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RESUMEN

Los episodios paroxisticos constituyen un motivo frecuente de
consulta en Pediatria, muchas veces en la urgencia por causar gran
alarma en la familia y otras en Atencién Primaria por su recurren-
cia. Estos episodios se manifiestan de forma brusca con sintomas
neuroldgicos, como movimientos andmalos, alteracién del tono,
de la postura, de los movimientos oculares, disminucién del nivel
de conciencia o comportamiento alterado.

Muchas veces se plantea el diagndstico diferencial entre una crisis
epiléptica y un trastorno paroxistico no epiléptico (TPNE). En la
mayorfa de los casos, la evaluacion clinica es suficiente para esta-
blecer un diagndstico correcto, basado en la descripcion detallada
del episodio y los posibles factores precipitantes, pero otras veces
no queda claro vy se corre el riesgo, tanto de diagnosticar erro-
neamente una epilepsia, como de retrasar el diagndstico correcto
de fas crisis epilépticas.

La mayorfa de los TPNE son benignos, con edades tipicas de
presentacion y transitorios, no requieren tratamiento ni precisan
exploraciones complementarias. En pocas ocasiones, los TPNE
pueden ocurrir en refacion con enfermedades con riesgo vital o
formar parte de las manifestaciones clinicas de enfermedades
graves (sincope cardiaco, invaginacion intestinal, sihdromes para-
neoplasicos, etc.)
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Conocer las manifestaciones clinicas de los diferentes
TPNE, para saber reconocerlos, es fundamental para
evitar errores diagndsticos. En los casos recurrentes de
causa incierta, la grabacién en video puede ser de gran
ayuda.

Describimos los TPNE que con mds frecuencia plantean
diagndstico diferencial con crisis epilépticas y aquellos
que pueden asociarse a patologas graves.

INTRODUCCION

Los trastornos paroxisticos no epilépticos (TPNE) cons-
tituyen un grupo muy heterogéneo de sucesos que
cursan con una alteracién de las funciones neuroldgicas
de aparicién generalmente brusca y transitoria, que se-
mejan crisis epilépticas, pero que, a diferencia de ellas, no
se deben a una actividad neuronal anormal de la corte-
za cerebral.

Se pueden manifestar en forma de alteracién de la con-
ciencia, movimientos anémalos, alteracién del tono, alte-
raciones de la movilidad ocular;, sintomas sensoriales,
autondmicos o psiquicos/conductuales, y pueden ser
percibidos o no por el paciente.

Los TPNE son habitualmente recurrentes, estereotipados
y muchos de ellos tienden a ocurrir siempre en un mis-
mo contexto. Su importancia reside en que, siendo fre-
cuentes en la infancia (prevalencia del 10%) y habitual-
mente benignos, producen gran angustia familiar v es
frecuente su confusion con crisis epilépticas (mucho
menos frecuentes, 1% de los nifios). Estos errores diag-
ndsticos pueden producirse hasta en el 25% de los casos,
produciendo ansiedad para la familia y el nifio, explora-
ciones complementarias costosas e innecesarias y riesgo
de iatrogenia farmacoldgica.

Las causas més habituales de estos errores son: desco-
nocimiento de muchos TPNE por el médico; anamnesis
incompleta o mal interpretada; identificacion como epi-
[épticos de algunos signos que pueden darse en otras
circunstancias (como presencia de movimientos anéma-
los involuntarios o pérdida de control de esfinteres);

sobrevaloracién de antecedentes familiares de epilepsia
o personales de crisis febriles; inadecuada interpretacién
del EEG (en el 35-5% de los nifios no epilépticos se
pueden encontrar alteraciones paroxisticas en el EEG).

Algunas crisis epilépticas pueden simular un TPNE, como
la epilepsia nocturna del Iébulo frontal, crisis focales
temporales, ausencias o espasmos en flexion. Sin embar-
0, es menos frecuente que una epilepsia se diagnostique
erréneamente de un TPNE.

La diferenciacion entre TPNE y crisis epiléptica puede ser
especialmente dificil en el lactante, propenso a presentar
episodios paroxisticos no epilépticos por su inmadurez
del SNC, pero también con manifestaciones epilépticas
muchas veces dificiimente reconocibles (crisis sutiles,
oculogiras, etc.).

