-
cen puntas y ondas lentas, tanto focales 
como generalizadas, mientras dura el 
episodio. Su diagnóstico es de exclusión 
(todas las pruebas complementarias nor-
males) y se han descrito dos genes aso-
ciados (KCNQ2 y KCNQ3). 

•	 Crisis neonatales benignas idiopáticas o 
del 5º día: Suelen aparecer entre el 3er día 

•	 Tomografía computarizada de emisión 
monofotónica (SPECT) y tomografía 
por emisión de positrones (PET): no son 
técnicas apropiadas para la valoración 
de estructuras cerebrales. Sin embargo, 
pueden ser útiles en estudios prequirúr-
gicos para localizar posibles focos y, por 
ejemplo, para determinar el punto de co-
locación de los electrodos intracraneales. 
Estas técnicas tienen una utilidad mayor 
si se realizan simultáneamente con una 
RM craneal. 

Estudios analíticos. Si con los anterio-
res exámenes complementarios no se ha 
podido determinar la etiología y hay una 
sospecha clara de trastorno metabólico, 
genético, neurodegenerativo o inmuno-
mediado subyacente, se ampliará el estu-
dio etiológico. 

Estudios genéticos. Son cada vez más 
accesibles y tienen una utilidad clínica va-
riable. Se pueden realizar exámenes selec-
tivos para confirmar un diagnóstico clínico 
de sospecha (por ejemplo, el gen TSC1 o 
TSC2 en una esclerosis tuberosa), o recu-
rrir a técnicas más amplias de investiga-
ción genética, como los paneles genéticos 
de la epilepsia, la secuenciación completa 
del exoma, c-arrays, etc., con el objetivo de 
identificar el diagnóstico subyacente, por 
ejemplo, en un niño con una encefalopatía 
epiléptica de causa desconocida. En manos 
del clínico se encuentra la habilidad para 
hacer una adecuada gestión de los recur-
sos disponibles. 

OTROS EXÁMENES

Debe realizarse un diagnóstico de crisis 
epiléptica y de síndrome electroclínico, 
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•	 Encefalopatía mioclónica neonatal o pre-
coz: Las crisis se inician durante el perio-
do neonatal y se caracterizan por mio-
clonías erráticas acompañadas de crisis 
parciales con semiología motora y un pa-
trón electroencefalográfico de brote-su-
presión, en un neonato con exploración 
neurológica muy patológica. La mayoría 
de los casos se asocian a metabolopa-
tías, entre estas, la descrita más frecuen-
temente es la hiperglicemia no cetósica. 
Tiene un pronóstico muy desfavorable. 

SÍNDROMES EPILÉPTICOS DEL 
LACTANTE Y DEL NIÑO PEQUEÑO

Los más frecuentes son la epilepsia benig-
na del lactante (familiar y no familiar) y los 
espasmos epilépticos.

•	 Epilepsia benigna del lactante familiar y 
no familiar (síndrome de Watanabe-Vige-
vano): Inicio entre los meses 1 y 24 (pico a 
los 6 meses) en niños previamente sanos. 
Tiene un desarrollo psicomotor normal 
tras el inicio de las crisis y con exámenes 
complementarios normales. Clínicamen-
te se manifiesta mediante crisis parciales 
con o sin generalización secundaria que 
se agrupan en más de 10 crisis al día du-
rante 2 o 3 días. Tiene buen pronóstico. 

•	 Epilepsia del lactante con crisis focales 
migratorias: Encefalopatía epiléptica que 
aparece desde recién nacido hasta los 
6 meses (pico a los 3 meses) en lactan-
tes previamente normales y que experi-
mentan una regresión psicomotriz tras el 
inicio de las crisis. Clínicamente aparece 
con crisis de variada semiología, poli-
morfas y agrupadas en salvas. El estado 
neurológico suele ser malo (peor cuanto 

de vida y el 7º. Aparecen en neonatos sin 
antecedentes obstétricos de interés, neu-
rológicamente normales entre las crisis 
(salvo estatus o exceso de medicación) 
y sin historia familiar de crisis neonatales. 
Las crisis suelen ser clónicas, acompa-
ñadas o no de apnea, y tienen tendencia 
a producir un estado de mal convulsivo 
que puede durar hasta 3 días (general-
mente, 24 horas). EEG intercrítico: la ma-
yoría muestra un patrón theta alternan-
te, aunque puede ser normal o mostrar 
anomalías epileptiformes tanto focales 
como multifocales. Durante las crisis los 
registros son variables. Su diagnóstico 
es de exclusión (diagnóstico diferencial 
con crisis sintomáticas a encefalopatía 
hipóxico-isquémica, trastornos metabó-
licos, infecciosos, etc.). Diversos autores 
proponen no tratar. 

