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RESUMEN

Las crisis febriles ocurren entre el 2-5 % de nifos, entre 3 meses y 6 afos y puede guardar
relacion con sindromes epilépticos afines. Se realizé una revision bibliografica sobre el tema
en la base de datos Medline y se complementd con informacion en las bases de datos de
organizaciones, de las sociedades de neurologia y de guias de practica clinica, entre otras.
El objetivo de este trabajo es presentar un cuerpo de recomendaciones segun grado de
evidencia, utiles para reforzar y dar respuesta a algunas interrogantes y situaciones clinicas
que se les presentan a los pediatras, neuropediatras y neurélogos cuando se enfrentan a nifios
con crisis febriles. Las recomendaciones se presentan estructuradas en base a preguntas y
respuestas. Se propone un algoritmo a seguir en el servicio de urgencia y orientaciones para
la familia. Se establecen criterios para la definicion de las crisis en simples, complejas y
recurrentes, cuales son los factores de riesgo de recurrencia y para desarrollar epilepsia. Se
abordan otros aspectos como cudles serian los principales diagnoésticos diferenciales a
considerar, como abordar el diagndstico, qué utilidad tendrian los exémenes
complementarios y cuando se indican, cudl seria el manejo en urgencia, criterios de
internacion y cuando prescribir tratamiento profilactico intermitente o continuo. Los
profesionales que enfrentan las crisis febriles deben estar capacitados para reconocerlas y
ser Optimos en su atencidn inicial, seguimiento y tratamiento en los servicios de urgencia,

hospitalarios o consultas externas pediatricas.
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ABSTRACT

Febrile seizures occur in the 2 to 5% of children, from 3 months to 6 years, and can be
related to similar epileptic syndromes. The objective of this paper is to present a body of
recommendations according to the degree of evidence that are useful to reinforce and answer
some questions and clinical situations that are presented to pediatricians, neuropediatricians
and neurologists when faced to children with febrile seizures. A bibliographic review on the
subject was carried out in Medline database and it was supplemented with information of
the databases of organizations, neurology societies and clinical practice guidelines, among
others. The recommendations are structured based on questions and answers. An algorithm
to be followed in the emergency service and orientations for the family is proposed. Criteria
are established for the definition of crises in simple, complex and recurrent, which are the
risk factors of recurrence and to develop epilepsy, what would be the main differential
diagnoses to consider, how to approach the diagnosis, what would be the usefulness of the
complementary tests and when to be indicated; what would be the management in
emergency; criteria of hospitalization and when to prescribe intermittent or continuous
prophylactic treatment. The professionals who attended febrile seizures must be able to
recognize them and be optimal in their initial care, follow-up and treatment in the
emergency, hospital or pediatric outpatient services.
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Recibido: 02/08/2017
Aprobado: 14/06/2018

INTRODUCCION

Las crisis febriles (CF) son uno de los motivos mas frecuentes de consulta en neuropediatria,
servicios de urgencia y representan la mayoria de la causas de crisis epilépticas sintomaticas
agudas en la infancia. Ocurren entre el 2 y el 5 % de la poblacion infantil de Norteamérica

y Europa, del 9 al 10 % en Japon y 6 al 14 % en Finlandia e islas Pacificas.!">¥ En Cuba no
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existe un estimado de frecuencia. La Liga internacional contra la epilepsia (ILAE) la
considera como un sindrome especial separado de la epilepsia.*>

Se presenta entre los 3 meses y 6 afios (el rango varia entre diferentes autores, desde el
primer mes de vida hasta los 6 afios), asociada a fiebre sin evidencia de infeccion
intracraneal, en nifios previamente sanos sin afecciones neuroldgicas, ni crisis neonatales,
crisis afebriles previas y otras causas definidas (trastornos hidroelectroliticos o
metabodlicos).?%"8) Aceptada y consensuada por The National Institute of Health/Instituto
Nacional de Salud (NIH)® y la ILAE,® ambas definiciones difieren en la edad de
presentacion; para la ILAE desde el primer mes de edad, sin definir una edad precisa final
y pueden ocurrir en cualquier momento de la enfermedad febril.©)

Las bases bioldgicas de las CF esta atin sin resolver, se relacionan tres factores: la inmadurez
cerebral, la fiebre e infeccidon y una predisposicion genética. Se imbrican tanto infecciones
virales como bacterianas, aunque las infecciones virales son las mas comunes y las
bacterianas excepcionales, relacionadas con el aparato respiratorio y se presentan en mas de

367.8.10) B el Servicio de Neuropediatria del

40 % de nifios de diferentes estudios clinicos.®
Hospital Pediatrico Docente Centro Habana, alcanzé el 54 %.('" con mayor incidencia del
herpes virus tipo 6 (HHV-6) relacionado con el exantema subito y la primera CF, los virus
respiratorios como el influenza tipo A, la parainfluenza, los enterovirus y adenovirus en
nifios con CF recurrentes e infecciones del tracto respiratorio alto y el rotavirus en estrecha
relacion con gastroenteritis virales. 6121319

Algunas vacunas, especificamente la DPT (difteria, toxoide tetdnico y células completas de
pertusis) aislada o pentavalente, y la PRS (parotiditis, rubéola y sarampion), se relacionan
con algunas manifestaciones neuroldgicas como CF y en la actualidad se imbrican con otras
vacunas contra la varicela, la antimenigococcica y la antineumocécica.>®

En las meningitis es raro que las crisis precipitadas por fiebre ocurran durante el primer
episodio febril o en las primeras 24 h de los sintomas, se informa 0,23 % de nexo entre crisis
epilépticas sintomaticas y meningitis.>631115:10 Actualmente, tras la introduccién o
existencia del esquema de vacunacion que cubre Haemophilus influenzae, Neisseria
meningitidisy Streptococcus pneumoniae, el riesgo de meningitis bacteriana se ha reducido.
En Cuba no se ha introducido atin la vacuna antineumococica, lo que nos obliga a considerar
la posibilidad de meningoencefalitis en todo nifio menor de 18 meses, ya que pueden
presentar escasos signos meningeos o encefalicos.(1%16:17:18:19)

Es mas frecuente las CF entre los 6 meses y los 3 afios de edad, con un pico de incidencia

entre los 18 meses a 2 afios; ocurre en menos del 15 % después de los 4 afios y es muy raro
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que se inicien después de los 6. Es mas frecuente en varones, relacion variable 1:1,
2:1.@231L1213) By e] Servicio de Neuropediatria del hospital pediétrico citado, el grupo de
mayor frecuencia fue de 1 a 4 afios con 74 % y predominio del sexo masculino.!'" La
predisposicion genética es importante, se postula que el tipo de herencia es poligénica y
autosdmica dominante con penetrancia incompleta en familias con CF recurrentes (CFR).
Se han identificado en la actualidad seis diferentes locus vinculados, 8q13-q21 (FEBI1),
19q(FEB2), 2q23-q24(FEB3), 5q14-q15 (FEB4), 6q22-q24 (FEB5)y 18q11 (FEB6).*11:12)
Las CF se dividen en dos categorias: CF simples/ tipicas (CFS) y CF complejas/atipicas
(CFC), basadas en sus caracteristicas clinicas. Se postulan factores de riesgo de recurrencia

F.(2:3.202122.2324) Qe reconocen otros factores de riesgo, no solo por su implicacion

en las C
terapéutica sino también por su valor pronostico en el desarrollo de epilepsia (criterios de
riesgo mayores y menores), que se incrementa si existe en un mismo paciente mas de un
factor.>*2%29) Diferentes avances en la biologia molecular han permitido definir varios
sindromes epilépticos o fenotipos clinicos relacionados con las CF; naci6 asi el concepto de
epilepsia generalizada con convulsiones febriles plus (EGCF +) y ademas, se han localizado
mutaciones en los canales de sodio dependientes de voltaje tipo alfa-beta 1(SCN1A y
XN1B) y beta 2(SCN1B) y el gen que codifica para el receptor GABA (A)
(GABRG2,GABDR).*!?