Por otro lado, algunos TPNE pueden ocurrir en relacién
con enfermedades con riesgo vital o semejar las mani-
festaciones clinicas de enfermedades graves (sincope
cardiaco, invaginacién intestinal) .

DIAGNOSTICO

El diagndstico es fundamentalmente clinico, basado en
una anamnesis minuciosa y detallada. La visualizacidn en
video casero de los episodios puede ser de gran ayuda.

Tener en cuenta que la pérdida de conocimiento, los
movimientos  involuntarios (como clonias, hipertonia,
posturas anémalas), mordedura de lengua, sialorrea, in-
continencia de esfinteres o incluso ligera somnolencia
posterior, pueden estar presentes en los TPNE, como en
las crisis psicégenas o en las andxicas.

La confirmacién diagndstica de una epilepsia es el regis-
tro EEG en el momento de la crisis, algo que, salvo en
epilepsias con crisis muy frecuentes, como las ausencias,
rara vez es posible.

El diagndstico diferencial, ademds de la epilepsia, incluye
patologfas sistémicas muy variadas, algunas potencialmen-
te graves, como las crisis sintométicas por alteraciones



metabdlicas (hipoglucemia, hipocalcemia), sindromes
oclusivos intestinales (invaginacion intestinal), cardioldgi-
cos (arritmias cardiacas, crisis de la tetralogfa de Fallot),
respiratorios (apneas, ALTE), intoxicaciones o reacciones
farmacoldgicas adversas (distonfas), etc.

La anamnesis debe obtenerse, de ser posible, de los
testigos presenciales, asf como de los propios nifios, si
son capaces de describirlas, y a la menor brevedad po-
sible para evitar olvidos en la secuencia del episodio.
Ademds, es (til que los testigos imiten los movimientos
presenciados. Debe ser exhaustiva, y se debe incluir el
contexto en el que se inicié el episodio, la conducta in-
mediatamente anterior, descripcion detallada del episo-
dio y sintomatologfa inmediata posterior:

Contexto

Las circunstancias en que aparecen, momento del dia y
la actividad que estaba realizando en ese momento. Si
son nocturnas, la hora de la noche en que ocurren o si
se relacionan con el despertar’. Preguntar por enferme-
dades sistémicas intercurrentes y si el nifio toma medi-
cacion o ha podido ingerir alguna sustancia tdxica (crisis
agudas sintomdticas).

Conducta inmediata anterior

Las sensaciones o sintomas previos a la crisis (prédro-
mos), como signos sensoriales o autondmicos (vision
borrosa, nduseas, dolor abdominal), més habituales en los
TPNE, signos o sintomas focales, que pueden orientar a
una crisis epiléptica focal (disestesias en hemicara o en
una extremidad, ilusiones o alucinaciones visuales, altera-
cién del gusto u olfato, sensacion de déja-vu...). En estos
casos, es frecuente que los pacientes refieran haber te-
nido estas mismas sensaciones anteriormente, no segui-
das de otra sintomatologfa posterior que motive la
consulta. Los factores precipitantes tienen una especial
relevancia diagndstica, pueden orientar a un TPNE (dolor,
frustracion, traumatismo, cambio postural, calor sofocan-
te) o, mds raramente, a una crisis epiléptica refleja (est-
mulos luminosos, auditivos o tactiles inesperados).

Trastornos paroxisticos no epilépticos

Caracteristicas del episodio

Signos motores (focales o generalizados, sincronfa o
asincronia entre ambos hemicuerpos, ritmicos o arrit-
micos), sensoriales, vegetativos y sensitivos, estado de
conciencia (si actividad motora generalizada con con-
ciencia conservada se sospechard un TPNE), tono de
los pdrpados (fuertemente cerrados en las crisis psic6-
genas), presencia de cianosis, palidez o cortejo vegeta-
tivo, signos de focalidad neuroldgica (por ejemplo, la
desviacion lateral mantenida de los ojos y cabeza o los
movimientos distales estereotipados de una extremidad
—automatismos— sugieren una crisis epiléptica), final
brusco (mas habitual en los TPNE) o progresivo, dura-
cién aproximada.

