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Objetivo

Describir las caracteristicas clinicas y electroencefalogra-—
ficas y el prondstico de los nifios diagnosticados en nues-—
tro hospital de epilepsia occipital idicpdtica de la infancia.
Métodos

Estudio retrospectivo de las historias clinicas de los ni-
flos diagnosticados de epilepsia occipital idicpdtica en los
ultimos 10 afios con descripcidén de su semiologia clinica,
caracteristicas electroencefalograficas y estudios de neu-
roimagen. Evolucién de los pacientes seguidos un mini-
mo de 5 afios.

Resultados

De un total de 10 nifios estudiados, dos presentaron epi-—
lepsia occipital idicpdtica tipo I (Gastaut), seis tipo IT (Pa-
nayiotopoulos) y dos formas intermedias. Los pacientes
tipo I presentaron crisis diurnas con sintomas visuales:
alucinaciones y amaurosis; seguidas de crisis parciales
complejas motoras versivas con generalizacidén secunda-—
ria. Comenzaron en la infancia tardia y persistieron en la
adolescencia al retirar la medicacién. Los pacientes con la
tipo IT presentaron crisis nocturnas con desviacién oculo—
cefélica, alteracién del nivel de conciencia e hipotonia se—
guidas de vémitos y movimientos hemiclénicos o genera—
lizacién tonicoclénica. En 5 de los 10 nifios la primera
crisis fue en forma de estado de mal epiléptico. La edad de
inicio fue entre 1l y 4 afios. Los estudios de neuroimagen
resultaron normales en todos los pacientes. Los registros
electroencefalograficos presentaron una actividad de fon-
do normal con punta onda lenta occipital que se atenuaba
0 desaparecia con la apertura ocular.

Conclusiones

Nuestros hallazgos tanto clinicos como electroencefalo—
graficos son similares a los ce otros autores. Destaca la for—
ma de presentacién como estado de mal epiléptico de la
epilepsia occipital idiopdtica tipo IT que puede confundir-—
se con otras urgencias neurolégicas, pudiendo clarificar el
diagnéstico la realizacién de un electroencefalograma
(EEG) . La semiologia critica de la tipo II puede solaparse
con migrafia con aura. A pesar de denominarse benigna, la

Correspondencia: Dra. S. Ballesteros Garda.

epilepsia occipital idiopdtica tipo I puede presentar pro-—
blemas de aprendizaje y continuar presentando crisis en
la adolescencia.

Palabras clave:
Epilepsia parcial idiopdtica. Paroxismos occipitales.
Estado de mal epiléptico.

IDIOPATHIC CHILDHOOD OCCIPITAL EPILEPSY

Objective

To describe the clinical and electroencephalographic
(EEG) features, as well as the outcare of children diagno-—
sed with idiopathic childhood occipital epilepsy (COE) in
our hospital.

Methods

A retrospective review of the clinical records of children
diagnosed with COE in the previous 10 years was carried
out with description of clinical and EEG features and neu-—
roimaging studies. The outcome of patients followed-up
for at least 5 years was also reviewed.

Results

Ten children were studied: two with type I (Gastaut)
COE, six with type II (Panayiotopoulos) COE, and two
with intermediate forms of the disorder. Patients with
type I COE suf fered daytime seizures with visual symp-—
toms (hallucinations and amaurosis) followed by versive
motor partial complex seizures with secondary genera-
lized seizures. Age of onset was late childhood and the
seizures reappeared in adolescence when therapy was
discontinued. Patients with type II CCE had nocturnal sei-
zures consisting of tonic deviation of the head and eyes,
some degree of disturbance of consciousness and hypo-—
tony followed by vomiting and hemiclonic movements or
generalized tonic-clonic seizures. In five children, the first
presenting symptom was status epilepticus. In all patients
the age of onset was between 1 and 4 years. The results
of neuroimaging studies were normal. EEG records sho-—
wed normal baseline activity with slow wave spikes in the
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occipital region that disappeared or werereduced by eye
opening.

Conclusions

Our clinical and EEG findings are similar to those of ot -
her published studies. Type II COE frequently presents as
status epilepticus and can be confused with other neurolo-
gic emergencies. Ictal FEG is useful to clarify the diagnosis.
In type II COE, ictal symptomatology may overlap with mi-
graine with aura. Although designated benign, patients
with type I COE may develop learning problems and con-—
tinue to have seizures throughout childhood.

Key words:
Idiopathic partial epilepsy. Occipital paroxysms. Sta-—
tus epilepticus.