Las CF, si bien suelen ser un trastorno benigno, autolimitado, sin riesgo aparente de muerte,
trastorno motor permanente, déficit cognitivo o conductual a posteriori comparado con otro
nifio sin CF,1:23613:1829 continflan provocando gran temor y ansiedad en los padres.
Quienes tienen el deber de afrontar esta situacion clinica, deben estar capacitados para
reconocerlas, establecer un manejo Optimo inicial, evaluar la necesidad de exdmenes
complementarios y asesorar a los padres con la informacién necesaria.

Se revisaron articulos relacionados sobre CF y sindrome epilépticos afines y protocolos de
actuacion en la Biblioteca Virtual de Salud SciELO y en Medline mediante la base de datos
PubMed. Se incluyeron articulos de estudios originales prospectivo/retrospectivo y articulos
de revision, publicados en espafiol e inglés hasta diciembre de 2017. Esta busqueda
bibliografica se complement6 con las listas de referencias obtenidas de los articulos
seleccionados, de las bases de datos de organizaciones y de las sociedades de neurologia; y
de las guias de préctica clinica de referencia.

Las recomendaciones o guia se estructuraron como un cuestionario de preguntas que desde

el punto de vista clinico podrian generar controversias o dudas. Se hacen sugerencias y
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recomendaciones segun los protocolos revisados y la experiencia del Servicio de

Neuropediatria del Hospital Pediatrico Docente Centro Habana.

Las definiciones de nivel de evidencia y grado de recomendacién que se tendran en cuenta

en este articulo se exponen a continuacion.

Nivel de evidencia

Las siguientes:

I: La evidencia proviene de metaanalisis de ensayos controlados, aleatorizados, bien

1I:

I1I:

disefiados.

La evidencia proviene de, al menos, un estudio controlado bien disefiado sin
aleatorizar. La evidencia proviene de, al menos, un estudio no completamente
experimental, bien disefiado, como los estudios de cohortes. Se refiere a la situacion
en la que la aplicacion de una intervencion estd fuera del control de los
investigadores, pero cuyo efecto puede evaluarse.

La evidencia proviene de estudios descriptivos no experimentales bien disefiados,
como los estudios comparativos, estudios de correlaciéon o estudios de casosy

controles.

IV: La evidencia proviene de documentos u opiniones de comités de expertos o

experiencias clinicas de autoridades de prestigio o los estudios de series de casos.

Grado de recomendacion

Las siguientes:

A: Basada en una categoria de evidencia I. Extremadamente recomendable.

B: Basada en una categoria de evidencia II. Recomendacion favorable.

C:

Basada en una categoria de evidencia III. Recomendacion favorable pero no

concluyente.

: Basada en una categoria de evidencia IV. Consenso de expertos, sin evidencia

adecuada de investigacion.

El objetivo de este trabajo es presentar un cuerpo de recomendaciones segun grado de

evidencia, utiles para reforzar y dar respuesta a algunas interrogantes y situaciones clinicas

que se les presentan a los pediatras, neuropediatras y neurélogos cuando se enfrentan a nifios

con crisis febriles.
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RECOMENDACIONES

,Qué riesgo tiene un nifio de tener una primera CF?
Se ha establecido una serie de factores de riesgo para tener una primera CF; los mas
significativos son: tener antecedentes patologicos familiares (APF) de primera o segunda
generacion de CF (riesgo genético), asistencia a guarderia o circulos infantiles y presentar
infecciones frecuentes. De manera especial, antecedentes patologicos personales (APP)
perinatales significativos o retraso en el desarrollo psicomotor (DPM), como elementos
relacionados con una primera crisis epiléptica precipitada con fiebre. El riesgo de tener una

primera CF se eleva hasta 30 % en aquellos nifios con mas de dos factores. (3:6789.10.12.13.15)

,Cuando definir una CFS?

Las CFS suelen ocurrir en las primeras 24 h de iniciado el estado infeccioso en alrededor
del 70 % de los pacientes, en el 20 al 25 % constituye el sintoma o signo inicial y en el 20
% aparece después de 24 h de fiebre. En el 75 %, se relaciona con una temperatura por
encima de 38° C hasta 39° C y en menos de 20 % supera los 40° C. Algunas informaciones
demuestran que la CFS puede suceder en el ascenso o descenso de la temperatura; sin
vinculo directo con el pico febril pero en relacion con este. En mas de 60 % de los casos son
CFS y entre el 25 al 40 % con APF de primer grado de CF.(:23:6.7:811,12,13,18,26,27.28,29,3031)

Para su clasificacion se consideran tres aspectos fundamentales: la semiologia de la CF, la
duracion y la recurrencia en 24 h o durante el episodio febril. Se trata de una CFS cuando
es una CF generalizada (tonica, tonico-clonica, clonica y menos frecuente atonica), tiene
una duraciodn breve e inferior a los 15 min, no repite en las siguientes 24 h o en el mismo
episodio febril y generalmente se resuelven de manera espontanea. Ocurren en nifios
previamente “asintomaticos”, sin ningun dafio o examen fisico neurolégico (EFN) previo y
proscritico normal, sin secuelas, sin APP pre, peri, posnatales significativos y buen DPM.
Es mas frecuente que ocurra en nifios menores de 4 afos, con un pico maximo de incidencia

entre los 18 y los 24 meses y después de los 6 meses.*3:6: 8:11:12.13,17.21,26,27.28.29,30.31)
,Cuando definir una CFC?

Las CFC ocurren entre 9 y 40 % del total de nifios con CF, asi lo informan diferentes
autores,(I-3611217.18.21.26-3) S crisis con semiologia focal (con o sin evolucién a crisis
bilaterales o generalizadas) que ocurren entre 3,5-7 % de los casos y crisis con paralisis
postictal de Todd (hemiparesia de duracion variable, desde horas hasta varios dias, sin

consenso de méaximo de duracion) en 0,4 %. Esas crisis se prolongan mas de 15 min, con
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estado febril (EF), que recurre o es multiple en 24 h (més de una) o aparece en el mismo
episodio febril. Puede no cumplir algun criterio de CFS. Aunque en ocasiones resulta dificil
diferenciar entre una CFS y CFC, debido a que la mayoria sucede en el ambito
extrahospitalario, son inesperadas, el relato es impreciso o insuficiente por los familiares y
es dificil reconocer aquella que solo se acompaiia de alteracion del estado de alerta o arresto
del comportamiento; ante la duda se debe ser cauteloso de manera individual y hacer la
interpretacion adecuada. Algunos autores también incluyen el DPM o EFN previo anormal,
el inicio antes de los 6 meses o después de los 6 afios y el estado proscritico prolongado,
como elementos a considerar en la definicion de CFC.(-3:6.8.11.12.13.17.21,26.27.28.29.30.31,32.33.34.35)
Se considera EF a una convulsién o serie de convulsiones subintrantes con fiebre sin
recuperar conciencia o estado de alerta entre ellas, durante un periodo de 30 min o mas
segn la antigua definicion,(?3-6-8:11:12,13.17.2126.27.28.29.30.31) Epy consenso actual por el grupo de
expertos de la ILAE 2015,%? se define una duracién mayor de 15 min para EF.

Alrededor de 5 al 10 % de los pacientes con CF desarrollan EF y representan 25 % de forma
general, en la etiologia de los estados epilépticos en la infancia a pesar de su menor
incidencia. Es mas frecuente que se presenten como CF focales con o sin evolucion a crisis

bilateral generalizada clonica o tonico-clénica.!->36.7:12:21.26,28,29.31,33,34.35.36)

,Cuando definir una crisis febril recurrente (CFR) y cuales son los

factores de riesgo de recurrencia?

