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Las crisis reflejas son eventos epilépticos desen-
cadenados por estimulos motores, sensoriales o
cognitivos especificos. Son muchos los estimu-
los que pueden provocar crisis epilépticas, entre
los que se incluyen determinadas activaciones
cognitivas —como la lectura—, episodios de so-
bresalto, acciones cotidianas —como la comida-—,
determinadas texturas o musica, e incluso el
contacto con agua caliente. De hecho, las crisis
reflejas estan presentes en numerosas epilep-
sias de la infancia, como la epilepsia miocldnica
benigna (el 30% de los pacientes experimenta
convulsiones secundarias a estimulos tactiles) o
la epilepsia mioclénica juvenil (el 30-35% desa-
rrolla una respuesta fotoparoxistica) [1]. Una de
las epilepsias reflejas que suele ocurrir especial-
mente en la infancia y que ha sido poco infor-
mada en la bibliografia son las crisis epilépticas
desencadenadas por anoxia (CEA), o crisis andxi-
cas, descritas por Stephenson en 1983 [2].

En este estudio se describen las caracteristi-
cas clinicas, epidemioldgicas, radioldgicas y elec-
troencefalograficas de tres pacientes diagnosti-
cadas de CEA.

Este trabajo es el resultado de un andlisis re-
trospectivo de nifios estudiados en diferentes
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unidades de neurologia infantil en Madrid. Se
recogieron los datos clinicos mediante revision
sistematica de las historias clinicas y previo con-
sentimiento informado firmado por los familia-
res. Se identificd a tres pacientes con un diagnds-
tico de CEA.

Caso 1. Nifia de 10 meses que presentd episo-
dios de pérdida de conciencia junto con movi-
mientos de sacudida generalizados de las cua-
tro extremidades y cianosis perioral con una
duracién variable de 2-35 minutos, seguidos de
somnolencia durante 15 minutos y con una fre-
cuencia semanal. Todos estos episodios eran
desencadenados tras un llanto intenso ante di-
ferentes situaciones, tanto dolorosas como por
baja tolerancia a la frustracién. Inicialmente se
diagnosticaron como espasmos del sollozo de
tipo ciandtico y no se inicié tratamiento antiepi-
|éptico especifico. Los videoelectroencefalogra-
mas (video-EEG) intercriticos repetidos de sue-
fio y vigilia fueron normales. A los 18 meses de
edad, tras un episodio de 35 minutos de du-
racién, se visualizé un video caseroy se interpre-
té como un estado clénico desencadenado por
hipoxia. En ese momento se inicié tratamien-
to con &cido valproico (25 mg/kg/dia; niveles:
51,45 pg/ml). Este tratamiento produjo una
clara mejoria de la frecuencia de las crisis sin
efectos secundarios. A los 8 afios, permanecien-
do en monoterapia con acido valproico, la pa-
ciente presentaba un desarrollo cognitivo nor-
mal y en su evolucién sélo habia referido un
episodio convulsivo.

Caso 2. Nifia de 11 meses que comenzé con epi-
sodios de alteracién de conciencia secundarios
a llanto intenso tras traumatismos banales, que
se interpretaron como espasmos del sollozo de
tipo ciandtico. A los 15 meses se volvié a valorar
a la paciente por la persistencia de estos episo-
dios con una frecuencia semanal. Un analisis de
las imagenes de un video casero de los episo-
dios reveld que su secuencia consistia en llanto
enérgico, tras el cual la paciente presentaba
pérdida de conciencia junto con rigidez genera-
lizada y revulsién ocular de 1-2 segundos de du-
racién, seguida de movimientos clénicos de los
cuatro miembros durante 2-3 minutos, con pos-
terior somnolencia durante 20-30 minutos. Se
realizaron varios video-EEG que no mostraron
actividad epiléptica. Ante la sospecha de CEA,
se inicio tratamiento con levetiracetam (30 mg/
kg/dia), que resultd ineficaz, ya que seguia pre-

sentando similares convulsiones de 2-4 minutos
de duracién con frecuencia semanal. Por este
motivo se sustituyé por acido valproico (30 mg/
kg/dia; niveles: 56,5 ug/mL), con lo que se lo-
gré un control completo de las crisis. A los 3 afios,
en monoterapia con acido valproico, el desarro-
llo psicomotor era normal y no habia vuelto a
presentar convulsiones.

