afectos desarrollaran una epilepsia focal que se presenta
entre 6 meses y 5 afios después del debut clinico.”'® Son
frecuentes los SE repetidos y la epilepsia va a evolucionar
casi invariablemente hacia un sindrome epiléptico hemisfé-
rico refractario con desarrollo de un trastorno de aprendizaje
grave con deficiencia cognitiva y alteraciones comportamen-
tales.-1®

Los EEG en fase inicial muestran una lentificacién he-
misférica focal que a veces remeda al patrén propio de una
encefalitis herpética con la cual puede ser dificil realizar el
diagnéstico diferencial.""® Los EEG evolutivos ponen de
manifiesto una asimetria interhemisférica con pérdida de
ritmos fisioldgicos de vigilia y suefio en el hemisferio afec-
to y desarrollo de anomalias epileptiformes focales de tipo
y localizacion variables.”'® Los estudios de neuroimagen
iniciales pueden ser normales, aunque lo caracteristico es

que se aprecie una afectacion hemisférica con un swelling
cerebral unilateral y un patrén de edema cerebral citotdxico
unilateral en los estudios de difusion de la RM cerebral.'"'8
Posteriormente, tras meses o afios de evolucion clinica, es-
tos pacientes desarrollan una hemiatrofia cerebral progresi-
va de grado variable.""'®

En el tratamiento del HHE, es fundamental el control
farmacoldgico de las crisis agudas repetitivas y del SE."" La
epilepsia focal secuelar responde escasamente a los FAE
habituales, aunque algunos pacientes han respondido tran-
sitoriamente al tratamiento con bromuros.’®'® Se han comu-
nicado algunos casos con respuesta al tratamiento con DC
y al ENV, aunque el tratamiento quirlrgico, con técnicas de
hemisferectomia funcional, parece ser la Unica terapia real-
mente eficaz en estos casos."
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ABSTRACT. Seizures induced by fever (febrile seizures) are the most common type of pathological brain activity in infants and
children. Febrile seizures are mostly self-limiting, isolated events with no sequel in later life. Complex febrile seizures may he-
rald the presentation of a number of epilepsy syndromes of which febrile and illness-related seizures are part of the phenotype.
This review examines the existing knowledge on febrile seizures and the various clinical phenotypes to which they are linked
including the heterogeneous group of febrile seizures plus and the syndromes of acute encephalopathy with inflammation-
mediated status epilepticus like FIRES (fever-induced refractory epileptic encephalopathy in school-aged children) and HHE

(hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy syndrome).
Keywords: Epilepsy; Hemiplegia; Seizures, febrile.
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