Alrededor de 30 al 40 % de nifios con una primera CFS pueden tener al menos una segunda
crisis en los siguientes dos afnos del primer episodio. El riesgo de recurrencia es de 10 % en
nifios sin factores de riesgo, de 25 al 50 % en presencia de 1 a 2 factores de riesgo y de 50
al 100 % si son 3 o mas los factores de riesgo. Siempre cumplen los criterios clinicos de una
CFS y se estima como condicion clinica en la toma de decisiones que sean 3 o mas CF en 6
meses y 4 0 mas en un periodo de 12 meses.(1:36711,13.21.2627,.28.30,31.33)

Los factores de riesgo mas descritos en diferentes cohortes internacionales y considerados
como “definitivos” son: la primera convulsion antes de los 18 meses, el APF de CF y el
grado de fiebre de inicio de la CF (aparente menor 38° C con “temperatura baja™). También
se consideran periodo corto entre una CF u otra (< 3 meses), tiempo breve entre el inicio de
la fiebre y el momento de la crisis (< 12 horas) e infecciones o episodios febriles
frecuentes, (1:3:6:13:20.26,27,28,30,37)

En la actualidad, diferentes autores estiman otros factores menos reconocidos o estudiados

como: el tabaquismo materno y el consumo de alcohol durante el embarazo, el bajo peso al
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nacer o la prematuridad, la enfermedad por deficiencia de hierro (anemia ferropénica) y el
déficit de zinc. Se Postulan diferentes mecanismos patogénicos al respecto, entre ellos, su
relacién con la sintesis de neurotransmisor inhibitorio GABA u otros y en la mielinizacion
y sinaptogénesis, respectivamente, y su repercusion en el neurodesarrollo, ademas que la
deficiencia de hierro aumenta la vulnerabilidad a las infecciones. (¢!1:22:23.24.25.28)

Se relacionan los factores de riesgo de crisis febril recurrente (CFR).

(1,3,6,10,13,19,22,23,24,25,26,27,28,30,37)

Los factores con asterisco son los definitivos (aquellos que tiene mayor valor predictivo).

 La primera convulsién antes de los 18 meses.*

+ El antecedente familiar de CF, mayor si padre y madre tuvieron CF.*

* El grado de fiebre de inicio de la CF (aparente menor 38° C).*

*+  Periodo cort6 entre una CF u otra (< 3 meses).*

+ Tiempo breve entre el inicio de la fiebre y el momento de la crisis (< 12 h).*

* Infecciones o episodios febriles frecuentes.

Otros factores:

* El tabaquismo materno y consumo de alcohol durante el embarazo.
* Antecedente personal de bajo peso al nacer o prematuridad.

* Enfermedad por deficiencia de hierro o déficit de Zinc.

. Cuales son los factores o criterios de riesgo a desarrollar epilepsia?

El nimero o frecuencia de CF no es predictor de epilepsia, los nifios sin factores de riesgo
solamente tienen del 1 al 2 % de probabilidad de ser epilépticos, se incrementa en 5 % en
aquellos con al menos un factor de riesgo y alcanza alrededor de 15 % con dos o mas
factores. Es mas frecuente la relacion con CFC, si existe mds de 2 CFC, el riesgo se
incrementa del 22 al 40 % y es menor en los que tuvieron CFS o CFR sin factores d riesgo
de epilepsia. :6:12132631.33,34.35)

En la actualidad, existe evidencia de que 15 % de pacientes con sindromes epilépticos
generalizados o focales benignos de la infancia cuya etiologia es presuntamente genética

tuvieron CFS. Las CFC (mayor si son focales las siguientes) tienen estrecho vinculo con

trastornos de la migracion neuronal o trastorno del desarrollo de la corteza y en aquellos
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nifos que presentaron EF, relacion con la esclerosis mesial temporal o hipocampal o con
encefalopatias graves de la infancia como el sindrome de Dravet o Doose y la encefalitis de
Rassmusen. En cambio, los pacientes con CFR, que persisten después de los 6 afios, con o
sin crisis afebriles a posteriori y APF de miembros de primera o segunda generacion con
caracteristicas similares, se asocian con la epilepsia generalizada con crisis febriles
plus.(1:3:6:13.27.2829.30.33.36.37.38)

La evidencia y opinion de diferentes autores®-%13:28:29:33.3538) egtablecen factores o criterios
de riesgo para desarrollar epilepsia y de manera particular Caraballo y Fejerman®’3? los
clasifican en criterios mayores y menores:

Criterios mayores:

e (Crisis febriles focales o paralisis Todd.
e Duracién mayor 15 min o EF.
e Retraso psicomotor o examen neuroldgico anormal, previo o posterior al inicio de

las CF. Incluye los trastornos de conducta o aprendizaje.

Criterios menores:
e Recurrencia en 24 h o en el mismo episodio febril.
e APP de noxa pre, peri y posnatales significativos.
e APF de epilepsia, mayor si padre o madre u hermanos.

e EEG paroxistico con espigas focales o paroxismos generalizados de punta-onda.

. Como abordar el diagnostico ante una CF?

El diagnostico de la CF es clinico, se basa esencialmente en un examen fisico cuidadoso y
anamnesis 0 interrogatorio (clase evidencia I y recomendacion
A).(36T81L13,17,21,21,28,29.31,33,34,35,37)

Durante la anamnesis o interrogatorio es esencial confirmar si se trata de una " verdadera
CF”. Clasificarla en simple o compleja, con o sin factores de riesgo de recurrencia o criterios
a desarrollar epilepsia. Precisar el tiempo estimado de duracion, por ejemplo, si la CF se
inicia en el &mbito extrahospitalario o en el servicio de emergencia; es habitual que como la
mayoria de las CF ocurren fuera del hospital y duran menos de 15 min, que el paciente
llegue al cuerpo de guardia en estado posictal o con una recuperacion integra, con EFN

negativo a posteriori. Por lo que se recomienda asumir un EF en todo nifio que llegue al
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cuerpo de guardia (en crisis) con una CF iniciada en su domicilio u otro lugar de
ocurrencia, G-6.7:811,13,17,21,27,28,29,31,33,34,35)
Es importante determinar el foco o la etiologia probable de la fiebre (descartar la posibilidad
de una infecciéon del sistema nervioso central (SNC) viral o bacteriana u otras) o
encefalopatias inmunomediadas. Considerar la realizaciéon de estudios complementarios
segin los hallazgos al examen fisico y brindar una informacion adecuada a padres o

familiares (3,6,7,11,13,17,21,27,29,34)

,Con qué debemos hacer el diagnostico diferencial?

En primer lugar, es necesario e importante recordar que existen otros eventos paroxisticos
no epilépticos desencadenados por fiebre como: los sincopes vagales durante los estados
febriles, dificiles de diferenciar de CF atonicas (que se caracteriza por instauracion no tan
subita, antecedida por cambios de coloracion con predominio de palidez, llanto o
irritabilidad, luego flacidez sin hipertonia y sin evidencia de alteracion del patron
respiratorio o cambios en la frecuencia cardiaca, mirada "perdida" sin midriasis, sin
constatar pérdida ostensible de la conciencia, o estado de alerta, y de breve duracion, sin
toma del sensorio posterior) y ocurren en el nifio mayor de 12 meses. Los estados
confusionales transitorios asociados a fiebre elevada conocidos como delirios febriles (mas
frecuente en nifios > de 2 afios). Los escalofrios o temblores, signos o sintomas del sindrome
de respuesta inflamatoria sistémica (SRIS) o primer estadio de la sepsis, requeririan de
manejo diferente a una CF.
También se tendrdn en cuenta ciertos fendmenos autondémicos que provocan palidez o
cianosis peribucal y las mioclonias benignas que ocurren durante el suefio.
(3,11.21,27.29.33,38.39.40)- 1 o5 principales diagndsticos a descartar son los siguientes:

