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RESUMEN

El síndrome de Panayiotopoulos es una epilepsia benigna de 
la infancia, diagnosticada comúnmente entre los tres y seis 
años, que se caracteriza por manifestaciones autonómicas, 
síntomas visuales y/o crisis motoras focales simples. La 
etiopatogenia aún no es clara. Se ha postulado la activación 
de áreas de bajo umbral de estructuras límbicas del cerebro 
interconectadas al sistema nervioso autónomo. Como hallazgos 
electroencefalográficos, se presentan puntas occipitales y 
extraoccipitales de gran amplitud. Las crisis son autolimitadas, 
con remisión espontánea uno o dos años después del inicio 
de la sintomatología. Objetivo: Describir las alteraciones 
clínicas y electroencefalográficas características en síndrome 
de Panayiotopoulos. Reporte de caso: Presentamos a un 
niño que inicia padecimiento a los 18 meses con convulsiones 
febriles tónico-clónicas generalizadas. A los cuatro años 
presenta palidez generalizada, náusea, vómito, seguido por 
versión cefálica y ocular a la izquierda, de tres a cinco minutos 

ABSTRACT

Panayiotopoulos syndrome is a benign epilepsy of childhood, 
commonly diagnosed between 3 and 6 years of age, characterized 
by autonomic manifestations, visual symptoms and/or simple 
focal motor attacks. The etiopathogenesis is not all clear. It has 
been postulated that the activation of low threshold areas of 
limbic structures of the brain interconnected to the autonomic 
nervous system. As electroencephalographic findings, high 
amplitude occipital and extraoccipital spikes are presented. 
Seizures are self-limited, with spontaneous remission one or 
two years after the onset of symptoms. Objective: Description 
of the clinical and electroencephalographic features in 
Panayiotopoulos syndrome. Case report: We presented an 
18-month-old baby present with clonic tonic febrile seizures. 
At age four years old, he presented generalized pallor, nausea, 
vomiting, followed by cephalic and ocular version to the left, 
lasting three to five minutes. Neurological examination and 
neuroimaging were normal. Electroencephalogram showed 
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de duración. La exploración neurológica fue normal al igual 
que resonancia magnética de encéfalo. Electroencefalograma 
anormal con puntas y ondas agudas en regiones occipitales 
bilaterales facilitadas en sueño. El trazo electroencefalográfico y 
la clínica corresponde a síndrome de Panayiotopoulos. Se inicia 
tratamiento con carbamazepina y levetiracetam. El pronóstico 
en general es favorable. El patrón electroencefalográfico focal 
puede modificarse de acuerdo con el tiempo de evolución. Es 
importante hacer un diagnóstico electroclínico para optimizar 
la incidencia de la enfermedad. 

Palabras clave: Síndrome de Panayiotopoulos, puntas occipitales, 
electroencefalograma.

INTRODUCCIÓN

El síndrome de Panayiotopoulos (SP) es una epilep-
sia benigna de la infancia, caracterizada por convul-
siones con signos y síntomas ictales autonómicos, fue 
descrita por primera vez por Chrysostomos Panayio-
topoulos en 1988.1 La prevalencia de SP es del 13% 
entre las epilepsias de inicio temprano y del 6% en 
niños entre uno y 15 años; no hay prevalencia de gé-
nero. Ocurre entre uno y 14 años, el pico máximo es 
entre tres y seis años. La incidencia es de 2-3/10,000 
niños.2 La fiebre es a menudo un desencadenante de 
convulsiones en SP.1,3

El cuadro clínico se manifiesta comúnmente con 
la tríada característica de náuseas, arcadas y vómi-
tos4,5 con posterior desviación de la mirada conjuga-
da y versión cefálica, asociadas a crisis motoras sim-
ples que pueden o no generalizarse.6,7

El diagnóstico se realiza a través de pruebas ge-
néticas, hallazgos electroencefalográficos8 y descar-
tando anomalías estructurales en la neuroimagen.9,10

En el electroencefalograma (EEG) se observan 
puntas y ondas agudas de alto voltaje multifocales, 
todas las regiones cerebrales pueden verse afectadas, 
pero la anormalidad más común es en las regiones 
posteriores.11 Los focos de EEG frecuentemente 
cambian, se multiplican y se propagan difusamente 
relacionados con la edad,12,13 en lugar de localizarse 
de manera persistente en las regiones occipitales; la 
migración del foco en el EEG ocurre por un proce-
so de maduración del cerebro llamado «síndrome de 
susceptibilidad a las crisis benignas infantiles», en el 
cual la actividad epileptiforme inicia en la región oc-
cipital y progresa a regiones frontocentrotemporales 
conforme va madurando el cerebro.14 La neuroima-
gen por resonancia magnética no muestra alteracio-
nes significativas en SP; sin embargo, es útil para el 
diagnóstico diferencial.14,15