•	 Encefalopatía epiléptica precoz o síndro-
me de Ohtahara: Inicio de las crisis du-
rante los 3 primeros meses de vida (ge-
neralmente en los primeros 10 días). Se 
caracteriza por espasmos tónicos aso-
ciados a un patrón electroencefalográfi-
co de brote-supresión en pacientes con 
alteración en la exploración neurológica. 
Se asocia con frecuencia a malformacio-
nes del SNC (hemimegalencefalia, lisen-
cefalia, etc.) y en contadas ocasiones con 
metabolopatías (hiperglicinemia no ce-
tósica). También ha sido relacionado con 
diversas mutaciones como CDKL5, SC-
N2A, STXBP1, KCNT1, ARX, PNPO, PIGA, 
GNAO1, CASK, SLC25A22, PIGQ, CDKL, 
PLCB1, etc. Tiene un pronóstico muy des-
favorable y los pacientes que sobreviven 
suelen evolucionar a otras encefalopatías 
epilépticas. Es refractaria a tratamiento. 
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tras instaurarse las crisis se enlentece el 
trazado y aparecen descargas de PO y 
polipunta-onda (PPO) generalizadas, con 
respuesta fotoparoxística y anomalías 
multifocales que se activan con el sueño. 
Tiene mal pronóstico, con una mortalidad 
cercana al 20%, retraso mental en todos 
los casos y epilepsia refractaria. 

•	 Síndrome de Lennox-Gastaut: Encefalo-
patía epiléptica de inicio entre el 1er y el 8º 
año (pico entre el 3er y el 5º año), sinto-
mática en el 70% de los casos (el 20% se-
cundaria a síndrome de West previo). Clí-
nicamente se manifiesta por crisis diarias 
y variadas: tónicas (las más característi-
cas, y más frecuentes durante el sueño), 
ausencias atípicas, atónicas, mioclónicas 
y frecuentes estatus no convulsivos. EEG 
intercrítico: desorganizado, enlentecido y 
con frecuente PO lenta (2-2,5 Hz) gene-
ralizada. Ritmos rápidos típicos durante 
el sueño. Mal pronóstico, con deterioro y 
epilepsia refractaria. 

•	 Epilepsia con crisis mioclonoatónicas 
(mioclonoastática o síndrome de Doose): 
Comienza entre los 7 meses y los 8 años 
en niños con desarrollo previo normal. 
Clínicamente se manifiesta por crisis mio-
clónicas, atónicas y mioclonoatónicas. Se 
conoce como seudo-Lennox, puesto que 
también puede provocar crisis de ausen-
cia atípicas y estatus no convulsivos, pero 
nunca habrá crisis tónicas. EEG intercrí-
tico normal, aunque luego pueden apa-
recer brotes de PO o PPO generalizada 
a 2-3 Hz. El pronóstico es relativamente 
bueno, pero no tanto como se conside-
raba anteriormente: solo el 50% remiten 
y algunos tienen retraso cognitivo leve 
(20%). 

mayor es el número de crisis). EEG con 
actividad de fondo lenta y puntas multi-
focales. EEG crítico: focos que cambian 
continuamente. Tiene mal pronóstico y 
es refractaria al tratamiento (pruébese 
una dieta cetógena). Se han descrito ca-
sos relacionados con mutaciones en los 
genes SCN1A, KCNT1, ARSA, CUX1, MA-
N2A2, MAPT, MCM9, MYH14, PCDH12 y 
PLXNB2.

•	 Espasmos infantiles y síndrome de West: 
Encefalopatía epiléptica que aparece 
generalmente durante el 1er año de vida 
(pico a los 6 meses). El 80% son sinto-
máticos (estructural-metabólicos). Clí-
nicamente se caracteriza por espasmos 
en flexión o extensión, agrupados en sal-
vas y varias veces al día, acompañados 
de detención o regresión en el desarrollo 
psicomotor. El EEG es característico, con 
hipsarritmia, aunque pueden darse otros 
patrones. Mal pronóstico (mejor en casos 
idiopáticos y criptogénicos), con una po-
sible evolución a otros síndromes como 
el de Lennox-Gastaut, epilepsias focales, 
déficits neurológicos, etc.

•	 Síndrome de Dravet o epilepsia mioclóni-
ca grave de la infancia: Encefalopatía epi-
léptica genética, asociada principalmente 
a mutaciones del gen SCN1A. Sin embar-
go, en pacientes negativos se pueden es-
tudiar otros genes relacionados como el 
PCDH19, EPM2A, SCN2A, STXBP1, POLG, 
GABRG2, SCN1B, GABRA1, CDKL, etc. Clí-
nicamente se inicia con crisis febriles en 
los primeros meses de vida (meses 5 o 6), 
frecuentemente atípicas (unilaterales, de 
larga duración, etc.). Después aparecen 
crisis mioclónicas, crisis focales, ausen-
cias atípicas y deterioro neurológico. EEG: 
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caracteriza por crisis nocturnas, con 
afectación de la cara (comisura bucal), 
bloqueo del lenguaje, ruidos guturales 
y sialorrea. A veces se generalizan y 
conducen a crisis tónico-clónicas. EEG: 
típicamente PO temporal o central uni 
o bilateral, que se activa con el sueño. 
El pronóstico es muy bueno: remisión 
espontánea y no está indicado el trata-
miento, salvo excepciones. 

