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Jeavons syndrome

ABSTRACT

Jeavons syndrome, also known as myoclonic epilepsy with ab-
sences, is considered a generalized epilepsy characterized by 
palpebral myoclonus, with or without absences, which are indu-
ced with eye closure, pattern of the electroencephalogram with 
spikes and polyspike-wave discharges, with photosensitivity. 
Although rare, also tonic-clonic seizure generalized may occur, 
they tend to occur in patients related to any precipitating factor 
such as insomnia, alcohol intake, poor adherence to antiepileptic 
treatment and exposure to light (television, video-games). This 
feature of photosensitivity tends to decrease with age and can be 
suppressed with antiepileptic treatment, generally patients have 
normal intelligence quotient, normal neurological examination 
with normal neuroimaging studies. The prognosis is considered 
similar to juvenile myoclonic epilepsy, meriting prolonged or 
even for life treatment. Some patients presents certain resistance 
to antiepileptic drugs. We present the case of a female patient 
of 15 years of age, which began at 7 years old with episodes of 
flickering that become increasingly constant, at 9 she suffered 
several episodes of tonic-clonic seizures, without alterations in 
her physical examination, well controlled with combination the-
rapy with levetiracetam and valproic acid.

Key words: Jeavons syndrome, myoclonic epilepsy with absen-
ces, palpebral myoclonus with or without absences, eye closure, 
photosensitivity, photoparoxysmal response.

Level of evidence: IV.

RESUMEN

El síndrome de Jeavons, conocido también como epilepsia 
mioclónica con ausencias, es considerado una epilepsia gene-
ralizada que se caracteriza por mioclonías palpebrales, con o 
sin ausencias, las cuales se inducen con el cierre ocular, patrón 
del electroencefalograma con descargas de punta y polipunta-
onda, con fotosensibilidad. Aunque es raro, también pueden 
ocurrir crisis convulsivas tónico-clónicas generalizadas, éstas 
suelen presentarse en los pacientes relacionados con algún fac-
tor precipitante como desvelo, ingesta de alcohol, falta de apego 
al tratamiento antiepiléptico y exposición a luz (televisión, vi-
deojuegos). La fotosensibilidad característica en esta epilepsia 
suele disminuir con la edad y suprimirse con el tratamiento an-
tiepiléptico. En general los pacientes tienen un coeficiente inte-
lectual normal, exploración neurológica normal con estudios de 
neuroimagen normal. El pronóstico se considera similar al de la 
epilepsia mioclónica juvenil, amerita tratamientos prolongados 
o incluso de por vida. Algunos pacientes se comportan con cier-
ta resistencia a los antiepilépticos. Se presenta el caso de un pa-
ciente femenino de 15 años de edad, que inició a los 7 años con 
episodios de parpadeos que se volvían cada vez más constantes, 
a los 9 años sufrió varios episodios de crisis convulsivas tónico 
clónicas generalizadas, sin alteraciones en su exploración física, 
controlados con biterapia con levetiracetam y ácido valproico.

Palabras clave: Síndrome de Jeavons, epilepsia mioclónica 
con ausencias, mioclonías palpebrales con o sin ausencias, cie-
rre ocular, fotosensibilidad, respuesta fotoparoxística.

Nivel de evidencia: IV.

INTRODUCCIÓN

El síndrome de Jeavons (SJ) o epilepsia mioclónica 
con ausencias (EMA) se caracteriza por la triada de 
mioclonías palpebrales inducidas por el cierre ocular, 
acompañadas o no de ausencias, electroencefalogra-
ma (EEG) con patrón de polipunta-onda generaliza-

