Epilepsia infantil en Navarra

Epilepsy in children in Navarre
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RESUMEN

Fundamento. Calcular la incidencia anual de epilepsia, asi
como la distribucion relativa de los distintos tipos de epilepsias
y sindromes epilépticos en la poblacién infantil.

Material y métodos. Se han registrado de manera pros-
pectiva todos los pacientes menores de 15 afios diagnosticados
de epilepsia y residentes en Navarra entre enero de 2003 y
diciembre de 2005. De cada paciente se recogieron datos epide-
mioldgicos, clinicos y examenes complementarios. Los criterios
diagnésticos aplicados fueron los de la International League
Againts Epilepsy (ILAE).

Resultados. Fueron diagnosticados 142 casos nuevos de
epilepsia (18 lactantes, 47 preescolares, 39 escolares y 38 ado-
lescentes). La incidencia anual era de 62,1 casos por 100.000
(95% CI: 61,6-62,6), con una maxima incidencia en el primer afio
de vida (103,9/100.000) para luego ir disminuyendo gradual-
mente hasta la adolescencia (50,4/100.000). El 57% de los
pacientes presentaban epilepsias focales, el 41,5% generaliza-
das y el 1,4% de localizacién indeterminada. En los lactantes, el
sindrome de West (44,4%) vy las epilepsias asociadas a sindro-
mes especificos (27,7%) eran los sindromes epilépticos mas pre-
valentes. En los preescolares, lo eran las epilepsias focales crip-
togénicas (25,5%) o sintomaticas (21,3%). En los escolares, las
epilepsias focales idiopaticas (25,6%) o criptogénicas (20,5%) y
las ausencias (17,9%). Y en los adolescentes, las epilepsias
focales criptogénicas (21,1%) o idiopaticas (18,4%).

Conclusiones. La incidencia anual de la epilepsia infantil
en nuestro medio coincide con la descrita en los paises occi-
dentales (62,1 casos/100.000). Los datos publicados respecto a
la frecuencia relativa de las epilepsias y sindromes epilépticos
son muy discordantes, lo que advierte de la complejidad del
diagnéstico sindrémico en la infancia y de la necesidad de apli-
car criterios uniformes en orden a disponer de datos epidemio-
l6gicos validos y comparables.
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ABSTRACT

Background. To estimate the annual incidence rate of
epilepsy, as well as the relative distribution of the different
epilepsies and epileptic syndromes in children.

Material and methods. All incident cases of children living
in Navarre below 15 years of age with a newly diagnosed
epilepsy (years 2003 through 2005) have been registered in a
prospective study. Epidemiological and clinical data and
complementary studies were collected. ILAE guidelines for
epidemiological studies were applied.

Results. One hundred and forty two patients were
diagnosed with child epilepsy (18 infants, 47 early children, 39
school children and 38 adolescents). The annual incidence rate
was 62.1 cases per 100.000 (95% ClI: 61.6-62.6), with a highest
incidence rate during the first year of life (103.9 per 100.000).
Fifty seven percent of the patients presented focal epilepsies,
41.5% generalized and 1.4% undetermined. In infants, West
syndrome (44.4%), epilepsies associated to specific syndromes
(27.7%) and focal symptomatic (11.1%) were the most prevalent
epileptic syndromes. In early childhood, the main syndromes
were focal symptomatic (21.3%) or cryptogenic epilepsies
(25.5%). In schoolchildren, focal idiopathic (25.6%) and
cryptogenic epilepsies (20.5%). And, in adolescents, focal
cryptogenic (21.1%) and idiopathic epilepsies (18.4%).

Conclusions. The annual incidence rate of child epilepsy
in Navarre shows a similar rate as described for other western
countries, with the highest incidence rate during the first year
of life, diminishing gradually until adolescence. Published data
concerning relative frequency of epilepsy and epileptic
syndromes are quite discordant. The difficulties in establishing
a syndromic diagnosis require the application of uniform
criteria in order to obtain valid and comparable epidemiological
information.
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Epidemiology. Epileptic syndrome.
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INTRODUCCION

La epilepsia es una de las patologias
neuroldgicas mas comunes en la poblacion
pediatrica, con una prevalencia activa de
3,4-11,3 casos por mil**. El diagnéstico de
las epilepsias sigue siendo esencialmente
clinico, aunque apoyado por pruebas com-
plementarias cuyos avances técnicos
(registro video-EEG, estudios de neuroima-
gen estructural y/o funcional, analisis
metabdlicos, etc.) facilitan el diagnéstico y
la clasificacion sindromica; lo que permite
presumir cursos evolutivos y eventuales
respuestas terapéuticas®*.