–	 Síndrome de Panayiotopoulos (epilep-
sia parcial occipital precoz): Comienzo 
durante los años 1 a 14 (punta entre los 
3 y 6) en niños previamente normales. 
Clínicamente se caracteriza por crisis 
con síntomas autonómicos (típicamen-
te náuseas y vómitos) y en ocasiones 
cefalea. Es importante tener en cuen-
ta que las crisis tienden a prolongarse 
(más de 30 minutos) y predominan en 
el sueño. El EEG es muy similar al de 
la epilepsia benigna con puntas centro-
temporales, pero la PO es más occipital 
(aunque puede aparecer en cualquier 
lado). La RM es normal. Tiene buen 
pronóstico y no se trata si hay pocas 
crisis y la familia no se angustia. 

–	 Síndrome de Gastaut (epilepsia occipi-
tal de comienzo tardío): Suele comen-
zar entre los 3 y los 16 años (pico entre 
los 8 y 9). Clínicamente se manifiesta 
con crisis focales con alucinaciones vi-
suales y cefalea postictal de tipo migra-
ñoso. Las crisis pueden generalizarse 
y conducir a una crisis tónico-clónica 
generalizada (CTCG). Su pronóstico es 
bueno: control en el 80% de los casos.

•	 Epilepsias focales autosómicas domi-
nantes:

•	 Epilepsia mioclónica del lactante (epi-
lepsia mioclónica benigna de la infancia): 
Aparece entre los 5 meses y los 5 años, 
en niños con desarrollo normal previo 
y posterior a las crisis. Clínicamente se 
caracteriza por crisis mioclónicas axiales 
o axorizomiélicas pluricotidianas, desen-
cadenadas en ocasiones por estímulos 
táctiles o acústicos. En un mismo pacien-
te pueden darse crisis reflejas y crisis no 
reflejas. EEG intercrítico normal, a veces 
PO o PPO generalizada. Tiene buen pro-
nóstico. 

•	 Epilepsia parcial atípica de la infancia: Es 
una epilepsia “benigna”, de inicio sobre 
los 2 años y en forma de crisis parecidas 
a los paroxismos rolándicos, pero que 
evolucionan a otras crisis y a un patrón 
electroencefalográfico de PO continua 
del sueño. Requiere de un diagnóstico di-
ferencial con dos entidades que también 
cursan con PO continua del sueño: el sín-
drome de Landau-Kleffner (afasia epilép-
tica) y la PO continua durante el sueño 
lento (síndrome de Penélope). A diferen-
cia de estos, la epilepsia parcial atípica 
de la infancia tiene “buen pronóstico” y 
es autolimitada, aunque a veces las crisis 
son difíciles de tratar. 

EPILEPSIAS Y SÍNDROMES EPILÉPTICOS 
DEL NIÑO MAYOR Y DEL ADOLESCENTE

•	 Epilepsias focales benignas (no incluimos 
ninguna no reconocida por la Internatio-
nal League Against Epilepsy [ILAE]):

–	 Epilepsia benigna con puntas centro-
temporales (paroxismos rolándicos): 
Se inicia entre los años 1 y 15 (pico en-
tre los años 5 y 10). Clínicamente se 
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ves, acompañadas de mioclonías en la 
musculatura masticatoria y por asociar 
siempre CTCG. Es farmacorresistente. 

–	 Epilepsia de ausencias con mioclonías 
palpebrales (síndrome de Jeavons): Es 
una epilepsia fotosensible que, ade-
más, puede asociar CTCG en relación 
con estímulos luminosos, privación de 
sueño o alcohol. Las ausencias suelen 
controlarse bien, pero no así las mio-
clonías palpebrales. 

–	 Epilepsia mioclónica juvenil: El 75% de 
los casos se inicia entre los 12 y los 18 
años. Clínicamente se manifiesta me-
diante crisis mioclónicas al despertar, 
que pueden producir la caída de ob-
jetos de las manos y CTCG precedidas 
de sacudidas mioclónicas. Un tercio 
de los casos tiene ausencias. Las crisis 
pueden precipitarse por falta de sueño, 
alcohol o un estímulo luminoso. EEG: 
PO y PPO generalizada a 3-6 Hz y en 
un tercio de los casos anomalías fo-
cales. Buen control de las crisis, pero 
generalmente precisan tratamiento de 
por vida por el alto riesgo de recaída. 

–	 Epilepsia con CTCG aisladas: Entre los 
6 y los 25 años (pico entre los 16 y los 
17). En este grupo se incluye el gran mal 
del despertar. Solo se dan crisis CTCG 
de baja frecuencia, con buena respues-
ta al tratamiento. Hay riesgo de provo-
car las crisis con los mismos factores 
que la epilepsia mioclónica juvenil. 