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de nueve años, con anteceden-
tes de restricción en el crecimiento intrauterino a 
partir de las 30 semanas de gestación, obtenido por 
vía abdominal a las 39 semanas de gestación por 
oligohidramnios, APGAR 7/9. Síndrome de aspira-
ción de meconio con mejoría a los tres días y egre-
so hospitalario. Inicia padecimiento a los 18 meses 
de edad presentando crisis febriles tónico-clónicas, 
presenta crisis convulsiva nuevamente asociada a 
fiebre a los tres meses, se inicia tratamiento con 
carbamazepina.

A los cuatro años acude a nueva valoración mé-
dica, al estar libre de crisis por dos años se decide 
suspender manejo con carbamazepina; a los dos me-
ses de haber suspendido el fármaco, presenta crisis 
convulsivas caracterizadas por palidez generaliza-
da, náusea y vómito, seguido por versión cefálica 
y ocular a la izquierda de cinco minutos de dura-
ción por lo general al despertar o después de tomar 
siestas, padece además somnolencia en el postictal. 
Estas crisis se exacerban al presentar infecciones 
respiratorias, con una frecuencia de tres al año. La 
exploración neurológica fue normal, al igual que la 
resonancia magnética de encéfalo, EEG interictal 
anormal con brotes de ondas agudas y puntas en 
regiones occipitales bilaterales durante vigilia que 
se facilitan en sueño. El trazo de EEG y la clínica 
corresponden a síndrome de Panayiotopoulos, por lo 
que se decide reiniciar tratamiento con carbamaze-
pina y se agrega levetiracetam por la exacerbación 
del cuadro clínico.

En la actualidad, se encuentra libre de crisis des-
de hace un año, aún con fármacos antiepilépticos. 
Con vigilancia clínica y electroencefalográfica, el úl-
timo EEG hace un año persiste con anormalidades 
características de la enfermedad.

spikes and sharp waves over both occipital regions mainly 
during sleep, consistent with Panayiotopoulos syndrome. 
Antiseizure medication with carbamazepine and levetiracetam 
was started. The prognosis is generally favorable. The focal 
electroencephalographic pattern may change over time. It is 
important to make an electro-clinical diagnosis to evaluate the 
incidence of the disease.

 
 
 
Keywords: Panayiotopoulos syndrome, occipital spike, 
electroencephalogram.
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DISCUSIÓN

Se reporta el caso clínico típico de SP, los criterios 
para su diagnóstico son: 1) manifestaciones autonó-
micas, síntomas visuales y/o crisis focales motoras 
simples, seguidos por deterioro de la conciencia, con 
o sin generalización secundaria; 2) estado neuroló-
gico intercrítico normal; 3) neuroimagen normal; y 
4) paroxismos difusos como la primera manifestación 
de EEG en el inicio clínico.6,13 Utilizamos los crite-
rios de la liga internacional contra la epilepsia (ILAE 
por sus siglas en inglés) para establecer el diagnósti-
co de síndrome de Panayiotopoulos, cumpliendo con 
edad de inicio, exploración neurológica normal, crisis 
obligatorias de tipo focal autonómico principalmente 
gastrointestinal, así como patrón de electroencefalo-
grama característico con puntas occipitales.

Las crisis son poco frecuentes en la mayoría de 
los casos con SP, en nuestro paciente se asociaron a 
infecciones y/o estado febril y fueron frecuentes. Sólo 
el 25% tiene una crisis aislada (que puede ser esta-
do epiléptico autonómico), y el 50% tiene seis crisis 
o menos durante la evolución de la enfermedad;3 se 
presume que la frecuencia excepcional de las crisis 
autonómicas en el SP se debe a un umbral bajo ge-
néticamente determinado relacionado con la edad.1,7 
Tiene un buen pronóstico, las crisis son autolimita-
das y vuelven a aparecer, en general, dentro de uno 
a dos años desde la presentación inicial. En algunos 
casos se suelen resolver hasta entre los 11 y 13 años; 
no se reportan alteraciones significativas del desarro-
llo neurocognitivo.1,5,10

