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Trastornos paroxisticos no epilépticos antes del anochecer

El diagnéstico diferencial de los trastornos paroxisticos
no epilépticos (TPNE) en la primera infancia puede supo-
ner un reto en las consultas diarias. El conocimiento de
estos episodios resulta sumamente rentable para nuestra
practica clinica. En esta revisién se resumen algunos de
los trastorno paroxisticos mas frecuentes, ocurridos du-
rante el dia, asi como otros de especial interés por sus
implicaciones a largo plazo.

Trastorno paroxistico no epiléptico;
Patologia neurolégica; Electroencefalograma.

PAROXYSMAL NON-EPILEPTIC DISORDERS
BEFORE DUSK

ABSTRACT

The differential diagnosis of paroxysmal non-epileptic
disorders (NEPD) in early childhood can be a challenge in
the daily consults. Having knowledge of these episodes is
extremely profitable for our clinical practice. In this review,
some of the most frequent paroxysmal disorders that occur
during the day, as well as others having special interest due
to their long-term implications, have been summarized.
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INTRODUCCION

Los trastornos paroxisticos no epilépticos (TPNE) se des-
criben como eventos episodicos, de aparicién brusca, que
pueden remedar una crisis epiléptica u otra patologia neuro-
légica. El diagnéstico diferencial en la primera infancia puede
suponer un reto en las consultas diarias. EI conocimiento
de estos episodios resulta sumamente rentable, facilitando
la resolucion de consultas y una toma de decisiones eficaz,
eficiente y efectiva.

ABORDAJE DE LOS TRASTORNOS PAROXISTICOS

Los eventos paroxisticos son comunes y muy diversos du-
rante la infancia®. Las crisis epilépticas representan menos
del 10% de dichos eventos, la mayoria consisten en proce-
sos benignos que no precisaran mas investigaciones, aparte
de tranquilizar e informar a la familia®. La identificacion
precisa de los TPNE permite adecuar la actitud a seguir y
no sobrepasarnos en nuestra actuacion, primum non noce-
re. Un diagnostico inadecuado de epilepsia, en un paciente
con TPNE, conlleva un potencial dafio fisico, psicosocial y
familiar®. Ninguna caracteristica por si sola sera patogno-
monica de TPNE ni de crisis epiléptica®. Por este motivo, la
evaluacién global con una historia minuciosa y completa se
mantiene como la herramienta mas valiosa en el diagnéstico
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TABLA |I. Orientacion diagndstica trastornos paroxisticos.

Reconocer TPNE

Edad
Desencadenantes/precipitantes
Sintomas previos/premonitorios
Descripcion detallada del episodio
Recuperacion, sintomas posteriores

Grabaciones domésticas
Antecedentes personales y familiares

¢ Desarrollo neuromadurativo
TPNE, epilepsia, problemas cardiacos, respiratorios,
digestivos, conductuales-psiquiatricos, etc.

e General
¢ Neuropediatrica

No siempre necesarios

e EEG/Video-EEG (vigilia, suefio, estimulaciones)
ECG

Neuroimagen

Estudio cardiolégico

Estudio de RGE,...

Modificado de Campistol-Plana J®.

(tabla I). En la entrevista se debe recoger, al menos, la edad
del paciente, la presencia de precipitantes o sintomas premo-
nitorios, una descripcién detallada del episodio en orden de
aparicién de sintomas y la descripcién de la recuperacién y
los sintomas posteriores. Los antecedentes personales, fami-
liares y la historia del neurodesarrollo orientaran sobre el
riesgo de algunos eventos, p. €j. distonias en paciente con
riesgo de enfermedad por reflujo gastroesofagico.

Las grabaciones caseras pueden ser de gran ayuda, aun-
que no siempre se consiguen con facilidad. La demoraen la
obtencién de una grabacién no debe causar un retraso en el
diagnéstico. Un diagnostico diferencial basado tnicamente
en la grabacién de video, con pocos detalles de la historia
clinica puede llevar a equivoco®?. Siempre serad necesaria
una historia completa y detallada del evento.

El electroencefalograma (EEG) es la prueba mas soli-
citada ante un trastorno paroxistico. La realizacién de un
electroencefalograma debe considerarse ante la sospecha de
epilepsia®®, La interpretacién del mismo se realizaré en el
contexto clinico de cada paciente. Un EEG normal no excluye
la presencia de epilepsia, tampoco un EEG con anomalias
confirma siempre su existencia. Se prefiere video-EEG fren-
te a otras modalidades, aunque no siempre sera posible la
grabacion de los eventos durante el registro.
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Otros estudios complementarios podrian ser necesarios
en funcion de la sospecha clinica (tabla 1).