Abreviaturas:
 SJ  =  Síndrome de Jeavons.
 EMA  =  Epilepsia mioclónica con ausencias.
 EEG  =  Electroencefalograma.
 AVP  =  Ácido valproico.
 ELI  =  Estimulación luminosa intermitente.
 CO  =  Corteza occipital.
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da y respuesta fotoparoxística con la estimulación 
luminosa intermitente (ELI).1 El diagnóstico dife-
rencial incluye distintos tipos de epilepsia que com-
parten manifestaciones clínicas como sensibilidad al 
cierre ocular, mioclonías palpebrales, con o sin au-
sencias y fotosensibilidad.2 El ácido valproico (AVP) 
es considerado útil en el tratamiento del SJ; sin em-
bargo, por su asociación a múltiples efectos adversos, 
es posible emplear otros antiepilépticos igualmente 
eficaces.3

Se han encontrado pocos casos reportados en la 
bibliografía médica mundial, pero en forma particu-
lar en nuestro país, probablemente porque se trata 
de una patología poco reconocida por el personal de 
salud y por tanto es subdiagnosticada, es importante 
dar a conocer las características clínicas y electroen-
cefalográficas con la finalidad de incrementar la sen-
sibilidad para su detección.

REPORTE DE CASO

Paciente femenino de 15 años de edad, sin antece-
dentes perinatales, personales ni familiares de im-
portancia. Con neurodesarrollo normal. Inició a los 
7 años de edad cuando se le detectaron eventos de 
parpadeo persistente bilateral en múltiples ocasiones 
al día, diagnosticados como tics. A los 8 años notaron 
que estos episodios de parpadeo se volvían más fre-
cuentes y se acompañaban de supraversión de la mi-
rada, sin desconexión del medio, presentándose con 
predominio diurno y exacerbados con la exposición 
a luz, por lo que inició el uso de gafas oscuras para 
diversas actividades como ver la televisión, ir a la es-
cuela y en general en sitios iluminados; el parpadeo 

era tan frecuente que le imposibilitaba mantener los 
ojos abiertos y fijar la mirada, comportándose como 
débil visual. A los 9 años presentó un episodio de 
crisis convulsiva tónico-clónica generalizada que se 
repitió en siete ocasiones más, fue tratada con feni-
toína sin mejoría; un año después se hospitalizó por 
estado epiléptico caracterizado por mioclonías palpe-
brales y fluctuación del estado de alerta, se dio tra-
tamiento con benzodiacepinas, AVP y levetiracetam. 
Al remitir el estado epiléptico continuó en biterapia 
con levetiracetam y AVP con buen control de crisis. 
La paciente presentó comorbilidad con trastorno de 
ansiedad y trastorno por déficit de atención e hipe-
ractividad. La exploración neurológica fue normal y 
no se observaron alteraciones en la resonancia mag-
nética cerebral.

Su electroencefalograma mostró ritmo de base 
normal, descargas paroxísticas de puntas y complejo 
polipunta-onda lenta de 3.5 Hz que se desencadenan 
con el cierre ocular y fotoestimulación (Figuras 1 y 2).

DISCUSIÓN

El SJ o EMA se caracteriza por la triada de mioclo-
nías palpebrales inducidas por el cierre palpebral, 
acompañadas o no de ausencias, EEG con patrón de 
polipunta-onda generalizada de 3 a 6 Hz breves con 
duración de 1 a 6 segundos, las cuales aparecen entre 
0.5 a 2 segundos tras el cierre palpebral, estas des-
cargas son inducidas por el cierre de los ojos en un 
ambiente luminoso (no desencadenadas por el cierre 
palpebral en la oscuridad), además de respuesta foto-
paroxística con la estimulación luminosa intermi-
tente ELI. Las mioclonías palpebrales se presentan 

wwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwww.......................................................mmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeedddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiigggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrraaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaapppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppppphhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccccc...............................................ooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooorrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrgggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggg......mmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxx

Figura 1.