Sintomatologia posterior

Recuperacién inmediata completa o bien progresiva, con
somnolencia, desorientacion, dificultad inicial para comu-
nicarse verbalmente (mds habitual en las crisis epilépticas
salvo si son de muy corta duracion). Presencia de signos
neuroldgicos focales, como una paresia transitoria (pard-
lisis de Todd), que sugiere crisis epiléptica focal.

Entre los antecedentes personales, no deben sobrevalo-
rarse (por su elevada frecuencia) los antecedentes pato-
6gicos perinatales ni de convulsiones febriles, y los ante-
cedentes familiares de epilepsia deben ser considerados
con cautela.

En los casos dudosos, la grabacién de los episodios con un
teléfono o camara de video puede facilitar el diagndstico”.

Examenes complementarios

Las exploraciones complementarias solo deben solicitar-
se en caso de duda diagndstica y no para “confirmar que
no es una epilepsia”. En la mayorfa de los casos el diag-
ndstico es clinico y no serd necesario realizar otros
exdmenes, que incluso pueden no ser oportunos, porque
son los que mds errores diagndsticos condicionan. La
normalidad del EEG no confirma que se trate de un
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TPNE y tampoco excluye una epilepsia. Por otra parte,
la presencia de alteraciones paroxisticas en el EEG no
implica epilepsia forzosamente.

En los casos dudosos, el video-EEG es la prueba diagnds-
tica mds Util.

DESCRIPCION Y CLASIFICACION

Es necesario un conocimiento bdsico de las manifesta-
ciones habituales tanto de las crisis epilépticas como de
los TPNE, para poder establecer un adecuado enfoque
diagndstico y terapéutico™.

Describimos algunos de los TPNE que con més frecuen-
cia plantean diagndstico diferencial con crisis epilépticas
y también aquellos que pueden asociarse a patologfas
graves. En la Tabla | se agrupan de forma esquemdtica
por grupos de edad. En esta revision, los vamos a clasifi-
car en seis grupos.

TPNE con pérdida de conciencia
y caida (relacionados con anoxia-hipoxia
cerebral)

Un elemento comdn en este grupo es la presencia de
un factor desencadenante.

Espasmo del sollozo cianédtico

Episodios de apnea que se desencadenan por frustracion
o por enojo, el nifio interrumpe el llanto con una apnea
en espiracidn, con cianosis ¥, si se prolonga, se produce
la pérdida de la conciencia y a veces rigidez y movimien-
tos convulsivos (crisis andxica). Recuperacién posterior
rdpida, a veces hipoactividad transitoria. Frecuentes en
lactantes y preescolares, entre -4 afios. El nifio puede
aprender a provocdrselos para manipular a los padres.
En presencia de anemia ferropénica, los espasmos son
mas exagerados, por lo que algunos ensayos han demos-
trado eficacia del tratamiento con hierro. El piracetam
puede ser (til en casos muy frecuentes e intensos.

Neonato

Tabla 1. Clasificacion de TPNE por grupos de edad

Relacionados con el movimiento:

m Temblor neonatal o tremulacion

m Hiperekplexia

m Discinesias del neonato

m Apnea neonatal

Relacionados con el suefio:

1 Mioclono benigno neonatal del suefio

Lactante

Relacionados con la hipoxia:

u Espasmo del sollozo ciandtico/pdlido

u Sincope febril

Relacionados con el movimiento:

1 Estremecimientos o shuddering

m Distonfa transitonia del lactante

1 Mioclonfas benignas del lactante

m Sindrome de sandifer

u Torticolis paroxistico benigno

1 Conductas de autoestimulacién o
gratificacion

Con alteraciones oculomotoras

ylo movimientos cefilicos:

B Spasmus nutans

 Sindrome de mufieca con cabeza oscilante

1 Desviacién ténica paroxistica de la mirada
hacia arriba

1 Desviacién ténica paroxistica de la mirada
hacia abajo

Relacionados con el suefio:

 Ritmias motoras del suefio

Preescolar
(3-5 afios)

Relacionados con el movimiento:
u Estereotipias

B Vértigo paroxistico

u Sindrome opsoclono-mioclono
Relacionados con el suefio:

u Terrores noctumos

u Despertar confusional

Escolar
(6-12 afios)