Aln después de haber realizado un estudio exhaustivo, el
diagnéstico definitivo no siempre se realizara en las prime-
ras consultas. Se recomienda en estos casos una vigilancia
activa, que incluye comunicar a las familias el plan de segui-
miento, asi como los signos de tranquilidad y de preocupacién
que deberian adelantar la visita al pediatra®.

Los errores diagndsticos mas frecuentes en la identifi-
cacion adecuada de los TPNE se han relacionado con una
anamnesis inadecuada, la interpretacién de sintomas como
Unicos de epilepsia y los errores en la interpretacién del EEG.
La presencia de crisis febriles, patologia neuroldgica previa
en el paciente o epilepsia en la familia conlleva un mayor
riesgo de identificacion errdnea de epilepsia®.

TPNE EN NEONATOS

Mioclono del suefio. Este trastorno consiste en movimien-
tos bruscos, breves irregulares, arritmicos y de alta recurren-
cia, que aparecen desde los primeros dias de vida, durante
el suefio. Pueden aparecer en una extremidad, en varias o
ser generalizados, tanto simétricos o como asimétricos. Su
caracter erratico, cambiante y “saltatorio” permite identifi-
carlos desde el primer momento.

Temblor y tremulaciones. En estos casos se describen
movimientos ritmicos, rapidos, generalizados 0 segmentarios,
e incluso, asimétricos. Afectan a las extremidades, incluso al
menton. Los temblores ceden con la succidn, tacto o flexién
suave de la extremidad o al tranquilizar al bebé. Ademas, no
se acompafian de movimientos oculares ni sintomas autoné-
micos. Los temblores gruesos, con mayor amplitud y menor
frecuencia, son mas propios de una condicién patolégica
(encefalopatia hipdxico-isquémica, hemorragias intracranea-
les, alteraciones metabdlicas o electroliticas, abstinencia de
farmacos, etc.)@,

TPNE EN LACTANTES

Estremecimiento/shuddering attacks. Los episodios de
estremecimiento suelen aparecer en torno al primer afio de
vida. Se describen como un escalofrio seguido de inacti-
vidad breve, con movimientos rapidos de cabeza, tronco y
extremidades, de 5-15 segundos, con una mueca facial. Se
desencadenan ante estimulos atractivos, como la comida o
un juguete, y también con frustracion. Estos episodios no
asocian cambios de tono, signos autonémicos ni alteracion
en la conciencia®,
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Prédromos/Presincope:
aturdimiento, mareo,
cambios visuales
(disminucion de la
agudeza, vision en tlnel
0 visién doble), nauseas,
palidez y diaforesis que
mejoran o desaparecen
con el deculbito

o )

Factores
desencadenantes:
bipedestacidn, estrés,
calor ambiental, ambiente
himedo, aglomeracién de
personas, uso de
farmacos, vision de
sangre, estimulo doloroso.

Sincopes reflejos:
miccién, peinado

- N O N

Sincope:

si la hipoperfusion
persiste — pérdida de
conciencia, hipotonia,
sudoracion, palidez e

incluso rigidez

generalizada y sacudidas
mioclénicas irregulares de

los miembros (sincope
convulsivo). La duracién

mas frecuente de 10-30”
\ 2N J

Recuperacion:
Completa

Répida (pocos minutos)

Caracteristicas clinicas del sincope neurocardiogénico.

Espasmos del sollozo. Evento propio de los dos primeros
afios de vida. En estos casos, tras un desencadenante se
produce un llanto breve, seguido de una apnea en espiracion,
con cianosis facial. Si se prolonga aparece la pérdida de con-
ciencia, que puede acompafiarse de convulsion. La duracién
es corta, menor de un minuto y la recuperacion es rapida, sin
periodo postcritico. Los precipitantes mas habituales son el
dolor o un susto en el tipo palidoy la frustracién o el llanto
en el tipo ciandtico. Los espasmos palidos son similares
a un sincope neurogénico; seria recomendable realizar un
electrocardiograma. Una larga duracién del episodio o la
presencia de periodo postcritico indicarian la posibilidad de
un diagnéstico alternativo®.

