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Trastornos paroxisticos no epilépticos en Pediatria
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Espaiia

RESUMEN

Los trastornos paroxisticos no epilépticos (TPNE) son
procesos, en su mayor parte de cardcter benigno, que supo-
nen un motivo de consulta frecuente en Pediatria y que de
forma habitual se atienden, e identifican, en las consultas de
Atencién Primaria o en los servicios de Urgencias. Se trata
de un grupo muy heterogéneo, estos episodios se describen
como eventos paroxisticos de aparicién brusca, con semio-
logia variada (sensorial, motora, autonémica, conductual)
que remedan a una crisis epiléptica u otra patologia neuro-
l6gica. En ocasiones, el diagnéstico diferencial de esto pro-
cesos resultard complejo por la gran cantidad de fendmenos
paroxisticos que estan descritos y su semiologia similar a
la de entidades potencialmente graves. La importancia de
estos fenémenos, por tanto, reside en la facilidad con la que
pueden confundirse con otros procesos mds graves, como
por ejemplo la epilepsia o los trastornos del movimiento,
lo que en algunos casos llevard a utilizar técnicas de diag-
nostico complejas, costosas y realmente traumaticas para el
paciente y la familia. Una adecuada orientacién diagnéstica
inicial reducira la necesidad de estudios complementarios
innecesarios, tratamientos inadecuados y el aumento de la
ansiedad familiar. Dada su alta prevalencia, unas diez veces
més elevada que las de las crisis epilépticas (10% frente al
1%), algunos autores recomiendan ante un paciente con epi-
sodios paroxisticos tratar de identificar primero el TPNE.
La anamnesis es la mejor herramienta diagnodstica en estos

casos, muy por encima incluso de pruebas como el EEG
o la neuroimagen. El diagnéstico definitivo no siempre se
realizara en las primeras consultas lo que nos obligard a
mantener una actitud de vigilancia activa.
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Epilepsia; Lactante neonato; Escolar; Diagnéstico diferencial.

ABSTRACT

Non-epileptic paroxysmal events (PNEE) are processes,
mostly of a benign nature, which are a reason for frequent
consultation in pediatrics rooms and are routinely are usu-
ally identified in Primary Care or Emergency services.. It is
a very heterogeneous group, which are described as parox-
ystic events of sudden appearance, with varied semiology
(sensory, motor, autonomic, behavioral) that mimic epilep-
tic seizures or other neurological patholog. Sometimes the
differential diagnosis of these processes will be complex
because of the large number of paroxysmal phenomena that
are described and their semiology similar to that of poten-
tially serious entities. The importance of these phenomena,
therefore, lies in the ease with which we can confuse them
with other more serious processes, such as epilepsy or move-
ment disorders, which in some cases will lead to the use of
complex, costly and complex diagnostic techniques. really
traumatic for the patient and the family. Adequate initial
diagnostic guidance will reduce the need for unnecessary
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complementary studies, inadequate treatment, and increased
family anxiety. Given their high prevalence, about ten times
higher than those of epileptic seizures (10% vs 1%), some
authors recommend that a patient with paroxysmal episodes
first try to identify PNEE. The anamnesis is the best diag-
nostic tool in these cases, well above even tests such as EEG
or neuroimaging. The definitive diagnosis will not always
be made in the first consultations, which will force us to
maintain an active vigilance attitude.

Key words: Paroxysmal non epileptic events; Epilepsy;
Newborn; Infant; Childhood; Differential diagnosis.

ABORDAJE CLINICO DE LOS TRASTORNOS
PAROXISTICOS NO EPILEPTICOS (TPNE)

El diagnéstico diferencial de los TPNE puede exten-
derse desde la epilepsia hasta enfermedades metabdlicas,
cardiopatias, problemas digestivos, intoxicaciones, y otros
muchos, siendo posible realizar un diagndstico diferencial,
en la mayorfa de las ocasiones, solo con una detallada anam-
nesis-exploracién, sin precisar eximenes complementarios
(Tabla D).

La anamnesis ha de ser detallada, incluso minuciosa, reco-
giendo no solo la descripcién del propio episodio, sino las
circunstancias en las que se desencadeno y las caracteristicas
de la recuperacion posterior.

Las circunstancias en las que se produce hacen referencia a
las propias del individuo (edad, procesos intercurrentes) y
a las propias del evento, qué estaba haciendo el nifio antes
del episodio, su conducta o sintomas previos y si existe o
no relacién con el suefio.