–	 Epilepsia de ausencias mioclónicas: 
Aparece desde el 1er año de vida hasta 
la adolescencia (pico a los 7 años). En 
este caso, las ausencias se acompañan 
de sacudidas mioclónicas, pluricotidia-

–	 Epilepsia frontal nocturna autosómica 
dominante: Puede aparecer a cualquier 
edad (pico entre los 7 y los 12 años). 
Clínicamente se manifiesta mediante 
crisis breves agrupadas durante el sue-
ño, hipermotoras, alteración de las dis-
tancias o tónicas y en ocasiones CTCG. 
Necesita monitorización mediante ví-
deo-EEG para el diagnóstico. 

–	 Epilepsia familiar del lóbulo temporal: 
No hay casos descritos en niños. 

•	 Epilepsias generalizadas idiopáticas:

–	 Epilepsia de ausencias infantil: Se inicia 
sobre los 4 años (existen casos raros 
de ausencias precoces) en niños con 
desarrollo normal. Clínicamente se ca-
racteriza por una crisis típica de ausen-
cia, de inicio y fin brusco, de 5 a 15 se-
gundos de duración, acompañada o no 
de automatismo y con un EEG típico  a 
3 Hz generalizado. Tiene buen pronós-
tico. El 16% puede sufrir CTCG y el 5% 
crisis mioclónicas. Existe un grupo de 
pacientes con epilepsia de ausencias 
precoces caracterizado por asociar, 
además, crisis tónico-clónicas genera-
lizadas y mioclonoatónicas y tener un 
pronóstico desfavorable. Ante ausen-
cias en lactantes es importante descar-
tar un déficit de GLUT1. 

–	 Epilepsia de ausencias juvenil: No se 
puede distinguir de la anterior, pero es 
de inicio más tardío: entre los 7 y los 17 
años (pico entre los 9 y los 13). Muchas 
veces se solapan en formas interme-
dias. 

–	 Mioclonías peribucales con ausencias: 
Se caracterizan por ausencias bre-
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de las veces ceden espontáneamente y los 
niños llegan al servicio de urgencias en la 
fase postcrítica, es decir, sin actividad con-
vulsiva. Sin embargo, en ocasiones puede 
tratarse de una urgencia vital, especialmen-
te si las crisis se prolongan y conducen a un 
estatus epiléptico. 

El estatus epiléptico ha experimentado en 
los últimos años una serie de cambios con-
ceptuales que afectan a su diagnóstico y 
tratamiento. De forma práctica, y porque 
parece claro que cuanto más dure una cri-
sis mayor será la dificultad posterior para 
yugularla, debemos considerar como nor-
ma hasta que no se demuestre lo contra-
rio que todo niño que acude al servicio de 
urgencias con una crisis convulsiva activa 
deberá ser considerado y tratado como un 
estatus epiléptico21,22. 

La  incidencia global del estatus epiléptico 
infantil oscila entre 4 y 8 casos por cada 
1.000 niños, con una incidencia anual, que 
varía según las series, desde 17 hasta 73 ca-
sos por cada 100.000 pacientes menores 
de 18 años. En la edad pediátrica, las cifras 
más elevadas de incidencia se dan en el 
grupo de edad menor a los 2 años, con ta-
sas más de 10 veces superiores a las de los 
adultos23. 

Si en los tres primeros años de vida pre-
dominan los estatus febriles y aquellos que 
están en relación con causas sintomáticas 
agudas (infecciones del SNC, traumatismo 
craneoencefálico, hipoxia…), a medida que 
el niño avance en edad, la etiología se ase-
mejará más a la de los adultos (criptogéni-
cos y secundarios a una patología del SNC). 

Es importante tener en cuenta, respecto a 
la etiología, que en la infancia existe la po-

nas y en ocasiones acompañadas de 
otro tipo de crisis. Esta entidad, a dife-
rencia de las ausencias típicas, puede 
aparecer en individuos con trastornos 
neurológicos previos y su pronóstico 
es mucho peor (sobre todo en los ca-
sos sintomáticos). Por ello es necesaria 
la realización de una RM craneal. 

•	 Epilepsias reflejas: Existe un grupo de 
epilepsias desencadenadas por diversos 
estímulos (luminosos, acústicos, táctiles, 
la lectura, la música, etc.). Por su rareza, 
no las vamos a desarrollar. 

•	 Epilepsias sintomáticas en la infancia: 
Consideramos todas aquellas en las que 
la epilepsia está producida por una lesión 
estructural, metabólica o por un síndrome 
genético determinado y en las que la pro-
pia epilepsia es el síntoma principal. Sin 
embargo, por su extensión y variabilidad 
clínica, según el trastorno de fondo, no se 
pueden desarrollar con un cuadro clínico 
y electroencefalográfico característico. 

•	 Crisis febriles y crisis relacionadas con 
fiebre: Entre las que destacan desde al-
gunos procesos benignos como las crisis 
parainfecciosas hasta entidades con mal 
pronóstico, como el síndrome epiléptico 
por infección febril, el estado epiléptico 
refractario de nuevo inicio, etc. No pro-
fundizaremos en el tema.