Mioclono benigno del lactante. Consiste en movimientos
bruscos, breves, répidos y arritmicos, que afectan a partes
de musculos, muasculos enteros o grupos musculares. Estos
episodios suceden en vigilia. En ocasiones se presentan como
mioclonias de cuello y/o extremidades superiores, con flexién
cefélica y extension o abduccién de los brazos, remedando
espasmos infantiles. Remiten progresivamente entre los 6-30
meses®. No precisan tratamiento.

Distonia transitoria idiopatica del lactante. Se presenta
desde los primeros meses de vida como episodios de distonia
segmentaria de extremidades, mas frecuente en la extremidad
superior. Aparecen en reposo y ceden al realizar un movi-
miento voluntario, lo que les diferencia de otros trastornos
del movimiento.

Sindrome de Sandifer. Este trastorno paroxistico se mani-
fiesta con posturas disténicas, bruscas, de arqueamiento de
cabeza, cuelloy espalda. Es muy frecuente la asociacion con la
enfermedad por reflujo gastroesofagico (ERGE), aunque esta no
sera siempre evidente. Los episodios ceden al tratar el reflujo®.

Autogratificacion. La masturbacion o gratificacién infantil
puede iniciarse de forma temprana, desde los tres meses a
los tres afios de vida. Se presenta como movimientos este-

BOLETIN DE PEDIATRIA

reotipados, incluso durante horas, acompafiados de ruidos,
sofocos, sudoracién y posturas atipicas, sin alteracién de la
conciencia. La familia debe conocer que es un comporta-
miento normal y parte del desarrollo infantil. No es necesario
ningln estudio complementario®@.

Torticolis paroxistica benigna. El torticolis paroxistico
benigno se caracteriza por episodios recurrentes e indolo-
ros de laterocolis, retrocolis o torticolis. Algunas veces se
acompafian de irritabilidad, palidez, nauseas, vémitos y
ataxia, rotacion ocular externa y/o ptosis homolateral. Son
mas frecuentes al despertar y pueden desencadenarse por
una enfermedad febril. Comienza antes de los 3 meses de
edad, pero puede aparecer entre los 7 dias y los 30 meses.
La mas comdn es la forma periédica, con episodios de varias
horas a varios dias de duracién. En la forma paroxistica, los
episodios duran unos minutos y suelen presentarse con signos
oculomotores. Un tercio de los nifios desarrolla posteriormen-
te un sindrome periédico de la infancia (dolor abdominal
recurrente, vértigo paroxistico o vdmitos ciclicos) y/o migrafia.
El diagnéstico puede ser dificil en el momento de la presen-
tacién inicial. La resolucién ocurre progresivamentetl®, Sj
el torticolis cambia de lado en cada episodio es altamente
sugerente de este cuadro, facilitando su identificacion.

TPNE EN INFANCIA'Y ADOLESCENCIA

Sincope neurocardiogénico o vasovagal. Se trata de una
pérdida de consciencia transitoria causada por una disminu-
cion del flujo sanguineo cerebral de corta duracién, secun-
dario a desregulacién autonémica. La presencia de factores
desencadenantes caracteristicos, sintomas prodrémicos pro-
pios y una recuperacién rapida, en ausencia de signos de
alarma cardiolégicos, facilita su identificacion en la mayoria
de los casos (figura 1).
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Ensimismamientos o ensofiaciones. Consisten en episo-
dios de mirada fija o inatencién que pueden confundirse con
ausencias epilépticas. Mas frecuente en ciertas situaciones,
como inactividad o falta de interés. Se diferencia de las crisis
epilépticas porque se interrumpe facilmente con un estimulo
(mejor tactil)@D,

Crisis funcionales no epilépticas. Aunque el término se ha
actualizado por la ILAE (International League Against Epilep-
sy)como “non epileptic seizures”, la traduccion al castellano
puede resultar confusa. Otras denominaciones anteriores han
sido pseudocrisis o crisis psicdgenas. Se trata de episodios
que pretenden imitar una verdadera crisis epiléptica. Pueden
presentarse con movimientos atipicos y/o conciencia alte-
rada, imitando crisis motoras focales, generalizadas u otro
tipo de crisis. La presencia de ojos cerrados con resistencia
a la apertura, los movimientos cefalicos de lado a lado, el
balanceo pélvico, las posturas opistoténicas, una progresion
incongruente, p.ej. crisis generalizada ténico-clénica con
paciente consciente, hacen sospechar este tipo de episodios.
En la recuperacién no suele haber estado postcritico, y si
lo hay, se trata de un pseudosuefio algo teatral. En algunos
pacientes, las crisis pueden ser provocadas o interrumpidas
con sugestion, lo que se puede aprovechar para el registro
de EEG. La etiologia es heterogénea, los factores psicégenos
0 psicopatolégicos suelen estar implicados, conviene realizar
una evaluacién exhaustiva en este sentido.