Electroencefalograma muestra ritmo de 
base normal y descargas paroxísticas 
de puntas y complejo polipunta-onda 
lenta de 3.5 Hz que se desencadenan 
con el cierre palpebral.
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como sacudidas breves, este flutter palpebral puede 
simular el parpadeo espontáneo, es posible observar-
las en otros tipos de síndromes epilépticos, suelen 
acompañarse de supraversión de la mirada y en oca-
siones de retropulsión de la cabeza y están asociadas 
a las descargas ya descritas en el EEG.4-6

El SJ se presenta en 3% de adultos con epilepsia y 
hasta 13%, variando de 7 a 13% de todos los pacien-
tes (niños y adultos) con epilepsias idiopáticas gene-
ralizadas con ausencias. Regularmente aparece entre 
los 2 y 14 años de edad, con un pico entre los 6 y 8 
años. La relación mujeres:hombres es de 2:1.2,7

La liga internacional contra la epilepsia no reco-
noce el SJ, en la clasificación de 2010 se incluyó como 
un tipo especial de crisis mioclónicas.1,8 La primera 
descripción clínica de un paciente con mioclonías pal-
pebrales y ausencias se reportó hace más de 70 años 
en un paciente de 20 años con movimientos involun-
tarios de la cabeza y los ojos bajo la influencia de la 
luz solar, cuando la luz era más intensa se acompaña-
ba de caídas y pérdida de conciencia.9 Fue hasta 1977 
que Jeavons definió esta condición como «mioclonías 
palpebrales inmediatamente después del cierre ocu-
lar con actividad de punta-onda en el EEG de 3-6 Hz, 
de 2 a 4 segundos de duración que se bloquean en la 
oscuridad»;10 las ausencias pueden ocurrir en forma 
espontánea, asociadas a punta-onda lenta de 3 Hz. 
Estos hallazgos en el EEG son altamente sugestivos 

de que se desencadenarán más anormalidades con la 
ELI.11

En 1929 Clementi indujo mioclonías palpebrales 
después de administrar estricnina en la corteza oc-
cipital (CO) de un perro12 sugiriendo que la CO es 
el sitio generador de descargas paroxísticas sensibles 
a ELI, lo cual fue confirmado posteriormente en es-
tudios experimentales y clínicos en humanos. En la 
EMA se ha propuesto la hipótesis de un posible mal 
funcionamiento en los generadores del ritmo alfa.5 
Con una respuesta anormal a la estimulación de la 
CO, lo cual induce distintos fenómenos como res-
puestas fotomioclónicas, actividad paroxística subclí-
nica en lóbulos occipitales, crisis convulsivas clínicas 
y electroencefalográficas con origen en occipitales, 
respuesta fotoparoxística con polipuntas generaliza-
das y complejos de polipunta-onda, frecuentemente 
asociados a mioclonías y algunas veces a ausencias; 
así como crisis convulsivas tónico-clónicas generali-
zadas.13

Se han asociado múltiples estructuras a la genera-
ción de este tipo de crisis epilépticas primariamente 
generalizadas, desde el tallo cerebral, cíngulo, cuerpo 
calloso, vías corticocorticales y talamocorticales. El 
cierre ocular y la ELI «sincronizan» las neuronas de 
la CO, esta activación de la CO depende de la inten-
sidad de la luz, volumen cortical activado y nivel de 
excitabilidad, por lo tanto, la atenuación de la luz 

Figura 2.

Electroencefalograma con actividad 
epileptiforme de puntas y complejo 
polipunta-onda lenta que se observan 
en esta época desencadenada por la 
fotoestimulación.
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inhibe la respuesta al cierre ocular en EMA y la es-
timulación monocular o el empleo de gafas oscuras 
disminuyen la respuesta a la ELI en pacientes foto-
sensibles.14-16

Algunos fármacos antiepilépticos disminuyen la 
propagación de la descarga y limitan la actividad epi-
léptica a la corteza posterior, ya que la propagación 
de la respuesta visual en la corteza, y particularmen-
te a la corteza fronto-rolándica, se hace posible a 
través de vías reticulotalámicas, las cuales se consi-
deran la causa de generalización de estas descargas. 
La generación de polipuntas (mioclonías) seguidas 
de punta-onda rítmica (ausencias) se da por las inte-
racciones recíprocas de neuronas talamocorticales; la 
función del tallo encefálico en la respuesta fotomio-
clónica también es importante.2 Además de la CO, la 
corteza frontal se ha asociado al SJ implicado en la 
desviación de la mirada hacia arriba que frecuente-
mente se observa en estos pacientes.6