ESTATUS EPILÉPTICO Y 
TRATAMIENTO DE LAS CRISIS 
AGUDAS
Las convulsiones son la urgencia neurológi-
ca más frecuente en pediatría. La mayoría 
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nar al paciente. Administrar medicación 
de rescate si, a los 2 o 3 minutos, la crisis 
no ha cedido de forma espontánea (dia-
zepam rectal o midazolam oral)26. 

TRATAMIENTO HOSPITALARIO

Si el paciente llega en fase postcrítica, ha-
brá que tranquilizar a la familia, mantener 
al paciente en posición de decúbito lateral 
y, si se trata de una crisis febril, se intentará 
reducir la fiebre e identificar y tratar el foco.

Si, por el contrario, el paciente llega con 
una convulsión activa al servicio de urgen-
cias, se debe considerar un estatus y habrá 
que realizar un manejo precoz con el fin de 
disminuir la morbimortalidad. Los objetivos 
son los siguientes:

•	 Asegurar una buena oxigenación cere-
bral y una buena función respiratoria.

•	 Acabar con la actividad convulsiva tan 
pronto como sea posible.

•	 Evitar la recurrencia de convulsiones.

•	 Identificar los posibles factores precipi-
tantes.

•	 Evitar complicaciones metabólicas.

•	 Evaluar y tratar la posible etiología del 
estatus.

Como en cualquier patología urgente, en 
primer lugar hay que estabilizar y evaluar 
las funciones vitales, siguiendo la secuencia 
ABC:

•	 A (airway): Colocación en decúbito late-
ral izquierdo o lateralización de la cabeza, 
salvo que exista antecedente de trauma-
tismo craneoencefálico. Es importante 

sibilidad de que se presenten estatus espe-
ciales asociados a encefalopatías epilép-
ticas (espasmos epilépticos, drop attacks, 
mioclonías o crisis gelásticas). 

Si tenemos en cuenta que hasta en un 12% 
de los casos la primera crisis epiléptica se 
presenta en forma de estatus, que entre el 
20 y el 30% de los epilépticos tendrán un 
estatus en los 5 primeros años después del 
diagnóstico de epilepsia y que el estatus 
epiléptico se asocia a una elevada morbi-
mortalidad, con secuelas neurológicas has-
ta en un tercio de los pacientes al alta de la 
unidad de cuidados intensivos pediátrica y 
una mortalidad entre el 3 y el 9%, nos hace-
mos una idea de la magnitud del problema 
y de la importancia de un diagnóstico y tra-
tamiento precoz21-25.

TRATAMIENTO PREHOSPITALARIO  
DE LAS CRISIS CONVULSIVAS

Las crisis deben ser tratadas lo más pre-
cozmente posible, por lo que los padres y el 
personal sanitario extrahospitalario deben 
estar formados sobre el manejo de las cri-
sis, sin acceso venoso (anexo 1)27. Los pa-
sos que se deben seguir son:

1.	 En primer lugar, es importante identificar 
la crisis.

2.	Colocar al paciente en posición de segu-
ridad, decúbito lateral, y retirarlo de lu-
gares peligrosos (como unas escaleras) 
y de aquellos objetos contra los que se 
pueda golpear. Quitarle las gafas y aflojar 
las prendas de ropa que puedan compri-
mir la vía respiratoria (corbata, bufandas, 
etc.). No introducir nada en la boca. 

3.	Cronometrar la duración. Activar el ser-
vicio de emergencias (061) sin abando-
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no forzar la apertura de la mandíbula en 
caso de estatus convulsivo, ya que gene-
ralmente se puede ventilar bien con mas-
carilla, a pesar de la contractura mandi-
bular.

•	 B (breathing): Se mantendrá siempre una 
buena oxigenación. Si es necesario, se 
ventilará con ambú, con oxígeno en altas 
concentraciones (FiO2 100 %). 

•	 C (circulation): Mantener una adecuada 
circulación. Intentar canalizar el acceso 
venoso y determinar la glucemia capilar. 
Es importante tener en cuenta la posibili-
dad del acceso intraóseo si no se dispone 
de otra vía de acceso vascular. Tratar la 
hipoglucemia, hipovolemia, acidosis, alte-
raciones electrolíticas, fiebre, etc. y admi-
nistrar fármacos antiepilépticos. 

Tradicionalmente, el diazepam rectal ha 
sido el fármaco más utilizado. Sin embar-
go, tiene una absorción errática, solo tiene 
2 presentaciones farmacológicas y estas 
impiden ajustar la dosis al peso del pacien-
te, es difícil de poner y, lo más importante, 
actualmente existen medicaciones dispo-
nibles más eficaces y seguras. Por ello, no 
consideramos su utilización en el ámbito 
hospitalario. La pauta de midazolam es la 
siguiente28-30: 

•	 Midazolam transmucoso oral (0,5 mg/
kg, máximo 10 mg): Es una alternativa 
segura y eficaz (evidencia A: 1B) y mejor 
aceptada socialmente. 

•	 Midazolam transmucoso nasal (0,2 mg/
kg, máximo 5 mg): Es más seguro y efi-
caz que el diazepam rectal y tan seguro 
y eficaz como el diazepam intravenoso 
(0,3 mg/kg). 