En cuanto al propio fendmeno paroxistico son, habitual-
mente, los padres/cuidadores los que trasmiten la informa-
cion, se ha de facilitar la descripcién con detalle, la imitacién
de los movimientos del nifio, guiando con preguntas abiertas
no inducidas. Si los padres no lo han presenciado, es acon-
sejable realizar la entrevista a los testigos. En la actualidad
es posible realizar la grabacion de los episodios, esto puede
ayudar en la identificacién de los mismos, pero sin olvidar
que no debe anteponerse, obtener una imagen, a la atencion
al nifio ni demorar el diagnostico, si es dificil conseguirla.

El conocimiento de la sintomatologia posterior al episo-
dio, las caracteristicas y duracién de la recuperacion, o
la aparicién de otros sintomas durante la misma, pueden
resultar la pieza clave en el diagnéstico, la recuperacion en
un sincope, una pseudocrisis y una crisis epiléptica difiere
significativamente. Debe indagarse sobre eventos similares
que pueda haber pasado desapercibidos a los cuidadores
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TABLAIL ~ ORIENTACION DIAGNOSTICA DE LOS TPNE.

Anamnesis - Desencadenantes/precipitantes
- Sintomas previos
— Descripcién detallada del episodio

- Recuperacion, sintomas posteriores

Antecedentes personales y familiares:

- Desarrollo neuromadurativo

- TPNE, epilepsia, problemas
cardiacos, respiratorios, digestivos,
conductuales-psiquidtricos, etc.

Exploracion fisica - General
- Neurolégica
Exdmenes - EEG vigilia/suefio/estimulaciones
complementarios - Video EEG
(en funciondela - Neuroimagen
sospecha clinica) - Estudio cardiologico
— Estudio de RGE, etc.

u otro tipo de eventos relacionados (crisis sttiles en epi-
lepsia, reflujo gastroesofagico relacionado con sindrome
de Sandifer, etc.).

En Ia historia clinica los antecedentes familiares, personales
y la progresion en el desarrollo neuromadurativo deben tenerse
en cuenta, sin sobrevalorar antecedentes personales de crisis
febriles, eventos perinatales o de epilepsia en la familia, que
puedan conducirnos a error.

La exploracion pedidtrica general y neuroldgica completa,
permite indagar sobre signos o sintomas que orienten en
el diagndstico diferencial (manchas hipocromas, hipotonia,
etc.) aunque una exploracién normal no excluye un origen
patoldgico de los episodios.

Las pruebas complementarias en la mayor parte de los casos
no son necesarias, generalmente se dirigen al diagnéstico
diferencial con epilepsia (EEG, PSG, video-EEG), menos
frecuente con otras patologias. El EEG en todas sus moda-
lidades representa la prueba mas solicitada. No siempre nos
ayudara ya que la ausencia de anomalias en los EEG, fuera
del episodio, no excluye el diagnéstico de epilepsia y, en
ocasiones, se encontrardn descargas epileptiformes que no
implican la presencia de una epilepsia o variantes benignas
que pueden ser malinterpretadas.

Los factores que con mayor frecuencia se relacionan con
errores en el diagndstico son la realizacion de una anamnesis
inadecuada, la interpretacién de sintomas como propios de
epilepsia o la sobrevaloracion de los antecedentes de crisis
febriles, antecedentes de epilepsia en la familia y la inter-
pretacién inadecuada del registro de EEG. La pérdida de
conciencia, la postracién, la hipotonia, la mordedura de la
lengua, la pérdida de control urinario, aparecen también en
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TABLA II.  TRASTORNOS PAROXISTICOS NO EPILEPTICOS.

TPNE que ocurren en
enfermedad sistémica

- Trastornos metabélicos: hipoglucemias, hipocalcemias

- Trastornos gastrointestinales: reflujo gastroesofagico, célicos, invaginacién intestinal

— Trastornos respiratorios: apneas, Apparent Life Threatening Event (ALTE).