Relacionados con la hipoxia:

u Sincopes

Relacionados con el movimiento:

u Tics

u Discinesias paroxisticas

Relacionados con el suefio:

u Pesadillas

1 Sonambulismo

1 Movimientos periddicos de las piernas

Adolescente

Relacionados con la hipoxia:

u Sincopes

Relacionados con el suefio:

u Narcolepsia/cataplejia

1 Movimientos periddicos de las piernas
Relacionados con trastornos psicogenos:
1 Crisis de pénico

1 Cirisis de hiperventilacion psicogena

u Pseudocrisis o crisis psicégenas
Relacionados con el dolor:

u Migraia




Clave: identificar el factor desencadenante con una
anamnesis detallada. Si los padres no presencian el inicio
del episodio, o el llanto es muy breve y pasa desaperci-
bido, puede confundirse con crisis epilépticas. En meno-
res de 6 meses, es poco frecuente el espasmo del sollo-
20, y algunas crisis epilépticas pueden manifestarse de
forma similar:

Espasmo del sollozo pdlido

Sincope que aparece como consecuencia de un fendme-
no cardioinhibitorio provocado por dolor brusco o ines-
perado (traumatismo craneal leve) o sorpresa desagra-
dable (susto). Se inicia con un gemido o llanto débil
(puede estar ausente), palidez intensa v, si se prolonga,
rigidez de tronco con extremidades en extension, pérdi-
da de conciencia y movimientos convulsivos, con recu-
peracién espontdnea rdpida o con decaimiento breve.
Mds frecuentes entre -2 afios de edad.

Trastornos paroxisticos no epilépticos

Clave: el evento desencadenante caracteriza estos epi-
sodios y orienta el diagndstico. Se debe descartar el
origen cardiaco, especfficamente un sindrome de QT
largo.

Sincopes neurogénicos o vasovagales

Tras un factor desencadenante (dolor; vision desagrada-
ble, paso a bipedestacién...) o situacion facilitadora (bi-
pedestacion prolongada, calor ambiental, ayuno...), el
paciente presenta sintomas premonitorios (visién borro-
sa 0 en tunel, actfenos, nduseas, calor, palidez...), pierde
la conciencia de forma gradual y cae, recuperdndose
después con rapidez con recuerdo de toda la sintoma-
tologia inicial. Si la duracién de la hipoxia es mayor de
[5-20 segundos puede seguirse de hipertonfa o sacudi-
das cldnicas, pérdida de control de esfinteres, mordedu-
ra de la lengua y recuperacién mas lenta (sincope con-
vulsivo) (Tabla 2).

Tabla 2. Diferencias entre sincope y crisis con pérdida de conciencia

Sincope vasovagal

Crisis

Sincope cardiogénico

Desencadenante Habitual: paso a bipedestacion,  Infrecuente: epilepsias reflejas,  Ejercicio fisico,
calor estimulacion luminosa por ruido intenso o sobresafto
(QT largo)
Postura en que aparece  Bipedestacion Cualquiera Cualquiera
Prédromos Mareo, sudoracién, vision Aura variable segln epilepsia  Infrecuente

borrosa, acdfenos

(palpitaciones, dolor tordcico)

Pérdida de conciencia Gradual Brusca +/- Brusca
Color Pdlido Ciandtico Pdlido
Frecuencia cardiaca Bradicardia Taquicardia Seglin etiologfa’
Tension arterial Baja Seglin etiologa’

Tono y actividad muscular - Hipotonia (hipertonfa posterior

en sincope convulsivo)

Hipertonfa, clonias

Hipotonia (hipertonfa posterior
en sincope convulsivo)

Relgjacion de esfinteres  Posible

Frecuente

Posible

Postcrisis Ausente (breve somnolencia tras Habitual Ausente (breve somnolencia tras
sincope convulsivo) sincope convulsivo)
Recuperacion Rdpida Rdpida

"Segn sea por arritmia, bradicardia. ..
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Clave: la situacion ambiental y los sintomas premonito-
rios permiten identificarlo. Diferenciar de sincopes de
origen cardiaco: son signos de alarma si aparecen duran-
te ejercicio o esfuerzo, en situacion de estrés emocional
intenso, menores de 6 afios. ..