No obstante, las cifras disponibles res-
pecto a la incidencia anual de epilepsia
infantil son muy variables, oscilando entre
41 y 97 casos por 100.000****, y general-
mente debido a razones metodoldgicas
que hacen dificil la comparacion de resul-

tados. En este sentido, la International Lea-

gue Against Epilepsy (ILAE), consciente de
la conveniencia de disponer de referencias
metodoldgicas comunes, ha propuesto
una serie de pautas y/o normas concep-
tuales a seguir en los estudios epidemiol6-
gicos®™®,

Cabe considerar que la difusion de
estudios epidemioldgicos deberia desper-
tar gran interés en las administraciones
publicas ya que el conocimiento de la
incidencia de cualquier enfermedad, y en
este caso de la epilepsia infantil, permiti-
ria, por ejemplo, calcular y/o programar
necesidades asistenciales de la pobla-
cion. Sin embargo, en nuestro pais apenas
existen datos epidemiolégicos relativos a
la epilepsia infantil®#, lo que justificaria
el objetivo del presente trabajo de calcu-
lar la incidencia y la distribucion relativa
de los distintos tipos de epilepsias y sin-
dromes epilépticos infantiles en nuestro
medio, aplicando las recomendaciones de
la ILAE.

MATERIAL Y METODOS

La Comunidad Foral de Navarra tiene
una poblacién total de 555.829 habitantes
con una poblacién infantil (menores de 15
afios) de 76.236 (Censo de poblacion, 2001.
Instituto de Estadistica de Navarra). El
Hospital Materno-Infantil “Virgen del Cami-
no” de Pamplona es el centro de referencia
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de patologia neuropediatrica de Navarra,
donde estan ubicadas las Unidades de
Neuropediatria y Neurofisiologia. La orga-
nizacion estructural y/o funcional del Sis-
tema Navarro de Salud facilita que todos
aquellos pacientes con sospecha de pade-
cer crisis convulsivas y/o epilepsia sean
remitidos sin demora desde los centros de
salud u hospitales secundarios, ubicados
en las poblaciones de Tudela y Estella, al
hospital de referencia donde se realiza una
valoracion neuropediatrica y un segui-
miento evolutivo y, en consecuencia, el
diagnostico sindromico de la practica tota-
lidad de pacientes pediatricos con epilep-
sia de nuestra comunidad.

De manera prospectiva se ha registra-
do a todos los pacientes menores de 15
aflos diagnosticados de epilepsia y resi-
dentes en Navarra en el periodo de tiempo
comprendido entre enero de 2003 vy
diciembre de 2005 (3 afios). De cada
paciente se obtuvieron datos epidemiolé-
gicos (sexo, edad al diagndstico, antece-
dentes personales y familiares de convul-
siones febriles y epilepsia) y datos clinicos
(tipo de crisis y hallazgos neurolégicos y/o
patologia asociada), junto a examenes
complementarios (EEG y estudios de neu-
roimagen: TC y/o RM craneal) y, en su
caso, estudios genéticos, metabdlicos y/o
neurofisiolégicos en orden a establecer la
etiologia idiopatica, sintomatica o cripto-
génica de la epilepsia.

Para el diagnéstico y clasificacion de
las epilepsias y sindromes epilépticos se
han aplicado los criterios de la ILAE®*%,
Fueron descartados aquellos pacientes
que presentaron crisis convulsivas exclusi-
vamente en el periodo neonatal. Los diag-
nosticos sindrémicos correspondientes a
cada paciente fueron discutidos y consen-
suados por los componentes de la Unidad
de Neuropediatria.

Los resultados se expresan como
medias y porcentajes e intervalos de con-
fianza (IC del 95%). La tasa de incidencia
anual se expresa por 100.000 habitantes
del mismo grupo de edad. Para el analisis
estadistico (Chi-cuadrado y comparacion
de proporciones) se ha utilizado el pro-
grama informatico SPSS 14,0 para Win-
dows.
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RESULTADOS

En la tabla 1 se exponen los datos epi-
demioldgicos correspondientes a la totali-
dad de la muestra seleccionada. La rela-
cién varén/mujer era de 1,29.

La etiologia de la epilepsia fue conside-
rada como idiopética en 59 casos (41,5%),
criptogénica en 44 (31%) y sintomatica en
39 (27,5%). En los lactantes, la mayoria de
las epilepsias eran sintomaticas (77,8%) v,
en menor proporcién, criptogénicas
(11,1%) e idiopaticas (11,1%). En los prees-
colares, la mayoria eran criptogénicas
(42,6%) e idiopaticas (31,9%) y, en menor
proporcién, sintomaticas (25,5%). En los
escolares, la mayoria eran idiopaticas
(48,7%) y, en menor proporcion, criptogé-
nicas (35,9%) y sintomaticas (15,4%). Y en
los adolescentes, la mayoria eran idiopati-
cas (60,5%) y, en menor proporcion, crip-
togénicas (21,1%) y sintomaticas (18,4%).