— Afecciones cardfacas: crisis de anoxia en la tetralogia de Fallot, arritmias, sincope cardiogénico

— Intoxicaciones

Anoxia/hipoxia cerebral
- Sincope febril
- Sincope vasovagal

— Espasmo del sollozo cianético/espasmo del sollozo palido

Generalizados:
— Estremecimiento/shuddering

Motores

- Mioclonias benignas del lactante
— TPNE con movimientos disténicos

- Reacciones a farmacos

- Distonias transitorias del lactante

- Sindrome de Sandifer
— Torticolis paroxistico benigno
- Estereotipias

Movimientos cefélicos/oculomotores

— Spasmus nutans

- Sindrome de la mufieca con cabeza pendular
— Desviacion tonica paroxistica de la mirada

- Crisis oculogiras

- Conductas de autoestimulacion-gratificacion

Cefaleas-vértigos - Migrafa y sus equivalentes
- Vértigo paroxistico benigno

— Vémitos ciclicos

- Terrores nocturnos
- Pesadillas
— Sonambulismo

Suefio

- Mioclonias fisiolégicas del suefio

- Mioclono neonatal

- Sindrome de narcolepsia- cataplejia

— Sindrome de apneas e hipopnea

- Ritmias motoras: body-rocking, head-rolling, head-banging

- Rabietas
— Crisis de hiperventilacion
- Pseudocrisis-crisis psicogenas

TPNE psicoldgicos

algunos TPNE. La presencia de crisis febriles o antecedentes
familiares de epilepsia pueden llevar a un diagndstico preci-
pitado de epilepsia en el paciente estudiado. La solicitud del
EEG debe ir unida a una sospecha clinica para no identificar
anomalias como epilépticas si no lo son o excluir a priori una
epilepsia el EEG intercritico es normal.

ALGUNOS TRASTORNOS PAROXISTICOS NO
EPILEPTICOS (TPNE)

Existen multiples TPNE, tantos que describirlos todos
precisaria, no solo de un articulo sino, de un tratado, como
algunos de los publicados ya, por tanto, se recogen en este
articulo algunos de los més frecuentes o aquellos que pue-
den confundirse con mayor facilidad con procesos graves.
Los TPNE se clasifican en funcién de su mecanismo de pro-

duccién (Tabla II), pero también por su edad de aparicion,
clasificacién mas interesante desde el punto de vista clinico
(Tabla III).

TRASTORNOS PAROXISTICOS NO EPILEPTICOS EN
NEONATOS

Mioclono benigno del suefio. Las mioclonias o mioclono
son contracciones bruscas, focales o generalizadas, irregula-
res, arritmicas y de gran amplitud. Pueden tener un origen
patologico como las producidas tras una agresién al SNC
(encefalopatia hipoxico-isquémica o metabélica, hemorra-
gias) o las epilépticas, raras en el neonato. El mioclono benig-
no del suefio es frecuente en neonatos, aparece durante el
sueflo NREM y como sacudidas bruscas de extremidades de
presentacién erratica, o menos veces, como sacudidas gene-
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TABLA III.  TRASTORNOS PAROXISTICOS NO EPILEPTICO Y EDAD.

Periodo neonatal - Mioclono benigno del suefio

- Temblor, tremulaciones/jitteriness

Periodo del - Espasmos del sollozo

lactante - Estremecimientos
- Mioclonias benignas del lactante
- Estereotipias

— Torticolis paroxistico benigno
— Trastornos del suefio

— Autoestimulacién
Periodo del — Trastornos del suefio
escolar - Sincopes

Pseudocrisis/ crisis psicogenas
Migrafa y equivalentes

- Ensimismamientos

Estereotipias

- Tics y otros movimientos paroxisticos

ralizadas, si son repetidas, persistentes o de gran amplitud
pueden confundirse con crisis epilépticas. Ceden al despertar
al neonato. Suelen desaparecer al 4° mes.

Temblor, tremulaciones/jitteriness. Los temblores son
frecuentes en el periodo neonatal y puede ser la mani-
festacion de un trastorno subyacente, por ejemplo, tras-
tornos metabélicos como la hipoglucemia o la hipocalce-
mia/hipomagnesemia, trastornos tiroideos, deprivacion
de sustancias o sepsis. Son muy frecuentes (hasta 70% de
neonatos los presentaran en alguna ocasion) y se definen
como movimientos ritmicos, rapidos, generalizados o
segmentarios, e incluso, asimétricos, que afectan predo-
minantemente a las extremidades o al mentén. Los tem-
blores repetidos se denominan tremulaciones/jitteriness.
Caracteristicamente estos temblores “benignos” ceden con
la succidn, tacto o flexiéon suave de la extremidad o al
tranquilizar al nifio.