Infecciones del SNC (meningitis o encefalitis):(>6-3:11,17.18,19,20.21,28,29,33,34,35,38,39)
Se presentan como crisis focales sintomaticas agudas, con mayor frecuencia después de 48
h de iniciada la fiebre, con o sin alteracion de la conciencia (estado de alerta) y evolucion a
crisis bilaterales generalizadas, en 18 % se presenta como EF y en el menor de los casos
como primera CFS sin otras manifestaciones clinicas.
Son mas frecuentes las crisis sintomaticas y con irritabilidad o sensorio alternante
(irritabilidad que alterna con somnolencia) en el curso de meningitis en nifios menores de 2
afios y con vomitos, signos de hipertension endocraneana (HTE) o signos meningeos en el
mayor de 2 afios acompanada de toma del sensorio y signos de focalizacién neurologica

previo o después de la CF. Debe sospecharse meningitis bacteriana, si tiene una presentacion
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sobreaguda, con gran toma del estado general y SRIS o sepsis, fontanela anterior abombada
en menores de 2 afios o aumento del perimetro cefalico (PC) y manifestaciones purpuricas
en piel. Evaluar una encefalitis herpética en nifios con fiebre, toma del sensorio hasta el
coma y crisis focales (frecuentes de semiologia temporal) que pueden evolucionar o no a
EF, con periodo proscritico prolongado, con o sin lesiones en piel o mucosa oral u
orofaringea caracteristica, acompafiada o no de alteraciones de la conducta, coordinacion y
lenguaje.
Sera necesario en estos pacientes realizar examenes complementarios como puncion lumbar
(PL), EEG, reaccion en cadena a la polimerasa (PCR), cultivo, Gram y latex en liquido
cefalorraquideo (LCR); estudios de neuroimagen segun las posibilidades, tomografia axial
computarizada de craneo o con contraste (TAC) y resonancia craneal con o sin gadolinio
(RMN), mas sensible. Se debe iniciar terapia empirica con antibidticos o Aciclovir
endovenoso y medidas antiedema cerebral segun protocolos establecidos hasta obtener
resultados que confirmen o descarten esta posibilidad diagndstica.
Crisis epilépticas "asociadas o precipitadas por fiebre”(!-236.1521,27.28.29.31)
Aparece en nifios con historia previa de crisis neonatales, de epilepsia, retraso del DPM o
de paralisis cerebral infantil o primera crisis occipital o Rolandica en epilepsias benignas
de la infancia. Presencia en el examen fisico de alteraciones del PC, manchas o angiomas
en la piel u rasgos dismorficos que nos hagan sospechar sindromes neurocutaneos,
genéticos o enfermedades metabolicas.
Convulsiones afebriles y febriles en nifios con gastroenteritis leve
(CBG)234:11,1641,42:43.44.45)
Es una entidad con mayor frecuencia descrita en Asia, luego en Europa y América. Se
reconoce en la nueva clasificacion de la ILAE como un sindrome especial o una nueva
entidad, "encefalopatia parainfecciosa" o " convulsiones benignas de la infancia asociada a
gastroenteritis aguda”. Se caracteriza por presentarse en nifios previamente sanos, con buen
DPM, sin noxas de origen pre, peri y posnatales, entre los 6 meses y los 5 afios de edad.
Puede existir en un porcentaje pequefio el antecedente familiar de epilepsia o historia de
hermanos que tuvieron sintomas similares.
En el contexto de una gastroenteritis leve o enfermedad diarreica aguda, de etiologia viral y
en estrecha relacion con el rotavirus, solo seria suficiente demostrar la presencia del virus
en las heces frescas. Se presenta como crisis con fiebre < 38° C o afebriles, de mayor

frecuencia no relacionada directamente con el pico febril o CFC o generalizadas tonico-
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clonicas (CGTC) de breve duracion. En salvas, que ocurren entre el primer y quinto dia de
la enfermedad, sin relacion con signos de deshidratacion, trastornos hidroelectroliticos o
bioquimicos, estudio de LCR citoquimico negativo y sin otros sintomas o signos
neurologicos previos o proscriticos. En raras ocasiones, por la frecuencia de las crisis,
requieren de cuidados progresivos y solo se recomienda el uso de anticonvulsivantes durante
el periodo de estado, segun criterio médico y condicion clinica.
Tienen un buen pronoéstico en la totalidad de los pacientes descritos, sin recurrencia y
desarrollo de epilepsia posterior. El diagnostico es solamente clinico y tienen EEG
intercritico y posterior con caracteristicas normales en la mayoria de los casos. Puede
confundirse en un inicio como una " encefalitis viral " o " encefalopatia inmunomediada",
pero la normalidad del examen fisico neuroldgico, la recuperacion integra, sin alteracion del
estado de alerta o conciencia y ser autolimitadas, hacen dudar esté posibilidad. No obstante,
las CBG constituyen una entidad relativamente desconocida para el pediatra general,
ademas, sus peculiaridades semioldgicas, especialmente al tratarse en algunos pacientes de
crisis afebriles y recurrentes, explicarian la tendencia a realizar multiples pruebas
complementarias para determinar su etiologia, asi como la prescripcion de farmacos
anticonvulsivantes continuos que son innecesarios.
Otros trastornos que provocan convulsiones,7-!7-28:29:32.33.3437) yyeden ser toxicos (salicilatos,
antidepresivos triciclicos), alteraciones metabolicas como hipoglucemia, hiponatremia o
hipocalcemia, infeccion por Shigela y traumatismos de craneo u otras enfermedades
sistémicas (sindrome urémico hemolitico).

Encefalopatias agudas con un estado epiléptico relacionado con mecanismos

inflamatorios o inmunomediados

Sindrome hemiconvulsién-hemiplgjia-epilepsia(HH/HHE).(2:27:29:3046:47.48.49.50) Qe presenta
generalmente en nifos entre los 6 meses y los 4 afos de edad (frecuente en el menor de 2
aflos), asociado a cuadros febriles de etiologia viral o inespecificos, forma idiopatica. En su
patogénesis se postula que las propias crisis epilépticas prolongadas, la actividad ictal
continua y la inflamacion, puede empeorar el nivel de dafo celular y provocar cambios en
la permeabilidad de la barrera hematoencefalica. Factores predisponentes genéticos (gen
CACNAI1A, microdeleciones 1q44, 16pl13.11) y una lesion epileptogénica focal que
explicaria la hipdtesis de afectacion de un hemisferio cerebral, pueden relacionase con esta

enfermedad.
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Se caracteriza por crisis hemiclonicas desde su inicio o en marcha Jacksoniana que
involucra al hemicuerpo contralateral del hemisferio inflamado, prolongadas o en EF, en
ocasiones refractaria y queda de forma inmediata una hemiplejia flacida que puede durar
desde horas hasta mas de siete dias, lo que permite establecer el diagnostico diferencial con
la paralisis posictal de Todd y si LCR citoquimico es negativo, con una meningitis.
Posteriormente, hasta 80 % de los pacientes desarrollan una epilepsia focal estructural entre
el ler. Y el 3er. afio después del inicio del evento convulsivo inicial.

En los estudios de neuroimagen inicial se describe un patréon sugestivo de edema citotoxico
hemisférico o unilateral en TAC o RMN, que después de meses o afios evoluciona a una
hemiatrofia cerebral hemisférica que puede tener un cardcter progresivo, necesario
diferenciar de la Encefalitis de Rassmusen. En el EEG inicialmente se describe una asimetria
con enlentecimiento difuso, con ondas lentas de gran amplitud, que puede semejar al
descrito en encefalitis virales y luego en su evolucion se describe desorganizacion de la
actividad de base de suefio o vigilia del hemisferio afectado con actividad epileptiforme
variable.

Evolutivamente, la paralisis flacida puede ser espastica y en el menor porcentaje de los casos
recuperarse con hiperreflexia osteotendinosa, con lo cual deberia hacerse el diagnostico
diferencial con la encefalitis de Rassmusen, en la cual el déficit motor se establece periodo
después del inicio de las crisis de dificil control. Se asocia a déficit cognoscitivo o
conductual.