Tabla 1. Caracteristicas epidemioldgicas.

EPILEPSIA INFANTIL EN NAVARRA

En la tabla 2 se exponen las tasas de
incidencia anual de epilepsia por grupos
de edad. La tasa de incidencia global era
de 62,1 por 100.000/afio (IC-95%:61,6-62,6).
La tasa de incidencia en el primer afio de
vida era de 103,9 (1C-95%:92,4-115,4), en los
preescolares de 60,4 (I1C-95%:57,8-63,0), en
los escolares de 67,1 (59,4-74,8), y en los
adolescentes de 50,4 (1C-95%:47,0-53,7). La
incidencia era mayor en los varones res-
pecto a las mujeres (67,9 frente a 55,9),
pero sin que existieran diferencias estadis-
ticamente significativas entre ambos
SEXOS.

En la tabla 3 se expone la distribucion
de las distintas epilepsias y sindrome epi-
Iépticos en relacién con la edad. El 57% de
los pacientes (n=81) presentaban epilep-
sias focales, el 41,5% (n=59) generalizadas
y en el 1,4% restante (n=2) eran de locali-
zacion indeterminada. En los lactantes, el
sindrome de West (44,4%), las epilepsias

tems N (%)

Sexo

Mujeres 62 (56,3%)

Varones 80 (43,7%)
Edad al diagn6stico

1-12 meses 18 (12,7%)

1<6 afios 47 (33,1%)

6<10 afios 39 (27,5%)

10<15 afios 38 (26,7%)
Convulsiones febriles

Personales 13 (9,2%)

Padres y/o hermanos 3 (2,1%)
Epilepsia familiar

Padres y/o hermanos 12 (8,5%)

Tios y/o abuelos

20 (14,1%)

Tabla 2. Tasas de incidencia anual de epilepsia por grupos de edad.

Grupos de edad Poblacién de riesgo* Incidencia anual IC 95%
1-12 meses 17.313 103,9 92,4-115,4
1<6 afos 77.850 60,4 57,8-63,0
6<10 afios 58.104 67,1 59,4-74,8
10<15 afios 75.441 50,4 47,0-53,7

Total 228.708 62,1 61,6-62,6

© La poblacion de riesgo se ha calculado multiplicando la poblacién censada de cada grupo de edad por los afios de duracién del estu-

dio.
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Tabla 3. Distribucion de las epilepsias y sindromes epilépticos segiin grupos de edad.

EPILEPSIAS Y SINDROMES

Grupos de edad (afios)

EPILEPTICOS <1 1<6 6=<10 10<15 Total
n (%) n (%) n (%) n (%) N %)
1. FOCALES 3(16,6) 32(68,1) 24(615) 22(57,9) 81(57,0)
1.1. Idiopéticas 0 10(21,3) 10(25,6) 7(184) 27(193)
Con puntas centrotemporales 0 7 (14)9) 7(17,9) 5(13,2) 19 (13,4
Con paroxismo occipitales 0 3(6,4) 3(7,7) 2(7,9 8 (5,6)
1.2. Sintomaticas 2(11,1) 10(213) 6 (154) 7(18,4) 25(17.6)
Focales sintomaticas 2(11,1) 10(213) 6 (15,4) 7(18,4) 25(17,6)
1.3. Criptogénicas 1(56) 12 (25,5) 8(20,5) 8(21,1) 29 (204)
2. GENERALIZADAS 15(83,3) 13 (27,7) 15(38,5) 16 (42,1) 59 (41,5)
2.1. Idiopéticas 2(11,1) 5(10,6) 9(231) 16 (42,1) 32(22,5)
Epilepsia mioclénica benigna 1 (5,6) 0 0 0 1(0,7)
Epilepsia ausencias infantil 0 4 (8,5) 7(17,9) 0 11 (7,7)
Epilepsia ausencias juvenil 0 0 0 4(10,5) 4(2,8)
Epilepsia mioclénica juvenil 0 0 0 4(10,5) 4(2,8)
Tonico-clonicas del despertar 0 0 0 3(7,9 3(21)
Otras epilepsias no definidas 1 (5,6) 1(21) 1(2,6) 3(7,9) 6 (4,2)
Con precipitacion especifica 0 0 1(2,6) 2(7,9 3221
2.2. Criptogénicas/sintomaticas 8(444) 6(12,8) 6 (15,4) 0 20 (14,1)
Sindrome de West 8 (44,4) 0 0 0 8 (5,6)
Sindrome de Lennox-Gastaut 0 0 1(2,6) 0 1(0,7)
Epilepsia astatomioclénica 0 4 (8,5) 1(2,6) 0 53,5
Ausencias mioclonicas 0 2(4,3) 4 (10,2) 0 6 (4,2)
2.3. Sintomaticas 5 (27,7) 2(43) 0 0 7(4,9)
Etiologia inespecifica 0 1(21) 0 0 1(0,7)
Sindromes especificos 5 (27,7) 1(2,1) 0 0 6 (4,2)
3. DE LOCALIZACION INDETERMINADA 0 2(43) 0 0 21,4
3.1. Con crisis generalizadas y parciales 0 243 0 0 219
(Epilepsia mioclénica severa de la infancia) 0 2(4,3) 0 0 2(14)
asociadas a sindromes especificos (27,7%) DISCUSION