INTRODUCCION

Fn la actwal clasificacién internacional sdore epilepsias
y sindrares epilépticos se incluye un grupo formado por
las epilepsias parciales idigpdticas e la infancia. Dertro
de este grupo se encuentra la epilepsia occipital idigedti -
ca e la infancia, en la qe en la actualidad se consideran
dos formas fundamentales: la tipo I descrita por Gastaut y
1a tipo IT descrita por Panayictopoulos'™.

Gastaut definié la tipo I oo epilepsia de la infancia
con paroxigmos occipitales. 1a edad de inicio es en la in-—
fancia tardia, normalmente alrededor de los 8 afos. 1as
crisis se inician en vigilia aon sintares visuales: alucina-—
ciones elementales (circulos de colores, fosfencs), visidn
borrosa, amaurocsis transitoria, ilusiones y alucinaciones
carpledas, todo ello sin afectacién de conciencia. A con—
tinuacién se sigue de afectacién motora focal de tipo
crisis hemiclénica, cano forma mas frecuente, aunque
pueden presantarse ctras formas como convulsiones par-—
ciales cnpledas o crisis tonicoclénicas generalizadas; en
1@ 0s casos se doservan autamatismos o crisis adversivas.
La afectacién visual puece presentarse ce forma aislada
sin componente motor posterior. Ias convulsiones sue-—
len ser miltiples y frecuentes, mas que en el tipo II. Du-—
rate la crisis, v sdare todo en el periodo postictal, aoro-—
ximadamente en un tercio de los casos se produce
cefalea y, en occasiones, malestar abdaminal#®.

Panayiotopoulos definié el tipo IT caro epilepsia ooci -
pital nocturna benigna de la infancia. Se inician a una
edad mas precoz gqe las de tipo I, alrededor de los 5 afos.

1a crisis se inicia casi siawpre durante el suefio, con
una desviacién ténica (a veces clénica) oculocefalica, y
sintomas autondmicos, sdbre todo vémitos (ictus emeti-—
cus), am alteracidn frecuente del nivel de conciencia. En
occasiones se refieren sintamas visuales como visidn bo—
rosa o alucinaciones elementales, que no son caracteris-—
tics ni frecuentes en este tipo de crisis. Asimismo, puede
rogresar a crisis clénicas unilaterales y aon més frecuen—
cia a convulsiones tonicoclénicas generalizadas'™® .

Se han encontrado antecedentes en familiares de pri—
mer grado de epilepsia parcial idigodtica entreel 7 yel

40 % e los casos. A su ez, en la tipo I existe historda de
migrana familiar con relatha frecencia, v en la tipo IT an—
tecadentes personales o familiares de cowulsiones febri —
les (1630 %) 4.

Fl eledtroencefalograma (EEG) presenta en ambos tipos
las migmas caracteristicas, con una actividad basal normal
y ua actividad focal o bilateral paroxistica de puntas on—
das occipitales, que se reducen o bloquean con la aper—
tura cadlar v la fijacién de la miraca’.

Las alteracianes electr cencefalograficas pueden no es—
tar presentes, sdore todo en nifios mas pequefios, en los
que las ancmalias pueden ser poco evidentes o incons-—
tantes. En su evolucién pueden coexistir o predominar
paroxismos centrotemporales o parietales. El registro
eletr cencefalografico puede continuar presentando mor—
fologia caracteristica de forma persistente durante mas
tiempo que los sintomas y precisar mayor periodo de
tiempo para su normalizacidn. Ia persistencia de un re-—
gigro patoldégico o sus caracteristicas no implican un peor
rondstico evolutivo de las crisis. Se han descrito esca—
s registros criticos de wémitos y desviacién ocular du-—
rante el suefio?.

El dojetivo el estudio es la descripcidn clinica y elec—
foencefalografica de los nifios seguidos en nuestro hos—
pital con este tipo de epilepsia, asi camo su evolucidn y
radstico a largo plazo.

MATERIAL Y METODOS

Fl estudio doarca un periodo de 10 afios de los pacien—
tes seqguidos en nuestra consulta de neurologia pedidtri —
ca en un hospital comarcal de segqundo nivel. Se estu-—
dian un total de 10 pacientes con epilepsia occipital
idigedtica, 6 nifos y 4 nifas. Se valoraron el desarrallo
psicomotor, la exploracién neuroldgica y los estudios ce
neuroimagen (tomografia computarizada [TC] craneal y
resonancia megnética [RM] encefdlica) realizados a todos
los pacientes.