Los reportes neuropsicológicos demuestran su-
tiles deficiencias en el lenguaje y el funcionamiento 
ejecutivo, así como afección de la memoria visual y 
problemas de lectura durante los periodos de crisis 
activas.11,14 El estado epiléptico convulsivo motor es 
extremadamente raro; sin embargo, el estado epilép-
tico autonómico es muy común, consistiendo en crisis 
prolongadas con duración mayor de 30 minutos a un 
par de horas (aproximadamente dos horas) con pér-
dida de conciencia.10 Se especula que la prolongación 
de las crisis autonómicas sea debida a la interacción 
entre los sistemas simpático y parasimpático, como 
entre las funciones recíprocas de las estructuras cen-
trales y los órganos terminales, que tienen un efecto 
competitivo y que podría influir negativamente en 
los mecanismos de terminación de estas crisis auto-
nómicas.7 Las convulsiones parecen ser el producto 
de una excitación directa de la neocorteza y las áreas 
corticales límbicas con la posterior propagación a las 
estructuras de la red autonómica central.1 La exci-

tabilidad del sistema autónomo, independiente del 
punto de partida de la actividad, es frecuentemente 
occipital.7

Se puede provocar hiperactivación del sistema 
nervioso autónomo a través de la red autonómica 
central (CAN). El CAN es un circuito extenso que in-
cluye la corteza insular, la amígdala, el hipotálamo, 
la materia gris periacueductal, el complejo parabra-
quial, el núcleo del tracto solitario y la médula ven-
trolateral; controla las respuestas visceromotoras, 
neuroendocrinas, de dolor y conductuales, y es in-
madura en los niños. Según esta hipótesis, el umbral 
de activación de la sintomatología autonómica puede 
ser menor en CAN que en las áreas motoras o senso-
riales. Este umbral inferior podría explicar la razón 
por la cual una descarga epiléptica activa las redes 
autonómicas, causando síntomas de dicha naturaleza 
sin el reclutamiento de áreas corticales vecinas, que 
controlan las manifestaciones ictales motoras o sen-
soriales. Después de una breve latencia, el foco epi-
léptico propaga a corteza cerebral (sensorial-motora, 
parietal, occipital), que muestra un umbral relativa-
mente más alto, lo que genera síntomas focales. Esta 
hipótesis puede explicar las características autonó-
micas pronunciadas de la condición.1

Dado que el SP tiene un buen pronóstico, no se 
recomienda una profilaxis antiepiléptica, el pronós-
tico no parece ser modificado por la terapia farma-
cológica antiepiléptica continua; el tratamiento se 
requiere sólo para niños en quienes las convulsiones 
son inusualmente frecuentes o interfieren de manera 
significativa en la calidad de vida,10 además, los ca-
sos con convulsiones aisladas no deben ser tratados 
con anticonvulsivos.6 Debido a las múltiples crisis 
que nuestro paciente presentó a edades tempranas, 
se decidió iniciar manejo con monoterapia. Algunos 
autores sugieren utilizar carbamazepina, ácido val-
proico o fenobarbital después de la segunda convul-
sión, dependiendo de la duración de las convulsiones 
y la presencia de anomalías neurológicas asociadas, 
en general, la duración total del tratamiento con fár-
macos antiepilépticos debe durar de dos a tres años,1 
también es útil eliminar los desencadenantes de las 
convulsiones: drogas, alcohol y falta de sueño. Las al-
teraciones cardiacas, respiratorias y neurológicas del 
sistema autonómico promueven la muerte súbita e 
inesperada en la epilepsia (SUDEP por sus siglas en 
inglés), aunque la patogenia aún no es clara.2 Se pue-
den encontrar mutaciones en SCN1A16 en algunos 
pacientes con SP y convulsiones febriles, las pruebas 
genéticas también pueden ayudar a establecer el pro-
nóstico; en SUDEP se han identificado mutaciones 
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codificadas por RYR2 y SCN5A para el canal de sodio 
Nav1.5 cardiaco.1

Los hallazgos en el EEG describen anomalías pre-
dominantes en las regiones posteriores,1 las puntas 
multifocales de alto voltaje repetitivas y ondas len-
tas agudas se ven en el 90% de los pacientes.3 Las 
características del EEG en SP sugieren un umbral 
epileptogénico bajo único que involucra circuitos ce-
rebrales particulares con vulnerabilidad dependiente 
de la edad.15

Existe una gran variabilidad electroencefalográ-
fica de la localización de las puntas focales, las pun-
tas occipitales bilaterales y sincrónicas son las anor-
malidades más comunes descritas en SP, a menudo 
asociadas con puntas extraoccipitales concurrentes 
(60%); las puntas frontales en los EEG de los pa-
cientes con SP se describieron como una activación 
secundaria desencadenada por descargas occipitales, 
lo que sugiere propagación posteroanterior, y esta 
propagación de la actividad epiléptica forma una red 
extensa en SP.17,18