El abordaje terapéutico inicial es similar a cualquier otro EF y algunos protocolos
recomiendan el uso de corticoesteroides intravenosos, que disminuyen la duracién de la
crisis y resolucion temprana dela hemiplejia con prevencion de las secuelas tardias.
Sindrome epiléptico relacionado a infeccion febril (FIRES).(2:4647:48:49.50) Bajo el acronimo
FIRES (fever-induced refractory epileptic encephalopathy syndrome, fever-induced
refractory epileptic encephalopathy in school-age children, o febrile infection-related
epilepsy syndrome).

Se incluyen aquellos pacientes pediatricos con un cuadro clinico inicial de EF relacionado
con una enfermedad febril inespecifica en nifios previamente sanos, que luego desarrollan
una encefalopatia epiléptica grave con epilepsia y deterioro cognitivo o conductual. Se ha
postulado distintas teorias etiopatogénicas e incluye canalopatia, encefalitis viral, encefalitis
autoinmune y respuesta inflamatoria cerebral local anomala.

Se presenta con mayor frecuencia en la edad preescolar y escolar (inicio entre los 4 a 9

afnos), sin antecedentes familiares de epilepsia, sin antecedentes personales pre, peri y
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posnatales significativos, con DPM y examen fisico neuroldgico normal previo al inicio de
las crisis. Se describe tres fases: 1) fase inicial con una CFS; 2) pocos dias después fase
aguda caracterizada por convulsiones recurrentes o estado epiléptico refractario, a menudo
sin fiebre y generalmente sin compromiso neurolégico adicional (clasico fenotipo puro de
convulsion), las crisis son focales en la mayoria de los casos con evolucién a crisis
bilaterales o no, pueden tener semiologia perisilviana, insular o mesial temporal, algunos
pueden permanecer en coma y ventilado por semanas o meses y otros fallecer; 3) por ultimo,
fase cronica, epilepsia resistente a tratamiento y compromiso neuropsicoldgico grave.

En examenes complementarios: puede hallarse una pleocitosis ligera o proteinorraquia
ligera en LCR y en la mayoria el liquido citoquimico es normal, sin aislamiento viral o
bacteriano. En el EEG inicialmente se describe una lentificacion difusa o predominio fronto
temporal con ritmos rapidos sobre impuestos relacionado con el tratamiento farmacologico
o "pseudo encefalitico", evolutivamente descargas epileptiformes con igual localizacion. La
RMN de craneo es el estudio imagenoldgico de mayor sensibilidad, que al inicio puede ser
normal en el 80 % de los casos y en el resto puede observarse, hiperintensidad en Tz y
FLAIR en la region mesial temporal o hipocampo.

El manejo farmacolégico inicial no difiere del EF, aunque se informa refractariedad y mejor
respuesta a las benzodiacepinas (BZD) en infusion continua y buena respuesta con terapia
de inmunoglobulinas y corticoesteroides intravenosos.

Epilepsia generalizada con crisisfebriles plus (EGCF+).(2:27:28:29-30.46:49.51.52) By 3 actualidad
se describe un espectro clinico bien amplio que incluye cuadros tan diversos como crisis
febriles recurrentes con o sin crisis afebriles, epilepsia generalizada idiopatica, con o sin
historia previa de crisis febriles, epilepsia generalizada criptogénica, epilepsia focal
criptogénica y auténticas encefalopatias epilépticas infantiles, como son el sindrome de
Dravet y algunos casos del sindrome de Doose.

La EGCF+, es una epilepsia genéticamente determinada y con diferente expresion
fenotipica, desde su inicio con CF recurrentes o complejas, que pueden persistir después de
los 6 afios con CTCG febriles o afebriles, en algunos pacientes asociarse a otros tipos de
crisis (focales, ausencias, miocldnicas y atonicas).

Los EEG son normales en la mayoria de los pacientes al inicio o tienen actividad
generalizada con espigas en periodos criticos. La respuesta al tratamiento farmacoldgico es
variable, algunos responden bien con monoterapia y otros son farmacorresistente, las drogas
mas utilizadas son el 4cido valproico (AVP) y el clobazan (CLB). El prondstico depende

del fenotipo clinico y algunos desarrollan discapacidad intelectual (DI).
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Sindrome de Juberg y Hellman o epilepsia restringida en nifias con o sin retardo mental
(EFMR).#7 Es un sindrome epiléptico que fue descrito y publicado por primera vez por
Juberg y Hellman en el 1971, luego por Scheffer y otros en el 2007.

Es frecuente en mujeres y relacionado con CF, el patron de herencia es atipico, ligado al
cromosoma X, los hombres son portadores y las mujeres lo padecen, se asocia al gen
protocadherinal9 (PCDH19), se incluye en las canolopatias.

Se describe en nifias sanas entre 3 a los 36 meses (antes de los 3 afos), que inician con
convulsiones asociadas a un cuadro febril o posvacunal. La semiologia de las crisis es
variable, pueden ser: CGTCs, parciales, mioclonicas, ausencias, crisis atdnicas e incluso se
ha descrito estado hemiclonico y suelen ser agrupadas en salvas. Pueden desparecer a los
12 afos o persistir, la mayoria evoluciona con DI severa, conducta del espectro autista,
depresion y sintomas obsesivos.

Los hallazgos en el EEG son variable, desde una actividad eléctrica normal en la primera
infancia, hasta una actividad theta o delta global con espigas, poliespigas focales o
generalizadas a predominio de la region centro- temporal. No hay evidencia de alteraciones
estructurales en estudios de neuroiméagenes, TAC y RMN de craneo en pacientes estudiados
y la respuesta al tratamiento es variable.

,Qué investigaciones o estudios complementarios deberian realizarse?
En general las investigaciones o estudios complementarios en la mayoria de nifios con CF
no estan justificados o recomendados, deben ser dirigidos a la sospecha de enfermedad
infecciosa subyacente y segun los criterios clinicos del médico de asistencia. Los exdmenes
de laboratorio estarian justificados segun el origen de la fiebre o sospecha de trastorno
metabolico o hidroelectrolitico asociado. El EEG y los estudios de neuroimagen no se
recomiendan de rutina (clase evidencia I y recomendacion A).(1:234356789.10.1LI12.13,
17,21,28,29,31,33,34,35,51,53)

PL para realizar estudios en el LCR
En pacientes con un primera CF en edad > a 18 meses, con CFS y esquema de inmunizacion
cumplido, no debe considerarse de rutina la realizacioén de PL, si el origen o foco infeccioso
esté esclarecido durante el examen fisico, debido a que, a partir de esta edad los sintomas y
signos que hacen sospechar una infeccion del SNC serian mas evidentes. No realizar de
manera periddica en nifios con historia o antecedentes previos de CF , CFR o epilepsia y

solo si hay certeza en la anamnesis o durante el examen fisico de sintomas o signos clinicos

http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Pediatria. 2018;90(4):e434