S realizaron EEG seriados en vigilia y suefio de todos
los nifios.

Los pacientes fueron saretidos a revisiones periddicas
tanto clinica cavo electr cencefalograficamente, con un pro—
medio de sequimiento desce el inicio ce las crisis ce 5 afos.

RESULTADOS

De los 10 nifios estudiados, 2 casos presentaron epi—
lepsia oocipital idigedtica tipo I e Gastaut. Ia tipo IT de
Panayiotopoulos se diagnosticd en 6 casos. Los 2 pacien—
tes restantes presentaron cuadros o caracteristicas so-—
lapadas entre anbos tipos. En la tabla 1 se expone la
echd de inicio ce las crisis y las caracteristicas clinicas y
eletr cencefalograficas de los pacientes.

Ia tipo I se doservd en un nifio y una nifia (casos 1 y
2), an inicio en la infancia tardia (9 y 7 afos, respectiva—
merte) . las crisis fuieron de gparicién diurna, de corta du—
racién, con varios episodios al afo, y en uno de ellos V'se—
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TABLA 1. Caracteristicas clinicas
y electroencefalograficas de los pacientes

Caso n?
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Tipo e epilepsia* I IMMTITITITITITI
Edad de aparicién ce la

prinera crisis (afios) 9 7 3 9 3 1 3
Crisis nocturnas prolongadas - - + + + + + +
Crisis diirnas breves + + + + + - - - - -
Hipotonia-hiporreactividad - - + + + + +
Desviacién oculocefalica = = 4 F F 4 +
Vémitos -+ 4+ + 4+ + - - +
Crisis hemiclénicas + - + - - + + + - +
Alucinaciones visuales

sinples + + + + - - - -
Amaurcsis + + + - - - - -
Cefalea fratal breve + + + - - - - - - -
Progresidn a dtras crisis + + + - - - - -
Par oxismos oocipitales + + + + + + o+ o+ o+
Par oxismos centrales,

rarietales o frantales - -+ - 4+ - 4+ + + -

*I: tipo I o ce Gastat; M: formas mixtas; II: tipo IT o de Panayiotcpoulos.
) resante; (0): ausante.

ries” de nurerosas auras visuales en cortos espacios de
tiepo. Se iniciaron con sintamas visuales: alucinaciones
visuales simples y amaurosis, y en escasas ocasiones bre—
ves cefaleas frontales. Algunas crisis tuvieron un compo-—
nente emético y, otras, fendmenos motores hemiclénicos.
Numerosos episodios en anbos nifios finalizaron con una
crisis parcial motora cawpleja versiva, y asimismo gene-—
ralizaciones convulsivas. El EEG registrd paroxismos oc—
cipitales continuos en vigilia que se fragrmentaoan y dis—
minuian de frecuencia en el suefio y que se bloqueaban
o inhibian con la apertura ccular. El trataniento se inicid
con carbamacepina, y fue preciso el uso ce otros an-—
tiepiléoticos en uo ce los casos ante la resistencia e las
crisis. Ia evolucién ce los 2 pacientes fue similar, presen—
tandd crisis durante la adolescencia y recurriendo éstas al
intentar suspender la medicacién. Uno de los 2 pacientes
resentd praolamas en el rendimiento escolar, por trastor—
nos especificos de gorendizaje Junto aon otros fadtores.
Presentar on goilepsia oocipital idigedtica tipo IT 6 pa-—
clentes, 4 nifios y 2 nifias (casos 5 a 10). Ia edad de pre-
sentacién de la primera crisis fue més precoz que en el
tipo I, con wnos limites ce 1 y 4 afos. las crisis fueron
rolongadas, con inicio durante el sueflo, y camenzaban
oon desviacidn oculocefédlica e hipotonia y alteracidn del
nivel de conciencia. Se acompariaban de vémitos de re-—
peticidn en 4 casos. 1a forma mas frecuente de progre-—
sién ce las crisis (4 casos) oonsistid en la presentacién
de movimientos hemiclénicos, en 1 caso con generaliza—
cidn tonicoclédnica. Dos de los pacientes presentaban di-—
sartria y ruidos guturales con clonias linguales. El periodo
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poscritico, en todos los casos, consistid en samolencia,

siempre sin cefalea. En 5 nifios la primera crisis se pre-—
sentd caro estado de mal epiléptico. En 2 cascs se reali -
z6 en urgencias una TC craneal y puncién lumbar para
descartar otras urgencias neurolégicas. El EEG presentaba
una actividad de fondo normal con punta-onda lenta re—
qular en regidn occipital. En uno de los casos se registra—
ba punta-onda en todo el hemisferio derecho y en otrcs

dos se doservaba tanbién en la regién temporal. El re-—
gisro se atentia o desaparece con la geertura ocular. $
instaurd tratamiento en 4 nifios con carbamacepina y en
los dros 2 casos se realizd seguimiento sin tratamiento
farmacolégico. Las crisis se presentaron ce forma aisla-—
dh, sin rearrencias durante el periodo de estudio en 4 i—
fos. Fn los ctros 2 casos se repitieron vardas crisis al ao
0 al intentar suspender la medicacidn.