Algunas epilepsias que comparten características 
en común con la EMA son la epilepsia de ausencias 
juveniles, epilepsia mioclónica juvenil, epilepsia idio-
pática generalizada con crisis convulsivas tónico cló-
nicas, epilepsia idiopática del lóbulo occipital (todas 
con sensibilidad al cierre ocular); epilepsia de ausen-
cias infantiles y juveniles, epilepsia mioclónica juve-
nil, síndrome de girasol (sunflower syndrome), crisis 
convulsivas autoinducidas, epilepsia generalizada 
idiopática con ausencias fantasma, estado mioclónico 
en encefalopatías no progresivas (todas con mioclo-
nías palpebrales, con o sin ausencias); crisis reflejas 
a estímulos visuales, síndrome de girasol, epilepsia 
mioclónica benigna de la infancia, epilepsia de au-
sencias infantiles y juveniles, epilepsia mioclónica 
juvenil, epilepsia idiopática generalizada con crisis 
convulsivas tónico-clónicas, epilepsia idiopática del 
lóbulo occipital fotosensible, síndrome de Dravet, 
epilepsias mioclónicas progresivas, crisis convulsivas 
secundarias a suspensión de alcohol o benzodiacepi-
nas (todas con fotosensibilidad).2,17 Una de las prin-
cipales opciones para el manejo del SJ es el AVP; sin 
embargo, debido a su alta tasa de efectos adversos 
(endocrinológicos, hematológicos, teratogénicos, en-
tre otros), suele preferirse el empleo de otros fárma-
cos antiepilépticos como levetiracetam, considerado 
eficaz particularmente en el caso de pacientes del 
sexo femenino. Otros fármacos empleados con efica-
cia variable incluyen etosuximida, benzodiacepinas, 
fenobarbital, lamotrigina, zonisamida y topiramato.3 

Además, se ha recomendado el empleo de gafas tipo 
Blue Z1 para los pacientes con fotosensibilidad.1 Los 
anticonvulsivantes como la carbamazepina, oxcarba-

zepina, vigabatrina, gabapentina, pregabalina, tiaga-
bina y fenitoína, se consideran contraindicados por el 
riesgo de agravar las crisis mioclónicas.10

El pronóstico del SJ es similar al de la epilepsia 
mioclónica juvenil, considerada entonces una patolo-
gía de larga evolución.18

CONCLUSIÓN

A pesar de que el síndrome de Jeavons no es recono-
cido aún por la Liga Internacional contra la Epilepsia 
y sólo se ha propuesto como un nuevo tipo de crisis, 
la bibliografía médica mundial presenta múltiples 
publicaciones de esta patología con características 
particulares que la distinguen de otras epilepsias 
mioclónicas fotosensibles.

Es necesario considerar el diagnóstico de SJ de 
manera oportuna en niños y en adultos, en virtud de 
que se trata de una condición con manifestaciones 
clínico-encefalográficas bien definidas; los pacientes 
deben evitar condiciones concretas como el parpadeo 
repetido o la fotoestimulación, ya que pueden desen-
cadenar crisis. Muchos pacientes son diagnosticados 
de manera equívoca como portadores de distonía o 
de tics faciales. También es importante establecer el 
diagnóstico certero de manera temprana, puesto que 
se trata de una condición que es posible controlar 
por lo regular de manera sencilla mediante ciertos 
fármacos antiepilépticos (FAE) como el valproato, la 
etosuximida o el levetiracetam, mientras que otros 
que podrían descontrolar las crisis como la carbama-
zepina, oxcarbazepina, fenitoína, por nombrar algu-
nos, deben evitarse.
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