SINDROMES EPILEPTICOS
QUE SE INICIAN CON CRISIS FEBRILES

Epileptic syndromes presenting with febrile seizures.
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RESUMEN. Las crisis inducidas por fiebre (crisis febriles) son la causa mas frecuente de convulsiones en lactantes y nifios
pequefios. Las crisis febriles son generalmente autolimitadas y no producen secuelas evolutivas. Sin embargo, las crisis fe-
briles complejas pueden suponer el debut de muy distintos sindromes epilépticos pediatricos. En esta revision, analizamos
la relacion entre las crisis febriles y diversos sindromes epilépticos evolutivos, incluyendo aqui el heterogéneo grupo de las
convulsiones febriles plus y las encefalopatias agudas con un status epiléptico relacionado con mecanismos inflamatorios
como son el sindrome FIRES (encefalopatia epiléptica refractaria inducida por fiebre en nifios en edad escolar) y el sindrome

HHE (hemiconvulsion-hemiplejia-epilepsia).
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INTRODUCCION

La fiebre es el precipitante mas frecuente de crisis con-
vulsivas en la edad pediatrica.™ Se han descrito diversos
mecanismos etiopatogénicos que tratan de relacionar la
fiebre con las crisis comiciales,? incluyendo el aumento de
la temperatura cerebral, el efecto de los mediadores cito-
quimicos de la fiebre (principalmente, las interleuquinas), la
influencia de factores genéticos especificos y la accién de
las modificaciones metabolicas que genera la fiebre en el
organismo. Los estudios en animales de experimentacion
demuestran que la fiebre aumenta la temperatura cerebral
modificando la respuesta de los canales i6nicos dependien-
tes de voltaje, alterando asi la cinética y la amplitud de las
corrientes ionicas.? Por otra parte, se conoce que la inter-
leuquina 1-beta (IL1B) inducida por la fiebre disminuye el
umbral convulsivo.?* Diversos genes que codifican para ca-
nales de sodio voltaje-dependientes (NaV) y receptores del
acido gamma-aminobutirico (GABA) estarian también rela-
cionados con los cambios en el umbral convulsivo ligados al
aumento de temperatura corporal.™ Sin embargo, es mas
discutible el efecto proconvulsivo de la alcalosis inducida por
la hiperventilacién generada por la fiebre.?

Las convulsiones febriles o crisis febriles (CF) son la
causa mas frecuente de crisis comiciales en la edad pedia-
trica, afectando a un 2-5% de los nifios, son generalmente
benignas y de curso autolimitado.™ Las CF se definen como
crisis edad-dependientes que aparecen coincidiendo con
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fiebre, en nifios entre 3 meses y 5 afios de edad, sin eviden-
cia de infeccién del sistema nervioso central (SNC) u otra
causa definida, y sin antecedente previo de crisis afebriles."*
Atendiendo a las caracteristicas semioldgicas y evolutivas,
diferenciamos entre CF simples y CF complejas.™ Las CF
simples o tipicas son crisis generalizadas (habitualmente,
clonicas generalizadas o tonico-clonicas generalizadas), de
menos de 15 minutos de duracién y que no recurren durante
las primeras 24 horas de evolucién. Representan el 80% del
total de las CF. Las CF complejas o atipicas son crisis foca-
les, prolongadas, o que presentan recurrencias durante las
primeras 24 horas de evolucion.

Tan sélo un 2-5% de los nifios con CF desarrollan pos-
teriormente epilepsia.’* Los factores predictivos del desa-
rrollo de epilepsia incluyen la presencia de antecedentes de
epilepsia en familiares de primer grado, evidencia de un de-
sarrollo psicomotor (DPM) anémalo antes de la primera CF,
y la semiologia de CF complejas (crisis focales, prolongadas
ylo repetidas en las primeras 24 horas del episodio febril).™
Los nifios que tienen dos o mas de los referidos factores
presentan hasta un 15% de riesgo acumulado.* En esta re-
vision, analizaremos los diversos sindromes epilépticos que
pueden iniciarse con CF y que presentan una gran hetero-
geneidad clinica y prondstica evolutiva, destacando en este
grupo los denominados sindromes de convulsiones febriles-
plus (sindromes CF-plus). Por otra parte, describiremos dos
auténticas encefalopatias epilépticas como son el sindrome
FIRES (fever-induced refractory epileptic encephalopathy
syndrome) y el sindrome HHE (hemiconvulsion-hemiplejia-
epilepsia) que debutan en el contexto de encefalopatias
agudas inmunomediadas relacionadas con la fiebre y evolu-
cionan hacia epilepsias refractarias con deterioro cognitivo,
motor y conductual graves.
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