Caso 3. Nifia de 4 meses que comenz6 con epi-
sodios de llanto intenso tras los cuales presenta-
ba cianosis perioral y posterior pérdida de con-
ciencia durante 3-5 sequndos de duracién, con
una frecuencia de dos por semana. El video-EEG
era normal y, ante su visualizacién en un video
casero, se diagnosticaron espasmos del sollozo
de tipo cianético. A los 10 meses comenz6 a pre-
sentar otros episodios diferentes también desen-
cadenados tras el llanto. Estos se caracterizaban
por llanto, tras el cual mostraba pérdida de to-
no, movimientos clénicos en las extremidades,
mioclonias periorales y palpebrales de 2-10 mi-
nutos duracién, con somnolencia posterior duran-
te 15 minutos, con una frecuencia mensual. Ante
la sospecha de CEA, se inicié tratamiento con le-
vetiracetam (45 mg/kg/dia) sin mejoria, por lo
que se reemplazé por acido valproico (33 mg/
kg/dia; niveles: 67 pg/mL), logrando un control
completo de las crisis epilépticas, aunque sin
mejoria en la frecuencia de espasmos del sollo-
20, que continud presentando hasta los 3 afios
con una frecuencia semanal.

Todas estos pacientes nacieron tras un parto y
un periodo perinatal sin complicaciones y pre-
sentaban una exploracién neuroldgica y un de-
sarrollo psicomotor normal. Ninguna mostré re-
gresion cognitiva ni conductual tras el inicio de
las convulsiones. Asimismo, ninguna de ellas re-
feria antecedentes familiares de epilepsia o en-
fermedades cardiacas.

Como se ha comentado, los video-EEG inter-
criticos de suefio y vigilia en todos los casos fue-
ron normales, sin haber podido registrar ningu-
na crisis desencadenada por hipoxia durante
los registros. Del mismo modo, los estudios car-
diolégicos (que incluyeron ecocardiografia y elec-
trocardiograma) y la resonancia magnética ce-
rebral fueron normales.

Las CEA son un tipo de crisis reflejas poco fre-
cuentes. La serie mas amplia de pacientes con
este tipo de crisis es la descrita por Horrocks et
al, en la que se describen 27 sujetos. Nuestras
tres pacientes comparten las mismas caracteris-
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ticas clinicas recogidas en esta serie: edad de
inicio antes de los 2 afios (10-11 meses), con
una duracién media de las crisis de mds de dos
minutos y una semiologia de las crisis de tipo
clénicas bilaterales [3]. Como ocurre en este
tipo de epilepsia, los video-EEG intercriticos fue-
ron normales. En nuestro estudio, ninguna de
las pacientes presentaba alteraciones del neu-
rodesarrollo, y tanto la exploracién neuroldgica
como la resonancia magnética cerebral fueron
normales. El desencadenante de la anoxia fue-
ron los espasmos del sollozo de tipo cianético
en las pacientes de nuestra serie, aunque tam-
bién se ha descrito este tipo de crisis por hipoxia
secundarias a otras causas como sincope vaso-
vagal o maniobras de Valsalva autoinducidas
en nifios con sindrome de Rett o sindrome de
Cornelia de Lange [4].

No se conoce exactamente su fisiopatologia,
aungue se cree que debe existir una predisposi-
cién genética. Ninguna de nuestras pacientes
referia antecedentes familiares de epilepsia, co-
mo ocurre en la serie de Horrocks, en la que el
15% referia tener alglin familiar con epilepsia
[3]. De hecho, Ultimamente se ha descrito que
los pacientes con epilepsia secundaria a varian-
tes patogénicas en el gen SCN8A tienen mayor
probabilidad de presentar este tipo de crisis [5].

El hecho de que todas las crisis descritas fue-
ran generalizadas (clénicas o tonicoclénicas bi-
laterales) puede ser indicativo del bajo nivel de
segregacion funcional en las primeras etapas
de la maduracién del cerebro, ya que todas
nuestras pacientes tenian menos de 2 afios. En
las etapas posteriores del desarrollo cerebral,
los estimulos precipitantes pueden afectar a una
zona mas localizada, lo que conlleva que la acti-
vidad epiléptica no se extienda mas alla de la
region estimulada y la semiologia de la crisis
sea focal [6].