de presuncién de una meningitis o encefalitis, encefalopatia inmunomediada o estado
séptico (clase evidencia I y recomendacion A).(1:36.7811,12.13,15.17.21,29.33,34,35.40,51,53)
Segtin la Academia Americana de Pediatria (AAP),*¥ opinién de expertos, algoritmos y
consensos internacionales; debe realizarse en todos los pacientes con primera CF y edad <
a 18 meses y sin relacion con el tipo de CF, sobre todo en pacientes cuyo foco u origen de
la fiebre es desconocido, debido a que los sintomas o signos clinicos de infeccion del SNC
son muy inespecificos o poco evidentes y de manera particular en nuestro contexto, donde
no se cuenta con la vacuna antineumocécica en el esquema de inmunizacion (clase
evidencia I y recomendacion A).(13:6781112,13,15,17.21,20.33,35.40,51.53)
La PL debe realizarse en aquellos pacientes con primera CFC, EF o que la anormalidad en
el EFN proscritico o anamnesis nos hagan deducir una infeccion del SNC o encefalopatia
inmunomediada (clase evidencia I y recomendacion A).(3-6-8:11-13.17.18.21,28,29,33-35,38,39,51,52,53)
Estaria indicada en nifios con CF que ocurra después de 48 h de iniciado el proceso febril,
con sintomas o signos respiratorios o gastrointestinales o de SRIS con mayor probabilidad
de infeccion SNC o que hayan recibido antibidticos previos que pudieran enmascarar un
cuadro meningitico (clase evidencia I y recomendacion
A).(36T8ILI213,1517.21,29,33,343540.51.53)
La PL estaria contraindicada o deberia retrasarse en aquellos pacientes que tengan en el
momento de su realizacion signos o sintomas de HTE, inestabilidad hemodindmica y
diatesis hemorragica (clase evidencia I y recomendacion A).(7:3:15:17:33.34.35:40.51.53)
Es necesario esclarecer que a pesar de estas recomendaciones, el criterio de realizar o no PL
para estudios de LCR, es individual en cada paciente y depende del juicio, criterios o
protocolos establecidos en el servicio médico de asistencia (clase evidencia I y
recomendacion A).(:367811,12,13,15,17.21,29.31,33,34,35.40,51,53)

Electroencefalograma (EEG)
El EEG de rutina no esta justificado en la CFS o CFC, en la actualidad se presume que no
es de utilidad para predecir recurrencia, desarrollo de epilepsia o prondstico, y las
alteraciones descritas pueden verse con la misma frecuencia tanto en CFS o CFC cuando se
realiza de manera precoz en las primeras semanas, ulterior a la CF (clase evidencia I y
recomendacion A). 6781 L121317,1821,28,29,31,33,34,35,38.39,51.,52,53)
Es normal el registro EEG en la mayoria de los nifios con CFS y cuando este registro se

realiza en la transicion de vigilia a suefo, en edades comprendida entre 2 a 6 afios, puede

hallarse salvas hipnagdgicas de punta-onda en alrededor de 20 % de los infantes (Fig. 1).
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Fig. 1 - Prescolar de 26 meses, registro realizado en la primera semana de su primo CFS.
Transicion vigilia-suefo, salva hipnagogica de punta-onda irregular y asimétrica bilateral.
Sistema 10-20 internacional.
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Otro hallazgo es la actividad lenta en cuadrantes posteriores. Esta actividad lenta tiene clara
dependencia con la edad (entre los 5 a 9 afos), sobre todo en pacientes cuyo registro se
realiza alejado de la CF. Puede coincidir en un mismo paciente en su registro de EEG, salvas
hipnagogicas y ondas lentas posteriores. Existe evidencia de que estos hallazgos tienen una
base genética y no implican mal pronostico.?”-3031

Se recomienda realizar EEG (clase evidencia I y recomendacion A, en pacientes con CFC
con criterios de riesgo o EF, periodo proscritico prolongado o signos de compromiso de
sustancia blanca del SNC. Es de gran utilidad para esclarecer o contribuir al diagndstico de
meningitis o encefalitis (sobre todo descargas temporales en encefalitis herpéticas). Y en
pacientes cuyas caracteristicas clinicas y relacion con anormalidad en el DPM, EFN y
antecedentes personales o familiares significativos nos hagan predecir un sindrome
epiléptico precipitado por fiebre.(18:19.20.28.29.31,33,34,35,38,39.51,52.53)

Neuroimagenes

No esta recomendado realizar TAC o RMN de craneo de rutina en pacientes con CFS y
otros estudios no son utiles (clase de evidencia I y recomendacion
A).GOTI1I213,15,17.21,262829,33,34,35,37,51,53)

Estaria indicado TAC o RMN de crdneo y no necesariamente de urgencia, en aquellos
pacientes con CFC y criterios de riesgo a desarrollar epilepsia, que tengan previo o posterior
a la CF, retraso o regresion del DPM, anormalidad en EFN (alteracion del PC, manchas o
angiomas en la piel, paresias u otras) y DI o conductas de espectro autista. Y en aquellos

pacientes con sospecha de infeccion del SNC o encefalopatia posinfecciosa inmunomediada
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segun la disponibilidad del centro de atencién y las condiciones clinicas del pacientes que
permitan su traslado. Y en pacientes con caracteristicas clinicas de una posible lesion

estructural o sindrome epiléptico afin (clase de evidencia II y recomendaciéon B).(!:*6-

7,12,13,15,17,18,19.20,21,26,28,29,33,34,35,37,51,53)
Otros examenes complementarios
La realizaciéon de otros exdmenes complementarios que incluyen: analitica sanguinea,
reactantes de fase aguda, cituria y urocultivo, heces fecales frescas, test de rotavirus,
coprocultivo, hemocultivo, radiografia torax, glucemia e ionograma/gasometria. Serian de
utilidad para esclarecer la etiologia probable de la fiebre y corroborar trastornos
hidroelectroliticos en aquellos pacientes que durante el examen fisico o interrogatorio
tengan manifestaciones clinicas que asi lo requieran o aquellos con fiebre de origen
desconocido y sintomas o signos clinicos de SRIS o sepsis (clase evidencia I y

recomendaciéon A).(1’3’6’7’8’1 1,12,13,15,16,17,21,29,33,34,35,39,51,52,53,54,55)

. Cual seria el manejo o tratamiento?
En la mayoria de los pacientes las CF, son CFS y tienen una duracion < 5 min, resuelven
espontaneamente, son autolimitadas, ocurren en el &mbito extrahospitalario o en el hogar y
al llegar al servicio de urgencia ya ha cesado, con recuperacion integra o en estado posictal
que generalmente es de breve duracion. En estas condiciones, no requieren de tratamiento
con drogas antiepilépticas (DAE), solamente tratar la fiebre con antipiréticos, evaluar el
origen e indicar tratamiento segun la causa probable. Si la crisis ocurre en el servicio de
emergencia o se prolonga mas de 5 min esta indicado el tratamiento farmacoldgico (clase

evidencia I).(3’6’8’] 1,1213,15,17,21,27,29,33,34,35,37,51,53,54)

Los pasos a seguir para el manejo de la CF en el servicio de urgencia se muestran en la

Siguiente relacion: (3,12,17,18,21,29,33,34,35)

e Colocar en posicion semiprono o en decubito lateral (para evitar bronco
aspiracion).

e Valorar ABC (A: permeabilidad via aérea; B: ventilacion; C: circulacion).

e [Establecer al menos un acceso venoso.

e Monitorear los signos vitales (frecuencia cardiaca, frecuencia respiratoria,

presion sanguinea, oximetria de pulso (Sa0,).

e SiSa0, <90, colocar O, al 100 %.
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e Administrar Diazepam IV lento, si no existe la posibilidad de acceso venoso, via

rectal, mucosa oral o intradsea; el Midazolam o Lorazepam son igualmente

eficaces. El Midazolam se puede administrar por via rectal, mucosa oral,

intranasal, intramuscular y intradsea. Si entre 5-10 min no hay control de la crisis

se puede administra una 2da. dosis (clase evidencia I).

e Administrar antipiréticos intramuscular y medidas fisicas.

e Evaluar monitoreo de glucemia y estado acido-base, a consideracion médica.

¢ Sino cesa, continuar con protocolo establecido de manejo de EF.

e (Colocar sonda nasogastrica.

e Coordinar traslado a unidad de cuidados intensivos pediatricos.

Las caracteristicas de las drogas antiepilépticas para su uso en el manejo de la CF,

aparecen en la tabla.

Tabla - Benzodiacepinas utilizadas en el manejo de la CF

Dr({ga. L. Dosis
antiepiléptica
0,1 a 0, 3 mg/kg/ dosis, maximo
Diazepam 10 mg, ritmo de 2-5mg/min, IV,
10. 0,5mg/kg/dosis , VO,VR

0,1 a 0,3 mg/ kg/ dosis, maximo
10 mg, ritmo 1-4mg/min, IV.