Los casos con un patrón de EEG generalizado 
interictal tienen convulsiones más frecuentes y una 
duración significativamente mayor del periodo de cri-
sis activa que otros con patrón de EEG focal.10 La 
actividad de fondo es normal (Figura 1A), se obser-
van puntas repetitivas y ondas agudas de alto volta-
je multifocales,3 todas las regiones pueden ser afec-
tadas.6,10 En nuestro paciente, la mayoría de EEG 
demuestran una anormalidad persistente en región 
occipital (Figura 1B). Los focos de EEG suelen cam-
biar, se multiplican y se propagan de forma difusa 
relacionados con la edad,2,18 en lugar de localizarse 
en las regiones occipitales; en particular, la migra-
ción del foco epileptógeno en EEG desde la región 
occipital a las frontocentro-temporales parece ser un 
proceso de maduración del cerebro llamado «síndro-
me de susceptibilidad a las crisis benignas infanti-
les»,10 mismo desafío que enfrentaron los primeros 
electroencefalografistas de una localización poco pre-
cisa de las redes epileptogénicas en casos de epilepsia 
focal.19 Las lentificaciones generalizadas sólo se ven 
en periodos postictales.20

El cierre de los ojos (eliminación de la visión cen-
tral) puede activar las puntas occipitales, las cuales 
se bloquean al abrir los ojos (Figura 1C). En sueño3 
esta actividad tiende a tener un mayor campo y pue-
den ser bilateralmente sincrónicas (Figura 1B). La 
estimulación fótica intermitente suele ser negativa, 
pero se puede observar una respuesta fotoparoxísti-
ca que consiste en complejos generalizados de punta 
u onda aguda con gran amplitud sobre las regiones 

occipitales.1 La amplitud de las ondas agudas fue no-
tablemente mayor en la etapa NREM y se extienden 
principalmente a las regiones central y centrotempo-
ral.7 Los patrones ictales son unilaterales, a menudo 
tienen un inicio posterior con actividad rítmica lenta 
(theta o delta) entremezclada con puntas.3,10 En el 
EEG, las pendientes de las descargas epileptiformes 
interictales son a menudo asimétricas con el compo-
nente negativo inicial típicamente más pronunciado, 
seguido de un componente positivo más lento.4

Se observan puntas occipitales con frecuencia en 
la epilepsia occipital infantil (Panayiotopoulos y Gas-

Figura 1: Registro interictal. A) Vigilia, actividad de fondo en rango alfa de 
8 a 9 Hz. B) Ondas agudas occipitales en somnolencia. C) Ondas agudas 
bloqueadas al abrir los ojos.

A

B

C
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taut), así como en otros tipos de epilepsia del lóbulo 
occipital,8 las cuales presentan síntomas visuales en 
su mayoría, como alucinaciones.1,9 Las crisis focales 
que dan lugar a alucinaciones visuales raramente 
progresan en áreas corticales extravisuales, y a me-
nudo se asocian a una cefalea postictal que no se pue-
de distinguir de la migraña.12,14

También se puede hacer diagnóstico diferencial 
de SP con epilepsia rolándica benigna, caracterizada 
por descargas EEG focales en las áreas centrales y 
centrotemporales, con edad de aparición máxima de 
tres a seis años, muy similar a SP.5 Se ha reconocido 
ampliamente que las epilepsias focales idiopáticas de 
la infancia y las epilepsias generalizadas idiopáticas 
pueden coexistir, ya sea al mismo tiempo u ocurrir 
en diferentes periodos de edad en la misma persona.6

Trastornos agudos no epilépticos como el síndro-
me de vómito cíclico, la gastroenteritis y reflujo gas-
troesofágico (ERGE) son otros de los diagnósticos a 
considerar debido a que los síntomas eméticos son 
las características clínicas predominantes al inicio de 
las convulsiones en SP.1

Las crisis desaparecen después de un año del inicio, 
a pesar de las anormalidades persistentes de EEG.6

CONCLUSIÓN

Este caso ilustra el cuadro clínico y electroencefalo-
gráfico característico de SP, el cual puede estar rela-
cionado con una hiperexcitabilidad cortical extensa 
genéticamente determinada, que involucra un siste-
ma específico del cerebro. Este concepto explica los 
hallazgos electroclínicos focales y difusos en niños 
con SP. La epilepsia rolándica benigna tiene una fre-
cuencia de presentación ocho veces mayor que SP, 
por lo que es necesario considerar que los hallazgos 
electroencefalográficos se modifican con la edad, para 
evitar así la confusión de ambos síndromes; teniendo 
en cuenta que son manifestaciones principalmente 
autonómicas, se debe esperar que haya mayor inci-
dencia de SP.
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