Ios 2 pacientes que carpletan la serie presantaron ca—
racteristicas de arbos tipos de epilepsia oocipital idigod—
tica y anbas eran nifas, en las que la edad ce inicio fue
en una ce ellas a los 4 afos, y a los 9 en la otra. Pre-
sentan anbos tipos de crisis, prolongadas y durante el
suefio unas y diurnas de corta duracién otras. Ias crisis
nocturnas se presentan con desviacidn oculocefalica, hi-—
potonia, pérdida de conciencia y vémitos, con generali—
zacién posterior, en un caso en forma de estado de mal
epiléotico. También en ocasiones aparecian clonias foca—
les de miembros superiores. las crisis dilrnas se inician
con amaurosis, alucinaciones visuales sinples (lucecitas y
figuras coloreadas) vy cefalea frontal, v se contindan en al -
gunas ocasiones con convulsiones tonicoclénicas genera—
lizadas y en otras con mirada fija no desviada con desco—
nexién total o parcial. En ocasiones, se presentan sdlo
con alteraciones visuales. No se registraron sintomas o
signos poscriticos ni déficit neurolégicos. El EEG presen—
ta par oxisos occipitales continuos en vigilia que se frag—
mentan y disminuyen en frecuencia durante el suefio o
difunden en pequenos brotes brews (figs. 1y 2). Se ins—
taurd tratamiento anticonvulsionante en ambos casos con
carbamacepina en concentraciones adecuadas. En un
principio las crisis se repitieron, y asimismo cuando se in-—
tertar on retirar los fArmacos, y persistieron durante la
adolescencia. Al igual que en uno de los casos de epi—
lepsia ocoipital idicpdtica tipo I, ua de las nifias presen—
taa problemas de aprendizaje, con fracaso eswolar.

En toda la serie, sélo en uno de los pacientes se en—
aotraron antecedentes de epilepsia (no idicpdtica) en la
familia. En ninguno de los casos existian antecedentes
personales de covulsidn febril.

DiscusiON

A pesar de tratarse de una serie reducida, se distin-
guian en la misma los dos tipos de epilepsia occipital
idiopdtica de la infancia, descritos por Gastaut y Pana-—
yiotogeoulos, junto con otro grupo formado por caracte-—
risticas de arbos'®.



Epilepsia occipital idiopatica de la infancia

Figura 1. Episcdios repetidos
Ireves oon par oxigmos occipita—
les, en los gqe e registran des—
car gas criticas suoclinicas.

Figura 2. Registro de par ads—
mos occipitales regulares aonti—
nuos en vigilia que se fragmen-—
tan y disminuyen de frecuencia
en sueno.

El grupo con sintamatologia tipo Panayiotopoulos se
distingue ce otras series por ser més frecuente en nifios
que en nifas, aunque si curplia la edad de inicio en la
infancia precoz.

Asi mismo en nuestra serie el inicio de las formas tipo
Panayiotgooulos, se produjo en forma de estado convul —
sivo en 4 pacientes (66,6 %), lo amnl exigié el diagndstico
diferencial aon otras urgencias neurolégicas, de ahi la im-—
portancia de su identificacién precoz electr cencefalogra—
fica para clarificar el diagndstico. Cuando la edad de ini -
cio del cuadro es muy precoz, la identificacién de los
raroxismos occipitales en el registro eledtroencefalogrd -
fico puede ser poco evidente o inconstante, siendo mas
dificil el diagndstico diferencial %°.

Ctra forma de inicio ocurrida en nuestra serie, con ce—
falea prolongada, requiererealizar el diagndstico dife-—
rencial de migrana con aura, la cual puede confundirse
am la samiologia critica e la epilepsia oocipital idigpdti -
ca o incluso pueden solaparse ambas. Este tipo de pre-—
sentacidn se presentd en los 2 pacientes con caracteristi -
cas de anbas formas de epilepsia®™0.