Midazolam 1 "4 mo/kg/ dosis, VO,IN, M,
VR
0,05 a 0,1mg/kg/ dosis, maximo 4
Lorazepam* mg, ritmo de 0,5 a 2 mg/min, IV,

VO, VR, 10

Comentarios

Vida media larga, inicio de accion entre 3 a 7 min.
Efecto maximo: 5 a 30 min. Mayor depresion respiratoria
¢ hipotension. No utilizar IM, absorcion erratica.

Vida media corta, inicio accién IV, 1 miny 2 a 3 min en otras
vias. Efecto maximo: 5 a 7 min. Es mas efectivo por via IM, IN
Y VO que el Diazepam por VR. Menor depresion respiratoria,
eliminacion mas rapida y no provoca inestabilidad hemodinamica.

Vida media e inicio de accion intermedia, mas lento que el
Midazolam, duracion mayor y no hay evidencia de mayor
efectividad. Menor depresion respiratoria y no provoca
inestabilidad hemodinamica.

IV: intravenoso; VO: oral; VR: via rectal; IM: intramuscular; IN: intranasal; IO: intradsea.
*No disponible en Cuba.
Fuente: Referencias bibliograficas:(1%!7:21:29:33,35:56.57.58.59.60.61)

No existe un consenso sobre la administracion de DAE en el hogar 1221:2933:3435) y en Cyba

no existen en el formulario basico de medicamentos, ni disponemos de benzodiacepinas de

uso extrahospitalario (Fig.2).
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Crisis febril
3 meses a b afios

v v v

= 18 meses Focalidad ictal v/o Parilisis Todd Si criterios de sospecha de infeccidn
Generalizada = 15". Estado febril del SNC:

<15’ Recurrencia o miltiples en 24 horas Primera CF en < 18 meses

Mo recurrencia DPM y/o EFN anormal Fiebre 48 horas previa a la CF

DPM y EFN normal con historia personal o familiar Sintomas y/o signos de focalidad

Sin historia personal o familiar Significativa Neuroldgica

Significativa Crisis febril compleja (CFC) Alteracidn del estado alerta

Mo factores de riesgo Uso de antibidticos previo 24 horas
Crisis febril simple ( CFS) Crisis focal, mdltiples o estado febril

Y

PR \)‘ Crisis en curso
Crisis minutos o horas antes

PL
Estado posictal breve Internacion
v v
Antitérmicos AEC, signos vitales, colocar 02: Crisis mlnu_tos o horas antes
Blisear: sigen e I fabre Diazepan 0,2 a 0,5 ma/ka/dosis o Estado posictal
Tranguilizar a los padres ;‘igaz-ola-nto’l al 0’53 ”;g’rkgfdozis’ hasta ‘l'
h f el = osis, intervalo 5°. Sin no cede :
e s S Fenfona 10 20/ K3/ s, 1 —
: s < Antitérmicos —>| Antitérmicos
internacion y/o eximenes Examen Fisico Completo Buscar origen de la fiebre
complementarios No infeccién del SNC y historia previa
J’ J, de CFC

Tranquilizar a los padres
Primera CFS o ya conocida con: Primera CFS sin foco Evaluar segin etiologia, examenes
Recuperacion ad integrum después PL e internacién complementarios e
de 2 horas No interconsulta con Neuropediatra Internacidn
Etiologia precisada v sin signos de Plrimer_a CFC, rle’alizar PL
alarma. Regreso a domicilio Si EF, internacion UTIP
Orientacion a la familia Si factores de riesgo de recurrencia Interconsulta con Neuropediatra
Evaluar en 48 horas —2| 5i interconsulta con Neuropediatra Evaluar factores de riesgo:
No interconsulta con Neuropediatra Epilepsia

Fig. 2 - Algoritmo de diagndstico y tratamiento en el servicio de urgencia.

En la practica clinica, si la crisis estd en curso, con signos motores; es dificil un acceso
venoso o la via oral, por lo que la via rectal es la mas recomendada. Al no disponer de
canulas rectales, se puede sustituir por la jeringa de insulina (parecido estructural y calibre)
para la administracion de benzodiacepinas por via rectal. El Diazepam por via
intramuscular, no se recomienda (clase evidencia I 'y recomendacion
A),(12:17:21.29.33,55,56,57.58,59.60) tiene absorcion erratica, lenta y riesgo de toxicidad, se considera
una mala praxis médica, en cambio el Midazolam, constituye una mejor opcion terapéutica:
se puede administrar por via intranasal e intramuscular, igual biodisponibilidad y absorcion
que por la via rectal, eliminacién mas rapida y tiempo de vida media mas corto con menor

riego de depresion respiratoria (clase evidencia 1 y recomendacion A).(12:17:2129.33,

55,56,57,58,59,60)
En el manejo de una CF que pueda repetirse o recurrente, el mayor énfasis deberia hacerse
en el asesoramiento a los familiares y cuidadores sobre la conducta a seguir y brindar los
primeros auxilios.

Las recomendaciones a los familiares se muestran en la relacion siguiente:(!!-17:21:29:33,34)

e Mantener la calma, no entrar en panico, no sacudirlo.
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e Evitar traumatismos. Movilizar al nifio/a solo si ocurre en un sitio que puede
resultar peligroso.

e Aflojar la ropa del nifio/a.

e Siel nifio/a estd inconsciente, posicionarlo en decubito lateral para evitar la
aspiracion.

e No forzar la apertura bucal. No administrar liquidos o medicamentos por la boca.

e Observar el tipo y duracion de la convulsion (filmarla de ser posible).

e Administrar un antitérmico via rectal, si est4 disponible y conoce dosis.

e Si la crisis cesa en menos de 5 min, aplicar medidas fisicas (pafios con agua fresca
o tibia) para bajar la temperatura. Acudir al servicio de urgencia o contactar al
médico pediatra.

e Sila crisis dura mas de 5 min, primera vez, crisis focal, multiples crisis u otros
signos de alarma proscritico, acudir al servicio de urgencia mas cercano de
inmediato.

¢ Que conozca las caracteristicas de una CFS y CFC, incidencia, edad, indice de
recurrencia, diferencias con la Epilepsia, su caracter benigno en la mayoria de los
casos, poco riesgo de muerte, de dafio cerebral, de retraso psicomotor o
discapacidad intelectual y periodo limitado.

¢ Que comprendan que los antitérmicos no reducen el riesgo de recurrencia o
aparicion, pero son importantes para mejorar el confort del nifio/a.

e Que reconozcan que no es necesario en un paciente con CFS tnica y sin riesgo de
recurrencia o factores de riesgo a desarrollar epilepsia la necesidad de acudir a
consulta de neuropediatria.

¢ Que la decision de tratamiento intermitente o continuo con drogas antiepilépticas
es del médico de asistencia, segun criterios establecidos y tener conocimiento de

los efectos adversos colaterales de las drogas.