Hiperekplexia. Los neonatos presentan una reaccion ante
un estimulo inesperado fisioldgica, pero esta reaccién puede
ser exagerada y enmarcarse dentro de un cuadro potencial-
mente grave y poco frecuente, la Hiperekplexia. Se trata de
una enfermedad de caracter hereditario con expresividad
variable, por alteraciones en el gen GLRAI-subunidad alfal
del receptor de la glicina-. Esta mutacién induce una reaccién
exagerada al sobresalto ante un estimulo inesperado (sonoro,
tactil,...) se produce un espasmo en flexion o mioclonias
con rigidez, pueden caer si ya caminan o acompafiarse de
apneas. Los episodios empeoran con el estrés y el cansancio.
Aparecen tanto en suefio como en vigilia. Estos episodios
se revierten con la maniobra de triple flexion, de la cabeza,
tronco y extremidades inferiores.
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TABLA IV.  SINDROME DE WEST-MIOCLONIAS BENIGNAS DEL
LACTANTE.

- Edad de comienzo similar

— Desarrollo neuromadurativo y exploracién pueden ser
normales en ambos antes del inicio del cuadro

- Mioclonias y espasmos infantiles dificiles de diferenciar

— En “salvas”

— Recurrencia en un mismo dia

Desarrollo
Crisis EEG neuromadurativo
Sindrome Suefioy Hipsarritmia Deterioro/
de West  vigilia (descrito EI sin  estancamiento
hipsarritmia) (en la mayoria)

TRASTORNOS PAROXISTICOS NO EPILEPTICOS EN
LOS LACTANTES

Espasmos del sollozo. Uno de los TPNE mas frecuentes
(5% de la poblaci6n infantil). Aparecen a edades tempranas,
desde los 6 meses de edad, la mayoria en torno al afio y
medio, existiendo a veces historia familiar previa. Se dife-
rencian dos tipos: cianéticos y palidos, con una secuencia
similar entre ambos, ante un llanto intenso, por ejemplo ante
una frustracion (ciandtico), o por dolor (palido), se produce
una apnea tras la espiracion que provoca, si se prolongan,
cianosis, hipotonia, pérdida de conciencia e incluso, rigidez
y clonias, con recuperacién rapida posterior (1-2 minutos).
Estos episodios desencadenan gran ansiedad familiar por lo
que es necesario explicar la benignidad de los mismo. Des-
aparecen con la edad y no precisan tratamiento especifico.

Estremecimiento/Shuddering Atacks. Son TPNE frecuen-
tes en los lactantes, que ya desde el primer afio de vida, se
asemejan a un escalofrio con un periodo breve de inactivi-
dad seguido de movimientos rdpidos de cabeza, tronco y
extremidades de 5-15 segundos, con una mueca facial. Se
producen ante un estimulo atractivo, como la comida o un
juguete, o con frustracion. Desaparecen progresivamente
con la edad.

Mioclonias benignas del lactante/sindrome de Fejer-
man. Cuadro que se inicia durante el primer afio de vida
(3-9 meses) y constituye el mds frecuente de los diagndsticos
diferenciales con el sindrome de West (Tabla IV). Se descri-
ben como mioclonias (contracturas bruscas) de cuello y/o
extremidades superiores con flexion cefélica y extension o
abduccién de los brazos. Pueden aparecer en salvas y repe-
tirse varias veces al dia. El EEG y el desarrollo neuroma-
durativo son normales. Remiten progresivamente en unos
meses o antes de los 3 afios.



Trastornos paroxisticos con movimientos disténicos.
Destacan en este grupo el Torticolis paroxistica ,que consisten
en episodios recurrentes de desviaci6n cefalica (no siempre
hacia el mismo lado) no dolorosos, de horas o dias de dura-
cién, en ocasiones con ataxia y/o vémitos. Ocurren desde el
primer afio de vida, cede antes de los 5 afios y puede evo-
lucionar a vértigo paroxistico, migrafa o ataxia episddica.
También en este grupo destaca el sindrome de Sandifer, inti-
mamente ligado a reflujo gastroesofagico, que se caracteriza
por la triada reflujo, torticolis y posturas distdnicas, y cede
tras tratar el reflujo. Otro de estos trastornos con distonia
es la distonia idiopdtica benigna o transitoria del lactante, que se
manifiesta a los 3-8 meses como episodios de distonia seg-
mentaria de extremidades en reposo y que ceden al realizar
un movimiento voluntario.