En el seguimiento evolutivo de los pacientes durante
al menos 5 anos, se comprddd la benignidad de este tipo
de epilepsia. Se presentaban pocas crisis al afo o incluso
consistian en episcdios aislados, que cesaron con la me-—
dicacién anticonvulsiva (carbamacepina en la mayoria
de los casos) o sin medicacién, y eran autolimitadas en
el tienmpo?.
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Figura 3. EEG evolutivos. Acti-
vidad delta amplia en las regio—
nes posteriores del hemisferio
derecho, 24 h después e un es—
tado de mal epiléptico. Un mes
despiés, puntas en la regidn pa—
rietotemporal derecha, con di-
fusidn contralateral. Al afo, los
paroxismos se configuran como
punta-onda lenta regular de
anmplio voltaje, con expresién
méxima en la regidén temporo—
occipital y difusidén a 1la regién
a=tr otarporal .

las formas de Gastaut presentan en nuestra serie una
evolucidén con peor pravstico que las cel tipo 1T, al igual
que en otros autores. las crisis s frecuentes y persisten
tras la adblescancia, recurriendo las migmas en el intento
de suspender la medicacién. En uno de los 2 casos se
ascciar on trastornos en el aprendizaje acompanado de
fracaso escolar ™.

El estudio electr cencefalografico tipico de paroxismos
occipitales que se blogquean con la apertura ocular o la
fijacién de la mirada se doservd en 8 ce los 10 pacientes,
basdndose el diagndstico en los otros 2 casos en las ca—
racteristicas clinicas. En un elevado por centaje de casos
se documentaron también paroxismos centrotemporales
y parietales en su evolucién’ g, 3.

Los estudios de neuroimagen realizados en todos los
nifios fueron normales, asi como su exploracién neuro-—
1égica y su desarrollo mental y psicanctor (exceptuando
los 2 casos mencionados previamente con dificultades
de aprendizaije), comw corresponde con este tipo de epi-—
lepsias benignas ce la infancia¥'?.

Puesto que el diagnéstico cde epilepsia occipital idio-—
pética es de exclusidn (dado que una epilepsia occipital
criptogénica o sintomitica puede cursar con la misma
evolucién clinicaFEG), se recomienda la realizacidn de
estudios de neuroimagen (preferiblemente RM), en to-—
dos los casos de epilepsia occipital .

No parece existir axtroversia en la bibliografia sdore la
conveniencia de establecer farmacoterapia antiepiléptica,
de duracién variable segin la evolucidn, en la tipo I. En
lo qe se refiere en la tipo 11, el propio Panayiotopoulos
se declara no partidario cel tratamiento sistemético, dada
la buena evolucién esponténea de este tipo de epilep-
sal?.

las caracteristicas tanto clinicas oo electroencefalo—
graficas dotenidas en nuestra serie son similares a las des—
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critas por otros autores. la presentacién en forma de es—
tado de mal epiléptico de la tipo IT fue la més frecuente
en nuestra serie, y precisd la realizacién de un EEG pre—
oz para su identificacién.

Ia samiologia critica ce la tipo I puede solaearse con la
e la migraha con aura y requiere el diagnéstico diferen—

El diagndstico diferencial deoe realizarse también con
el sirdrare de Gddoi (epilepsia, calcificaciones cerebra—
les occipitales y enfermedad celiaca), enfermedad de
Srge W eber con o sin angiara facial, malformaciones
erebrovasculares, migrara basilar, enfermedad de Lafo-
ra y MELIAS.

En la evolucidn de los pacientes con epilepsia occipl —
tal idigpdtica tipo I, a pesar ce su benignidad, se gorecia—
ron problemas de aprendizaije, asi como de comporta-—
miento, probablemente condicionados por este tipo de
epilepsia v crisis de forma continuada durante la adoles—
cacia.
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Fe de errores

Fn el articulo de M.C. Bernedito Monledn et al titu-—
lado “Secuelas psicolédgicas de los supervivientes a
largo plazo de cancer” (An Esp Pediatr 2000; 53:
553-560), por errar, la Dra. M.C. Benedito Monledn
figuraba adscrita a la Unidad de Onoologia Pedidtrica
Yy No pertenece a este servicio. Asimismo se produjo
wm error en el titulo cel artiailo. A continuacién pa-—
samos a reproducirlo tal cano debid publicarse en
su marento: “Secuelas psicolégicas de los supervi—
viertes a largo plazo de cancer pedidtrico””
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