y las epilepsias focales sintomaticas
(11,1%) eran los sindromes epilépticos
més prevalentes. En los preescolares, lo
eran las epilepsias focales criptogénicas
(25,5%) o sintomaticas (21,3%) y la epilep-
sia astatomiclonica (8,5%). En los escola-
res, las epilepsias focales idiopaticas
(25,6%) y criptogénicas (20,5%) y las
ausencias (17,9%). Y en los adolescentes,
las epilepsias focales criptogénicas
(21,1%) e idiopaticas (18,4%). Existia una
relacion inversa entre los grupos de edad y
el tipo de crisis, a menor edad las epilep-
sias eran preferentemente generalizadas
(83,3% en el grupo de lactantes) y a mayor
edad lo eran preferentemente focales
(57,9% en el grupo de adolescentes).
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El tamafio de la poblaciéon evaluada y
los criterios diagnosticos aplicados son
factores determinantes de la variabilidad
de las tasas de incidencia. La poblacion
infantil de Navarra podria considerarse
como de tamafo apropiado para este tipo
de estudios, ya que al no ser excesivamen-
te grande y, por otra parte, gozar de un sis-
tema sanitario muy estructurado, las posi-
bilidades de obtener un registro completo
de todos los pacientes son maximas vy,
desde luego, minimas las dificultades para
la aplicacion de criterios uniformes en el
diagnostico y seguimiento de los casos; lo
que, junto con la aplicacion de las reco-
mendaciones de la ILAE, acreditaria la vali-
dez de los resultados obtenidos.
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La tasa de incidencia anual de epilepsia
observada en la poblacion infantil de Nava-
rra (Tabla 4) coincide con los datos apor-
tados por diversos estudios metodoldgica-
mente comparables****. No obstante,
existen autores que refieren menores tasas
de incidencia, con unas cifras que oscilan
entre 41y 45/100.000, pero se trata de estu-
dios retrospectivos y/o con grupos de eda-
des distintos y presumiblemente con una
recogida incompleta de casos***#. En este
trabajo, al igual que en la mayoria de estu-
dios, la tasa de incidencia era méaxima
durante el primer afio de vida para luego ir

EPILEPSIA INFANTIL EN NAVARRA

disminuyendo gradualmente hasta alcan-
zar en la adolescencia las menores tasas
de incidencia. La incidencia era mayor en
los varones, pero las diferencias entre
ambos sexos no eran estadisticamente sig-
nificativas.

La edad representa un factor determi-
nante en la fisiopatologia de los distintos
tipos de crisis y sindrome epilépticos, ya
que las modificaciones estructurales y fun-
cionales que el cerebro va experimentando
desde el nacimiento hasta la adolescencia
condicionan la expresion clinica y neurofi-
sioldgica de las epilepsias®*. De hecho, tal

Tabla 4. Tasas de incidencia anual de epilepsia infantil.

