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Caso cLiNnICO

Nina de 4 afnos que ingres6 por presentar durante el
sueno nocturno un cuadro agudo de tos seguido de nidu-
seas y vomitos persistentes, palidez de piel, desviacion
mantenida de la mirada hacia la derecha y atenuacion del
nivel de conciencia. No presentaba movimientos anorma-
les y el tono muscular estaba disminuido. El episodio
dur6 de 10 a 15 min quedando dormida y permanecien-
do asintomatica tras despertar.

No constaban antecedentes patologicos personales ni
familiares de interés y su desarrollo neurolégico fue nor-
mal. Seis meses antes la paciente habia presentado un
cuadro de morfologia y duracion muy similar, también
durante el sueno, aunque esta vez sin tos. Posteriormen-
te presento somnolencia e hiporreactividad, con buena
recuperacion en la hora siguiente. En esta ocasion tam-
poco aparecieron movimientos tonicoclénicos. El liquido
cefalorraquideo (LCR) y la tomografia computarizada
(TC) craneal fueron normales. Un electroencefalograma
(EEG) en vigilia, efectuado a las 4 h del episodio, mos-
traba lentificacion sobre region temporal derecha sin
anomalias paroxisticas asociadas. En ambos eventos el
proceso generd una enorme angustia en los padres. Nin-
guno de los dos episodios se asocio a fiebre ni a otros
procesos intercurrentes. Tampoco coinciden con la ad-
ministracion de ningin firmaco.

En la exploracion fisica presentaba un buen estado ge-
neral, de nutricion y desarrollo. Estaba afebril. La auscul-
tacion cardiopulmonar y abdominal fue normal. Neurolo-
gicamente estaba consciente y orientada. Algo asustada e
irritable. Fuerza, tono y motilidad normal. Pupilas isocori-
cas y normorreactivas. No habia rigidez de nuca ni otros
signos meningeos. Fondo de ojo normal.

Correspondencia: Dr. A. Martinez-Bermejo.

Entre las exploraciones complementarias el hemogra-
ma, bioquimica e iones en sangre fueron normales, asi
como el pH y la gasometria venosa, fracciones de hemo-
globina y toxicos en orina. Un EEG a las 24 h del evento
mostraba, sobre una actividad basal normal y bien es-
tructurada, la presencia de complejos punta-onda repeti-
dos de elevada amplitud sobre region temporooccipital
derecha, que se bloqueaban con la apertura de parpados
(fig. D.
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Figura 1. Trazado EEG intercritico en vigilia. Paroxismos
repetidos de punta seguida de onda lenta de
elevada amplitud (mds de 300 uV) sobre region
temporooccipital derecha.
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CRISIS EPILEPTICAS AUTONOMICAS.
SINDROME DE PANAYIOTOPOULOS

Las crisis autondmicas y el estado epiléptico autondmi-
co, caracteristicos de la epilepsia occipital benigna de la
infancia de inicio temprano (sindrome de Panayiotopou-
los)!2, son episodios con frecuencia infradiagnosticados y
confundidos habitualmente con episodios no epilépti-
cos, como gastroenteritis, migrana atipica, encefalitis, he-
morragia cerebral o sincopes cardiogénicos’3.

El sindrome de Panayiotopoulos es un tipo bien defini-
do, no infrecuente y autolimitado, de epilepsia idiopatica
benigna en la infancia, oficialmente reconocido por la Liga
Internacional contra la Epilepsia, aunque erroneamente
equiparado con la epilepsia occipital®. Aunque previamen-
te se haya considerado excepcional, actualmente se esti-
ma una prevalencia del 13% en ninos entre 3-6 afios con
una o mas convulsion no febril, o del 6% en el grupo de
1-15 afos!25. Afecta a pacientes de ambos sexos, previa-
mente sanos, siendo la edad de inicio entre 1-12 anos (pico
maximo entre los 3-6 afios, media 5 afios)1510.

La presentacion clinica tipica es un nifio de 3-6 anos,
consciente, capaz de hablar, que se queja de sensacion
de malestar, vomita repetidamente y presenta palidez cu-
taneomucosa. Dos tercios de las crisis son de predomi-
nio nocturno. Durante ellas, los pacientes presentan una
combinacién variable de sintomas que pueden incluir
cambios autondémicos, alteraciones en su capacidad de
interaccion con el ambiente o el comportamiento, vomi-
tos, desviacion tonica de los ojos y reactividad disminui-
da (alteracion o pérdida de conciencia). A veces progresa
hacia una hemiconvulsién con marcha jacksoniana (19 %)
o crisis generalizadas (21 %)'710, El vémito critico, presen-
te en el 60-100% de los casos, puede ocurrir en cualquier
momento durante el episodio, aunque con frecuencia lo
hace al inicio. La desviacion lateral conjugada de los ojos
puede acompanarse de desviacion cefilica que aparece
en el 60% de las crisis. Otras manifestaciones autonémicas
pueden aparecer a la vez o a lo largo de la crisis; entre
ellas se incluyen palidez, y con menor frecuencia tos, cia-
nosis o enrojecimiento facial, midriasis, miosis, alteraciones
cardiorrespiratorias, incontinencia esfinteriana, hipersali-
vacion y cambios en la motilidad intestinal. Las crisis auto-
némicas tienden a ser de larga duracion y el 44% de ellas
se prolongan mas de 30 min (estado epiléptico autonémi-
co). La duracion del 56 % restante varia entre 1y 30 min
con una media de 9 min!2>8-10,

El EEG intercritico estd alterado en el 90% de los pa-
cientes y los hallazgos pueden ser variables!2¢10, Dos ter-
cios (68%) de los pacientes presentan al menos un EEG
con paroxismos occipitales de punta onda, con o sin ge-
neralizacion, tal como ocurrié en nuestro caso, y que a me-
nudo (64 %) coinciden con otras descargas extraoccipitales.
El tercio restante (32%) nunca muestra paroxismos occipi-
tales, pudiendo presentar paroxismos extraoccipitales ex-
clusivamente (21%), EEG normal (9%) o descargas gene-
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ralizadas (2%)%>7-10, En ocasiones el EEG puede ser nor-
mal tras el episodio critico, tal como ocurrié en el primero
de los episodios de nuestro paciente.

La fisiopatologia del sindrome de Panayiotopoulos es
desconocida, pero es probable que se deba a una activa-
cion epileptiforme del centro del vomito y del hipotala-
mo!. Por ello, el sindrome de Panayiotopoulos no se
debe considerar como un tipo de epilepsia idiopatica oc-
cipital, como con frecuencia es clasificado?.

El prondstico es bueno. El 27% de los ninos presentan
s6lo una crisis. La mitad (47 %) presenta de 2 a 5 episo-
dios y solo el 5% mas de 10 episodios. Una pequena pro-
porcion (219%) presentan crisis rolandicas durante la fase
activa del sindrome, o evolutivamente desarrollan una
epilepsia rolandica benignal->. Actualmente se reco-
mienda no tratar farmacolégicamente a estos ninos, sal-
vo crisis repetidas en cuyo caso se utiliza la carbamaze-
pinal®, La remision a menudo ocurre 1-2 afnos después
del inicio del tratamiento.

El conocimiento de este sindrome por parte del pedia-
tra, en muchas ocasiones dramatico por su sintomatolo-
gia3, puede ayudar a un reconocimiento precoz de los sin-
tomas y a una optimizacion del diagndstico y tratamiento.
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