•	 Midazolam intramuscular (0,2 mg/kg, 
máximo 5 mg): Es tan seguro y eficaz 
como el diazepam y el lorazepam intrave-
noso (evidencia A: 1B). Además, presenta 
un menor tiempo global de resolución de 
las crisis y tiene la misma biodisponibili-
dad que el midazolam intravenoso.

IMPACTO DE LA EPILEPSIA  
EN LA INFANCIA
La epilepsia es uno de los trastornos neu-
rológicos crónicos más frecuentes. En los 
últimos años ha crecido el interés por cuan-
tificar el impacto global que tiene en los pa-
cientes y sus factores determinantes. Aun-
que tradicionalmente se han considerado 
las características propias de la epilepsia, 
las crisis y los fármacos utilizados en su tra-
tamiento como los principales factores re-
lacionados con el impacto en la calidad de 
vida de los pacientes, cada vez se otorga 
mayor importancia al impacto de las co-
morbilidades y a la dimensión psicosocial31. 

En el caso concreto de la infancia, la cali-
dad de vida suele estar condicionada, entre 
otras cosas, por una mayor prevalencia de 
trastornos neuropsicológicos, de disfunción 
cognitiva y de dificultades en el aprendiza-
je. Esto se añade al estigma que genera la 
propia enfermedad, al impacto físico de la 
medicación, al temor e incertidumbre rela-
cionados con la imprevisibilidad de las cri-
sis y repercute en el funcionamiento psico-
lógico, social y educativo31-35 del paciente.

Ronen y cols.36 identificaron 5 dimensiones 
claves en la calidad de vida de los niños con 
epilepsia:
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A pesar de las mejoras en el tratamiento 
y en el conocimiento de la fisiopatología 
de la enfermedad, el estigma asociado a 
la epilepsia sigue siendo uno de los mayo-
res desafíos a los que nos enfrentamos los 
clínicos, por su impacto psicosocial y emo-
cional (autoestima), y debemos establecer 
medidas que contribuyan a prevenirlo y a 
paliar sus consecuencias. 

EPILEPSIA Y COGNICIÓN35,40,41

El deterioro cognitivo asociado a la epi-
lepsia en la infancia tiene una importante 
repercusión en la calidad de vida de los 
pacientes, principalmente por su influencia 
negativa en el desarrollo académico, social 
y familiar. Además de la discapacidad in-
telectual, que oscila según las series entre 
el 26 y el 57%, es frecuente en este grupo 
de pacientes la presencia de otras altera-
ciones neuropsicológicas y de trastornos 
conductuales que condicionan dificultades 
en el aprendizaje y fracaso escolar. La afec-
tación neurocognitiva parece tener un ori-
gen multifactorial y ha sido relacionada con 
diversos factores vinculados con el tipo de 
epilepsia, su etiología, edad de inicio, evo-
lución a largo plazo, frecuencia y tipología 
de las crisis, así como con los fármacos 
utilizados en el tratamiento. Sin embargo, 
el impacto global de la comorbilidad neu-
ropsicológica en la epilepsia infantil y su re-
lación con cada uno de estos factores no 
está claramente delimitado. 

Nuestra hipótesis neuropsicológica, y que 
podría explicar parte de los problemas aso-
ciados (trastornos conductuales, trastor-
no por déficit de atención e hiperactividad 
[TDAH], etc.), es que se trata de una afec-
tación de las funciones ejecutivas. Estas 

1. 	Impacto social.

2.	 Impacto personal (preocupaciones del 
niño relacionadas con su epilepsia).

3.	 Impacto emocional: principalmente re-
lacionado con trastornos del estado del 
ánimo. 

4.	Cuestiones relacionadas con la necesi-
dad de mantener en secreto su epilepsia 
(estigma).

5. 	Búsqueda de la normalidad o resilien-
cia: definida como el proceso, capacidad 
y resultado de adaptarse de una manera 
exitosa a una situación adversa o, en tér-
minos médicos, la capacidad de mantener 
o recuperar un adecuado estado de salud 
mental ante una situación desfavorable. 

ESTIGMA Y EPILEPSIA37,38

Es difícil valorar en este grupo poblacional 
el estigma asociado, puesto que implica 
actitudes y creencias personales, la gestión 
individual de “su secreto” y del derecho a la 
divulgación de su enfermedad, y una gran 
influencia del entorno social en el que se 
desarrolla el niño con epilepsia. Aunque la 
mayoría de los pacientes refieren no sen-
tirse estigmatizados por su enfermedad, la 
mayor parte de los adolescentes no guar-
dan coherencia en las respuestas a las pre-
guntas formuladas en diversos estudios 
realizados: la inexistencia del estigma se 
contradice con su comportamiento res-
pecto a la divulgación de su enfermedad a 
los compañeros. A pesar de todo, se esti-
ma una prevalencia de estigma entre el 16 
y el 51%. Diversos estudios han relacionado 
el estigma con la gravedad y frecuencia de 
las crisis, la discriminación percibida en su 
entorno y la percepción de limitaciones. 
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o aparecer tiempo después del diagnós-
tico de la epilepsia. Estas comorbilidades 
contribuyen de forma significativa y añadi-
da al impacto que tiene la enfermedad en 
los pacientes y en sus familiares, e influyen 
en la calidad de vida y en la evolución a 
largo plazo. Entre ellas merecen una men-
ción especial las comorbilidades neuropsi-
quiátricas.