TRASTORNOS PAROXISTICOS DE ESPECIAL
ATENCION

Hiperekplexia. Enfermedad que se caracteriza por una
exageracion de la respuesta de sobresalto normal, de origen
genético, sintomatico o idiopatico. Las formas genéticas se
vinculan a la disfuncién de la via inhibidora glicinérgica en el
sistema nervioso en distintos genes (GLRAI, GPHN, GLRB,
ARHGEF9y SLC6A5)12, Aparece desde el periodo neonatal
o la primera infancia. Se produce espasmo en flexién, sacu-
didas mioclénicas, ténicas o ténico-clénicas, incluso apneas
por rigidez toracica. La maniobra de triple flexién puede
interrumpir el sobresalto (maniobra de Vigevano). Tiende a
resolverse después de la infancia. Algunos adultos pueden
tener caidas inducidas por sobresaltos y/o experimentar
espasmos musculares nocturnos. Existen formas graves con
riesgo de muerte subita y otras asociadas con epilepsia. El
clonazepam se utiliza en el tratamiento.

Spasmus nutans. Es un trastorno que se caracteriza por
la aparicién de oscilaciones cefélicas, nistagmo y torticolis,
aunque este Gltimo solo se presenta en el 30% de los casos.
La edad de inicio mas frecuente es de los 6 a 12 meses, y su
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causa sigue siendo desconocida. Normalmente se resuelve
espontaneamente con el tiempo, pero suele ser necesaria
la neuroimagen para excluir anomalias cerebrales estructu-
rales. De hecho, una proporcién considerable de pacientes
con nistagmo similar al espasmo nutans asocian anomalias
oculares, intracraneales o sistémicas subyacentes(!?,

Desviacion paroxistica de la mirada hacia arriba. Se
caracteriza por desviacion sostenida de los ojos hacia arriba
(segundos o dias). Al intentar mirar hacia abajo se desenca-
denan movimientos sacadicos. Aumentan con el cansancio
0 procesos intercurrentes y ceden con el suefio. Aparece en
los dos primeros afios de vida. En algunos casos se identi-
fican genes relacionados (CACNAIA, GRID2, SEPSECS)'%.
La neuroimagen es normal y en el EEG no se encuentran
alteraciones. Remiten espontaneamente. Un 40% de estos
pacientes asocian dificultades del aprendizaje, un 10% défi-
cit cognitivo, ataxia residual o anomalias en la motilidad
ocular, por lo que precisaran seguimiento®@.

Opsoclono-Mioclono-Ataxia. Se trata de un trastorno
neuroinmunoldgico poco comun. La triada clasica engloba
opsoclono, ataxia-mioclono, alteraciones de la conducta (irri-
tabilidad, insomnio). El opsoclono consiste en movimientos
oculares erraticos y multidireccionales. La ataxia puede ser
el primer sintoma, junto con la irritabilidad y el insomnio. El
origen es paraneopldsico (neuroblastoma +/-), parainfeccioso
o idiopético. Los sintomas neuroldgicos deben tratarse con
inmunoterapia, entre otros con inmunoglobulinas, corticoides,
rituximab. El retraso en el tratamiento parece estar asociado
con un peor resultado neuroldgico®,

CONCLUSIONES

Existen una infinidad de trastornos paroxisticos que pueden
simular crisis epilépticas u otros procesos neurolégicos, aunque
los TPNE son mucho mas frecuentes que los procesos neuro-
l6gicos graves. La historia clinica sigue siendo la herramienta
mas Util en el diagnéstico. Las grabaciones domésticas apor-
tan informacién valiosa en la identificacién de los episodios,
pero su obtencién no debe demorar el proceso diagnéstico.
El EEG es una prueba complementaria en el diagndstico, no
siempre necesaria, aunque imprescindible ante la sospecha de
epilepsia. En la mayoria de los casos no se precisara realizar
estudios complementarios ni tratamiento especifico.
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