Lo que suele conllevar un retraso en el diag-
ndstico de estas crisis andxicas (media de siete
meses) es el complejo diagndstico diferencial
con otros episodios paroxisticos desencadena-
dos tras el llanto: espasmos del sollozo, sincope
vasovagal, epilepsia refleja del llanto y crisis da-
cristicas. Los espasmos del sollozo son un tras-
torno paroxistico no epiléptico frecuente en ni-
fios de 6 meses a 5 afios (prevalencia del 5%).
Hay dos formas: los tipos palidos y los ciandti-
cos. Ambos son causados por una hipoxia cere-
bral secundaria a llanto intenso en el caso de
los espasmos del sollozo cianéticos, y a una hi-
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poxia causada por una asistolia refleja tras un
evento brusco en el caso de los espasmos del
sollozo palidos. Se manifiestan como una pérdi-
da de conciencia, a veces sequida de movimien-
tos convulsivos bilaterales de menos de 30 se-
gundos de duracidn. Estos episodios no se aso-
cian con una mayor incidencia de desarrollo de
epilepsia en etapas posteriores de |a vida ni con
alteraciones del desarrollo psicomotor. Cuando
los nifios recuperan la conciencia, estan alertay
frecuentemente reanudan inmediatamente sus
actividades normales [7]. Las principales carac-
teristicas que diferencian las CEA de los espas-
mos del sollozo son la duracién mayor de 1-2
minutos (en muchos casos desarrollando esta-
dos convulsivos) y la presencia de un estado
poscritico. Todas las crisis de nuestras pacientes
se iniciaron tras espasmos del sollozo, y en el
caso 3, asociaba ambas entidades. El tratamien-
to antiepiléptico en esta paciente, si bien mejo-
rd las crisis convulsivas, no mejord la frecuencia
de los espasmos del sollozo, lo que sugiere un
mecanismo fisiopatoldgico diferente. Esta dura-
cién prolongada del periodo convulsivo permite
también diferenciarlos de los sincopes vasova-
gales [8].

Dentro del diagnéstico diferencial, debemos
incluir también la epilepsia refleja del llanto des-
crita por Yamamoto et al [9]. Estos autores des-
cribieron a tres nifios de 10-18 meses que pre-
sentaron convulsiones tonicocldnicas generali-
zadas tras el llanto. Las convulsiones fueron de
una duracién menor de un minuto y se objeti-
varon anomalias epileptiformes focales en los
video-EEG intercriticos. Las pacientes de nuestra
serie presentaban similares caracteristicas clini-
cas, aunque de duracién mas prolongada (2-35
minutos), y los video-EEG fueron repetidamente
normales.

Las CEA debemos también diferenciarlas de
la epilepsia dacristica, en la que la manifesta-
cion ictal de las crisis es el llanto. La diferencia es
que estos pacientes suelen presentar otro tipo
de crisis y alteraciones en la resonancia magné-
tica cerebral, que incluyen la presencia de ha-
martoma hipotalamico o esclerosis mesial tem-
poral [10].

La gran angustia que genera la visualizacin
de un episodio convulsivo ocasiona que los pa-
dres a menudo sobreestimen su duracién. En
este sentido, la visualizacién de estos episodios
mediante un video casero es clave para conocer
tanto su semiologia como su duracién [11].

El hecho de que estas crisis puedan evolucio-
nar a cuadros de estado convulsivo y su alta fre-
cuencia suele requerir el inicio de un tratamien-
to profilactico antiepiléptico. Al igual que se
describe en otras series [3,11], la utilizaciénvde
acido valproico en nuestras pacientes supuso el
control de su epilepsia sin aparicién de efectos
secundarios.

La limitacién fundamental de nuestro estu-
dio es no haber podido registrar una crisis epi-
|éptica mediante video-EEG, aunque las carac-
teristicas clinicas y neurofisioldgicas de nuestras
pacientes sugieren un diagnéstico de CEA.

En conclusidn, las CEA son un tipo de crisis
reflejas de la infancia que se diferencian de los
espasmos del sollozo fundamentalmente por la
elevada duracién de los episodios y el prolon-
gado periodo poscritico, asi como por la buena
respuesta a tratamientos antiepilépticos, como
el acido valproico.
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