Se ha descrito a menudo en la literatu-
ra científica que existen tasas mayores de 
diagnóstico de trastornos psiquiátricos y 
problemas conductuales entre los jóvenes 
con epilepsia (del 33 al 77%) que en el res-
to de individuos del mismo grupo de edad. 
Incluso son más frecuentes que en otras 
patologías crónicas propias de la infancia, 
como la diabetes y el asma. A pesar de ello, 
estos trastornos siguen siendo infradiag-
nosticados (solo un tercio de los pacien-
tes) y tratados. Mientras que los trastornos 
de conducta externalizantes (el TDAH, por 
ejemplo) sí que suelen ser identificados por 
los padres, la sintomatología de tipo inter-
nalizante, como la ansiedad o la depresión, 
suele pasar inadvertida tanto para los cui-
dadores como para los médicos. Puesto que 
su presencia puede influir en el curso clíni-
co de la enfermedad, condiciona la calidad 
de vida de los pacientes y, en ocasiones, 
condiciona también la actitud terapéutica 
(algunos fármacos antiepilépticos pueden 
tener repercusión sobre el estado de ánimo 
y la conducta), deben incluirse en la prác-
tica clínica diaria escalas diagnósticas que 
permitan realizar un cribado adecuado de 
la patología. 

El TDAH50,51 es una de las comorbilidades 
neuropsicológicas más frecuentes en pa-
cientes pediátricos con epilepsia, principal-

funciones son las responsables de dirigir, 
controlar y organizar diversas actividades 
cognitivas, las respuestas emocionales y 
el comportamiento. Este déficit ejecutivo 
en los niños y adolescentes con epilepsia 
ha sido bien documentado en la literatura  
científica. Se ha descrito una prevalencia 
entre el 25 y el 66% de los casos y su im-
portante repercusión en la calidad de vida, 
expresada tanto por los niños como por 
sus padres. Su mayor repercusión se da en 
las áreas emocional y escolar. 

Por todo ello, deberíamos incluir como ruti-
na en nuestra práctica clínica diaria un cri-
bado de la situación cognitiva, del estado 
de ánimo y del comportamiento en todos 
nuestros pacientes diagnosticados de epi-
lepsia. Se ampliaría de una manera formal 
y completa en aquellos pacientes bajo sos-
pecha de déficit o deterioro cognitivo, con 
dificultades en el aprendizaje y con trastor-
nos del ánimo o de la conducta. Puesto que 
los fármacos antiepilépticos pueden tener 
efectos adversos sobre el comportamiento 
y la cognición, y agravar así la repercusión 
que tiene la propia epilepsia sobre el de-
sarrollo y el aprendizaje, la detección pre-
coz de estos trastornos podría permitir una 
selección adecuada del tratamiento, según 
las características propias del niño, con el 
objetivo de conseguir un mejor rendimien-
to neurocognitivo y conductual, y de respe-
tar, por encima de todo, la calidad de vida 
del paciente. 

EPILEPSIA Y COMORBILIDAD 
NEUROPSIQUIÁTRICA42-49

Hay una gran cantidad de condiciones 
asociadas que pueden preceder, concurrir 
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neuropsicológicas, así como la patología 
multisistémica, en la cual la epilepsia, aun 
siendo grave, puede representar solo una 
pequeña parte de las necesidades de 
atención médica en curso. Es un desafío 
asegurar un tratamiento global y revisar 
la etiología antes del traspaso y, cercano 
ya el momento de la transición, comple-
tar, si es necesario, el estudio etiológico: 
principalmente mediante neuroimagen y 
genética. 

•	 Epilepsias de inicio en la adolescencia: 
Predominan las epilepsias con poca pro-
babilidad de remisión, principalmente 
focales y la epilepsia mioclónica juvenil. 
Por regla general, serán adolescentes con 
un buen nivel cognitivo. Se les debe pre-
parar para asumir la responsabilidad de 
mantener sus propios cuidados antes de 
la transferencia y formarles en aquellas 
cuestiones relacionadas con la vida inde-
pendiente, como pueden ser la conduc-
ción, la adhesión al tratamiento, la sexua-
lidad, el empleo y la salud mental.