. Cuales serian los criterios de internacion o ingreso hospitalario?
Si primera CF o historia previa de CF (CFS o CFC) con sospecha de infeccion del SNC,
fiebre sin foco, etiologia de la fiebre que lo requiriera o gran toma del estado general, segun
valoracion del médico de asistencia; angustia o ansiedad familiar que no se pueda mitigar;

la internacion o ingreso es necesario (clase evidencia I).(1-3:6:11:13,17.21.28,29.33,34,35.37)
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Para CFS Si paciente con primera CFS > a 18 meses o historia previa de CF, sin sintomas
o signos clinicos de meningitis con esquema vacunacion cumplido, origen conocido de la
fiebre y recuperacion integra después de la crisis, sin factores de riesgo, se recomienda
manejo de la causa y si no lo requiere; regreso a su hogar después de un periodo de
observacion de 2 h con orientacion a la familia y revaluar por su pediatra en 48 h, no
internacion o ingreso (clase evidencia I).(1:36:8:11,13.17.21.28.29.33,34.35.37)

Si paciente con primera CFS < a los 18 meses, es necesario internacion y realizar PL para
estudio LCR (clase evidencia I).(-3-6:8:11,13.17.21,28,29,33,34,35,57)

Para CFR. Si tiene > a 3 factores de riesgo de recurrencia, crisis (mas de 3 en 6 meses o 4
en 12 meses), sin valoracion previa por neuropediatra o neurdlogo o con tratamiento
profilactico insuficiente; se recomienda internacion o ingreso para volver a evaluar por el
especialista (clase evidencia I).(1-36:811,13,17.21.28.29.33,34,35.37)

Para CFC. Si primera EF, crisis multiples o tratamiento profilactico insuficiente. Se
recomienda siempre internacion y evaluar por neuropediatra o neurdlogo debido a la gran
variabilidad de condiciones subyacentes o sindromes epilépticos asociados que podrian

observarse en estos pacientes (clase evidencia I).(1:36811,13,17.18,21,28,29,33,34,35.37)

JEn quienes estaria indicado el tratamiento o profilaxis?
En cuanto al manejo terapéutico de la CF, el tratamiento estd en funcién de la frecuencia o
incidencia de los factores o criterios de riesgo, es de manera individualizada y las
alternativas validas de tratamiento en todos los pacientes son los antipiréticos y el consejo
a los padres. La profilaxis de las CF con farmacos antiepilépticos, tanto en forma
intermitente como continua, no estd indicada de forma general, dado que sus riesgos no
superan el beneficio del tratamiento,(3-6.7:8:13:17.21,26.27.28,30.33,34.35)
En pacientes con CFS y menos de 3 factores de riesgo de recurrencia. No estad recomendado
tratamiento profilactico, solo observacion y orientacion familiar (clase evidencia
). (:67,813,17,21,26.27,.28,30,33,34,35)
El tratamiento intermitente seria con diazepam via rectal u oral, en nuestro formulario basico
no disponemos de presentacion rectal, por lo que solo se utiliza la presentacion oral en
tabletas de 5 mg y podria ser dificil su administracion en nifios por debajo de 10 kg
(lactantes) y si el familiar no es confiable.

Estaria indicado (clase evidencia IT) en:(36.7:8:13,17.18.21,26,27,28,50,33,34,35,53,55,58.61)
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1. En pacientes con CFR, con > de 3 factores de riesgo y crisis frecuente en periodo
corto de tiempo (mas de 3 en 6 meses 0 mas de 4 en 12 meses) como criterio esencial.

2. En pacientes con historia de EF, crisis multiples o CF que en su curso siempre
necesiten de benzodiacepinas para frenarlas.

3. Si gran ansiedad familiar, explicar el mayor riesgo de efectos adversos que

beneficios en pacientes sin criterios clinicos.

El diazepam a dosis de 0,4 a 0,5 mg/kg/dia, en 2 subdosis. Se propone utilizar al inicio de
la fiebre, en las primeras 48 h, cuando la incidencia de la CF es mayor. Existe discrepancia
entre autores en su utilizacion por sus efectos adversos (sedacion, ataxia e irritabilidad), que
pueden enmascarar signos clinicos de una infeccion del SNC, a diferencia de las meningitis
o encefalitis son reversibles al retirar la medicacion. Por lo que se aconseja explicar a
familiares cuando se utilice, advertir al médico que asiste durante su evaluacion en cualquier
episodio febril y tener previo consentimiento. 6-7:8:13,17.18.21,26,27.28,30,33,34,35,53,55,58,61)

El tratamiento continuo seria con acido valproico (AVP) o fenobarbital (FB). Se preconiza
en nifios con CFC con un criterio mayor o > a 2 menores y darle relevancia a la focalidad
de las crisis o EF y al antecedente familiar de epilepsia. Debe evaluarse de manera
individual, y también los efectos adversos o contraindicaciones hematoldgicas y hepaticas.
En pacientes donde haya fracasado el tratamiento intermitente o "angustia familiar" puede
recomendarsele y puede combinarse con el tratamiento intermitente en pacientes con EF
frecuentes (clase evidencia I). E1 AVP se prefiere de profilaxis, el FB se relaciona con déficit
de atencion, hiperactividad u otro déficit cognitivo o del neurodesarrollo que son reversibles
al suspender la medicacion; pero se puede utilizar en aquellos pacientes con
contraindicaciones para el uso de AVP o cuando no esta disponible. E1 AVP a dosis de 20
a 40 mg/kg/dia, en 2 o 3 subdosis y el FB de 3 a 5 mg/kg/ dia, en 2 subdosis, segun las
presentaciones que existen en nuestro formulario basico. El tratamiento debe continuarse de
uno a dos afios después de la ultima CF; el retiro debe ser gradual de uno a dos meses
(recomendacion B).(-6.7:8,13,17,18.21,26,27,28,30,33,34,35,39,53,55.61)
Se ha demostrado que el tratamiento profilactico (intermitente o continuo) tiene mayor
beneficio para prevenir la recurrencia y no disminuye el riesgo de desarrollo posterior a
cualquier sindrome epiléptico. Generalmente el uso de tratamiento preventivo ha sido
insuficiente o excesivo en algunas situaciones particulares, debido a la falta de conocimiento
sobre la benignidad de las CF, ansiedad o presion familiar, miedo al pronostico o futuras

complicaciones y la no adherencia a las guias o protocolos estandarizados.®:%13:17:21.26.28,34.37)
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. Cual seria el pronostico de las CF?
El pronostico de la CFS y en algunos pacientes con CFC es bueno a corto, mediano y largo
plazo. No existe evidencia en el curso de una CF de desenlace fatal secundario o muerte, a
pesar de existir un riesgo tedrico de fallecimiento relacionado con una arritmia cardiaca o
bronco aspiracion,(-23-6.11.13.18.212433.39.62) Generalmente las CF no causan dafio cerebral, ni
trastornos en el neurodesarrollo, ni DI o trastornos del aprendizaje o la conducta. El riesgo
de desarrollar epilepsia es menos de 5 % y se describe en aquellos nifios que tienen varios
criterios o factores de riesgo asociados o caracteristicas clinicas de sindromes epilépticos

afines (3,6,11,13,21,27,28,30,33,35,37,39)

CONSIDERACIONES FINALES

Las CF son el motivo mas frecuente de crisis epilépticas sintomdticas agudas en los servicios
de emergencia o urgencias. Son mas frecuentes las CFS, benignas, autolimitadas, con
evolucién y prondstico favorable que ocurren generalmente una vez en nifos sin factores de
riesgo de recurrencia o criterios de riesgo a desarrollar epilepsia.

Es importante su clasificacion en CFS, CFR y CFC e identificar factores de riesgo de
recurrencia y criterios de riesgo a desarrollar epilepsia. Hacer el diagndstico diferencial con
otras etiologias relacionadas o crisis epilépticas precipitadas por fiebre en pacientes con
caracteristicas individuales. Realizar exdmenes complementarios segun los elementos
significativos al interrogatorio o examen fisico general o neuroldgico. Seguir
recomendaciones ante la sospecha de infeccion del SNC o encefalopatias inmunomediadas.
El manejo, uso de tratamiento profilactico intermitente o continuo, criterios de internacion
y evaluacion por neurdlogos o neuropediatras en los servicios de emergencia u consultas
especializadas, es individualizado y se realiza atendiendo a la etiologia, la semiologia de la
crisis, la duracion o crisis en curso, las comorbilidades asociadas y a los factores de riesgo
de recurrencia o criterios de riesgo a desarrollar epilepsia. Se deben seguir las
recomendaciones o protocolos estandarizados seglin grado de recomendacion o evidencia.
Los profesionales que enfrentan las crisis febriles deben estar capacitados para reconocerlas
y ser Optimos en su atencion inicial, seguimiento y tratamiento en los servicios de urgencia,

hospitalarios o consulta externa pediatricas.
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