Referencia Lugar Periodo de Grupo de Tasa anual de
estudio edad (afios) incidencia
Camfield, 1996* Nueva Escocia, Canada 1977-1985 0-1 118
1-5 48
6-10 43
11-16 21
Total 41
Olafson, 1996* Irlanda 0-1 256,5
1-4 77,5
5-9 52,9
10-14 36,9
Total 67,5
Kurtz, 1998* Reino Unido 1958-1972 0-1 90
1-5 47,8
6-9 35,5
10-14 29,2
Total 414
Onsurbe, 1999% Albacete, Espafia 1987-1991 0-1 113
1-5 52
6-10 30,2
Total 45
Zarreli, 1999* Rochester, 1980-1984 0-1 56,8
USA 1-4 74,3
5-9 58,5
10-14 56
Total 62,2
Freitag, 2001" Heidelberg-Mannheim, 0-1 145,8
Alemania 1-5 62,1
5-10 49,7
10-15 55,9
Total 60,7
Navarra, Espafia 2003-2005 0-1 103,9
1<6 60,4
6<10 67,1
10<15 50,4
Total 62,1
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y como ocurria en esta serie, la distribu-
cién relativa de los tipos de crisis y sin-
dromes epilépticos era diferente en cada
grupo de edad. Por ejemplo, en los prime-
ros afios de vida, especialmente en los lac-
tantes, predominaban las epilepsias gene-
ralizadas; mientras que, a medida que los
grupos eran de mayor edad predominaban
las epilepsias focales. Ademas, algunos
sindromes epilépticos se presentaban de
forma predominante en determinados gru-
pos de edad, tal como ocurria con el sin-
drome de West en los lactantes y/o las epi-
lepsias focales idiopéticas y ausencias en
los escolares. Por tanto, al hablar de la epi-
lepsia infantil seria preceptivo hacer refe-
rencia al grupo de edad de los pacientes
que manejamos, puesto que las caracteris-
ticas epidemioldgicas de las distintas epi-
lepsias y sindromes epilépticos en la infan-
cia guardan una estrecha relacion con el
nivel de maduracion cerebral alcanzado.

A pesar de la aplicacion de los criterios
de la ILAE, los datos epidemioldgicos
publicados en los ultimos afios sobre epi-
lepsia infantil son muy discordantes. Exis-
ten evidentes diferencias respecto a la
etiologia, localizacion y, en consecuencia,
las frecuencias relativas de las distintas
epilepsias y sindromes epilépticos, espe-
cialmente en lo relativo a las epilepsias
catalogadas en categorias inespecificas,
tales como otras epilepsias no definidas
previamente focales y/o generalizadas y
las epilepsias de localizacion indetermina-
da sin datos inequivocos de crisis focales
0 generalizada?**##*%*, En este estudio,
apenas un 7,7% de casos fueron cataloga-
dos como epilepsias en categorias inespe-
cificas: 8 casos (5,6%) de epilepsias gene-
ralizadas idiopaticas, 1 caso (0,7%) de
epilepsia generalizada sintomatica y 2
casos (1,4%) de localizacion indetermina-
da; sin embargo, otros autores refieren
hasta un 8,6-14,7% de epilepsias de locali-
zacion indeterminada sin datos inequivo-
cos de crisis focales o generalizadas, asi
como elevadas proporciones de epilepsias
sin clasificar y/o definir22172%%2  Estas
diferencias se podrian comprender al tra-
tarse de epilepsias y/o sindromes epilépti-
cos relativamente poco definidos y, por
tanto, sujetos a diversas interpretaciones;
sin embargo, también existen grandes dis-
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crepancias en relacion con otros sindro-
mes epilépticos bien diferenciados, tales
como las epilepsias focales benignas y/o
las ausencias infantiles. Estas notorias
diferencias advierten de la complejidad
que entrafia un diagnostico sindrémico en
la infancia, ya que la variabilidad de los
hallazgos clinicos y electroencefalografi-
cos que suelen presentar estos pacientes
condicionan que, incluso entre observado-
res cualificados, resulte dificil establecer
las caracteristicas diferenciales de los dis-
tintos sindromes epilépticos, sobre todo al
comienzo de la enfermedad®®.

En resumen, la incidencia anual de la
epilepsia infantil en Navarra (62,1
€as0s/100.000) es similar a la referida en
diversos paises occidentales; con una inci-
dencia maxima en el primer afio de vida
(103,9 cas0s/100.000) que disminuye gra-
dualmente hasta la adolescencia (50,4
€as0s/100.000). No obstante, seria conve-
niente disefar estudios multicéntricos que
confirmasen estos resultados en orden al
calculo racional de las necesidades asis-
tenciales neuropediatricas de la poblacién
infantil. Ademas, cabe indicar que si bien
en este estudio, el 57% de los pacientes
presentaban epilepsias focales, el 41,5%
generalizadas y el 1,4% restante de locali-
zacion indeterminada; los datos publica-
dos respecto a la frecuencia relativa de las
epilepsias y sindromes epilépticos son
muy discordantes, lo que advierte de la
dificultad intrinseca para establecer las
caracteristicas diferenciales de las distin-
tas epilepsias y sindromes epilépticos y de
la necesidad de disponer y aplicar crite-
rios uniformes en orden a obtener datos
epidemiolégicos validos y comparables.
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