Estereotipias. Hacen referencia a movimientos no propo-
sitivos, repetitivos muchas veces propios de cada individuo
que aumentan ante la excitacién o la inactividad, y cesan
al distraer al nifio o iniciar una actividad. Habitualmente
implican a miembros superiores (aleteo, manierismos) o son
generelarizadas (balanceo o saltos). Son frecuentes en nifios
pequefios, pero si son persistentes o interfieren en la vida
del nifio se requiere despistaje de otros trastornos (TDAH,
discapacidad intelectual, Trastorno del espectro del autismo).

Conductas de autoestimulacién. Son eventos frecuen-
tes, descritos desde los 3 meses de vida, consisten en movi-
mientos repetitivos frotando los muslos, uso de objetos para
estimular los genitales (arnés de la silla) o mantenimiento de
posturas para producir presion genital con el fin de inducir
sensacion placentera, se manifiesta con sonidos guturales,
enrojecimiento facial, sudoracion, temblores, mirada perdida
sin afectacién del nivel de conciencia, que se interrumpe al
distraer al nifio o evitar la presién genital.

TPNE que requieren estudio. El Spasmus nutans con la
triada oscilacién cefélica, nistagmo y torticolis, que requiere
descartar patologia neuroftamica. El sindrome de la muiieca
de cabeza pendular que se presenta con movimiento cefalicos
oscilantes secundario a proceso que dificultan la circulacion
de liquido cefalorraquideo entre el tercer y cuarto ventricu-
lo. Las desviaciones paroxisticas de la mirada hacia arriba que
pueden asociar retraso del desarrollo o del lenguaje en su
evolucion.

TRASTORNOS PAROXISTICOS NO EPILEPTICOS EN
ESCOLARES/ADOLESCENTES

Crisis psicogénicas o pseudocrisis. Son episodios que pue-
den confundirse con verdaderas crisis epilépticas y requerir
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TABLAV.  DIAGNOSTICO DIFERENCIAL TPNE ESCOLARES.

Crisis

Pseudocrisis epiléptica  Sincope
Desencadenantes Emocionales Raros Tipicos
Inicio gradual v - v
Actividad fluctuante v Estereotipada -
Balanceo pélvico v - -
Cianosis - v -
Llanto en crisis v - -
Ojos cerrados ol - -
Incontinencia - v -
>2 minutos Y +/- -
Mordedura lengua Punta Lados Punta
Alta frecuencia crisis v +/- -
Status frecuentes v +/- -

un gran esfuerzo en su identificacién. Se presentan incluso
desde los 5 afios, con semiologia variada como crisis tonico-
clénicas, episodios de mirada fija, movimientos anormales,
etc., apareciendo en situaciones concretas o con sugestion,
en vigilia y generalmente ante testigos. Algunos pacientes
ya tienen un diagndstico de epilepsia y esto complica su
filiacién (Tabla V).

Ensimismamientos/ensofiaciones. Se trata de episodios
de mirada fija o inatencién. Aparecen en nifios entre los 1-7
afos de edad y se diferencia de las crisis epilépticas porque
se interrumpe con un estimulo. EI EEG en estos nifios es
normal.

TRASTORNOS PAROXISTICOS EN EL SUENO

Existe una relacién bidireccional entre suefio y epilep-
sia, entre otras, las alteraciones en el suefio disminuyen el
umbral convulsivo y algunas crisis epilépticas o sindromes
epilépticos se manifiestan en periodos de suefio, asi mis-
mo se pueden producir alteraciones en la arquitectura del
suefio tanto por la propia epilepsia como por los farmacos
antiepilépticos.

El caracter estereotipado de los eventos en el suefio
y otras caracteristicas pueden hacernos sospechar que se
trate de un cuadro epiléptico o un trastorno del suefio
(Tabla VI).
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TaBLA VI. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL EVENTOS EPILEPTICOS EN EL

SUENO.
No epilépticos Epilépticos

Inicio ler tercio noche Cualquier hora
Episodio No Si
estereotipado
Duracién Prolongado Corto
Recuerda el evento  No A veces
Eventos/noche 1-2 Multiples
Eventos/mes 1-4 >10
EEG Normal Anormal
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