•	 Epilepsias generalizas idiopáticas pro-
pias de infancia, como la epilepsia de 
ausencias infantil y epilepsias focales no 
lesionales o epilepsias focales de la in-
fancia, como los paroxismos rolándicos, 
cuyas crisis remiten completamente en 
la infancia. Este grupo de pacientes no 
suele precisar seguimiento en unidades 
especializadas en epilepsia. Sin embar-
go, a pesar de tener una buena evolu-
ción desde el punto de vista de las crisis, 
pueden presentar algunas comorbilida-
des que se mantienen en la vida adulta y 
debemos diagnosticar y orientar, si fuera 
necesario, para conseguir una transfe-
rencia adecuada. 

mente a expensas del subtipo inatento. Si 
bien es cierto que diversos estudios sugie-
ren que su prevalencia es mayor en las epi-
lepsias más graves, en nuestra experiencia 
este trastorno es muy frecuente, incluso en 
epilepsias generalizadas idiopáticas (40%), 
como a epilepsia de ausencias infantiles. 
Puede tener una repercusión importante a 
nivel académico y social y hay una litera-
tura científica suficiente en apoyo del tra-
tamiento con psicoestimulantes en dosis 
bajas, que es seguro y eficaz, incluso en 
pacientes que no están libres de crisis. Por 
ello, parece razonable protocolizar su de-
tección mediante una entrevista dirigida en 
la consulta y con el uso de escalas conduc-
tuales validadas para su cribado (ADHRS, 
Conners, SNAP-25, etc.).  

TRANSICIÓN A ADULTOS52 
El 50% de los niños con epilepsia alcanza-
rán la edad adulta sin una remisión comple-
ta de su patología y la mantendrán de por 
vida. Además de la epilepsia, presentan con 
frecuencia una gran cantidad de comorbili-
dades y preocupaciones que requieren una 
adecuada transferencia para intentar salvar 
la brecha que existe entre las unidades pe-
diátricas y las de adultos, y que convierta la 
transición en un proceso “más suave”.

Podríamos agrupar a los pacientes en dis-
tintos grupos: 

•	 Epilepsias de inicio precoz y que se man-
tienen en la edad adulta: Entre ellas in-
cluiremos diversas encefalopatías epilép-
ticas de inicio precoz, otras epilepsias de 
compleja etiología (muchas genéticas) 
que se asocian con frecuencia con disca-
pacidad cognitiva y otras comorbilidades 
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No existe un modelo único de transición 
que pueda ser universalmente utilizado. 
Sin embargo, deberíamos establecer unas 
normas generales para proteger, al menos, 
a los adolescentes epilépticos que no pue-
den defender sus propios intereses por mo-

tivos de discapacidad cognitiva, física, etc. 
Si no existe una transición suave de una 
unidad pediátrica a la de adultos, debemos 
responsabilizarnos de elaborar un informe 
minucioso sobre las características particu-
lares del paciente y de su epilepsia. 
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Alumn@: Padre/Representante:

Edad: Teléfono de aviso:

Peso: Profesor(a):

Centro escolar: Medicación:

PASO 1:  RECONOCIMIENTO DE LA CRISIS Y COLOCACIÓN EN POSICIÓN DE SEGURIDAD

1)  RECONOCER LA CRISIS COMO ACTIVA

�Alteración del nivel de conciencia (inconsciente)

Rigidez: Aumento generalizado del tono muscular 
(una mitad del cuerpo, cara...)

Con o sin sacudidas: espasmos tónicos, clónicos, 
mioclónicos

Apertura ocular con o sin revulsión. Midriasis

2) � COLOCAR EN POSICIÓN de seguridad  
 (de lado y sin objetos alrededor)

3)  No introducir nada en la boca

4)  Cronometrar el tiempo de duración

PASO 2: AVISO. LLAMADA DE EMERGENCIA (061)

1)  �Llamar a emergencias (061) sin abandonar al NIÑO  
Y COMUNIcar LA CRISIS CONVULSIVA

2)  AvisAR a los padres

3)  Aunque no SE localiceN, no dudAR en administrar la medicación

PASO 3: Tratamiento si duración > 2-3 minutos26

A)  Midazolam Oral
Azul (5 mg) 1-5 años 
Morado (7,7 mg): 5-10 años 
Naranja (10 mg): 10-18 años

B)  Diazepam rectal

< 20 kg: 5 mg

> 20 kg: 10 mg

ANEXO 1. PROTOCOLO ESCOLAR PARA UNA CRISIS CONVULSIVA27
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autorización médica

Dr. / Dra. ………………….………………………………………….......……………….................................................................................… 

con número de colegiado ………..............…… por el Colegio de Médicos de ……………................................. 

y especialista en ……...………………………….................... tras valoración del niño y revisión del protocolo, 

prescribo …………....................................………………………...... en caso de crisis epiléptica con una duración 

mayor de 2-3 minutos.

                                                                       En …..........……………. a ……….. de ………………….. de 20……….

autorización PATERNAL O DEL TUTOR LEGAL

.………………………………………………………………………………….......................................... con DNI……………….............…………,

autorizo como padre/madre/tutor legal de……….………………………………………………….....................…………….... 

a administrarle……………………………….............................…. en caso de crisis epiléptica con una duración 

mayor de 2-3 minutos.

                                                                       En …..........……………. a ……….. de ………………….. de 20……….
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