Sincope febril

Pérdida de conciencia y del tono muscular en contexto
de fiebre elevada. Asocian sintomas vegetativos como
nduseas, palidez, sudoracién y a veces temblores. Ocurren
en menores de tres afios.

Clave: puede confundirse con crisis febriles, pero a dife-
rencia de estas, no asocian hipertonfa, sacudidas clénicas
ni cianosis.

TPNE con movimientos y/o posturas
anormales

Temblor o tremulacién del recién nacido

Movimientos ritmicos de las extremidades, generalizados,
simétricos, de la misma amplitud. Mds frecuentes en los
primeros dias de vida. Se pueden provocar con estimulos
sensoriales (tactiles, ruidos bruscos).

Clave: se inhiben con la flexion suave de la extremidad
o con la contencién y con frecuencia en prono o con el
automatismo de succidn. No producen sintomas vegeta-
tivos ni cambios de coloracion.

Hiperekplexia

Reacciones de sobresalto exageradas y sostenidas en
respuesta a estimulos triviales inesperados (auditivos, so-
matosensoriales). Puede seguirse de rigidez generalizada
de tronco y extremidades (crisis tnicas) e imposibilidad
para movimientos voluntarios. Aparece desde recién naci-
do. Puede asociar apnea, cianosis y muerte stbita.

Clave: la percusién en la glabela o punta de la nariz
provoca un espasmo flexor exagerado de cuello y ex-

tremidades. Las crisis ténicas ceden con la flexion forza-
da de cuello y piernas hacia el tronco.

Estremecimientos o shuddering attacks

Inicio en lactantes y nifios pequefios (alrededor del afio),
episodios de detencidn de actividad breve, seguido de
temblores de cabeza y hombros, similares a un escalofrio,
y pueden acompafiarse de mueca facial. Se presenta en
accesos breves y frecuentes a lo largo del dia, en situa-
ciones emocionales como alegrfa (ante la comida o un
Juguete), frustracion o rabia o sin claros desencadenantes.

Clave: muy frecuentes, faciles de grabar en video, lo que
permite el diagndstico. Nunca asocian perdida de tono,
cambios de coloracion, desconexién ni- somnolencia
posterior:

Distonia transitoria del lactante

Posturas distdnicas, generalmente limitadas a una extre-
midad, més frecuentemente la superior (hiperpronacion,
flexion de mufieca), que la inferior (equino y anteversion
del pie). Se inician alrededor de los cuatro meses
desaparecen antes del afio.

Clave: desaparicion de la postura anormal con la activi-
dad voluntaria.

Diagndstico diferencial con pardlisis braquial obstétrica,
pardlisis cerebral hemipléjica, distonfas secundarias a
enfermedades degenerativas: en todas ellas, la distonfa
aparece o se agrava con el movimiento voluntario.

No se precisan estudios complementarios; seguimiento
del paciente hasta confirmar su desaparicion.

Mioclonias benignas del lactante

Contracciones bruscas de la musculatura del cuello y extre-
midades superiores, con flexién de la cabeza y extension/
abduccion de los brazos, de breve duracion y frecuencia
variable, pudiendo presentarse en salvas. Inicio a los 3-9
meses y remiten espontaneamente en pocos meses.



Clave: semejantes a los espasmos epilépticos, se debe realizar
EEG precozmente para descartar un sindrome de West.

Sindrome de Sandifer

Posturas distonicas de hiperextension o flexion lateral de
cabeza, irritabilidad y, a veces, opistétonos, de minutos de
duracién y generalmente relacionados con la ingesta de
alimentos. Més frecuente en el lactante. En el periodo
neonatal puede manifestarse como episodios de apnea
con cianosis y rigidez. Se asocia a RGE, no requiere es-
tudios neuroldgicos adicionales.

Clave: la relacion con la ingesta y la presencia de otra
sintomatologia de RGE orientan a esta patologfa. El
diagndstico diferencial con epilepsia puede ser mds dificil
cuando aparece en nifios con enfermedad neuroldgica
de base (encefalopatfas, PCl).

Torticolis paroxistica benigna

Episodios recurrentes de inclinacién lateral de la cabeza,
con/sin rotacidn, no dolorosa, de duracion variable desde
minutos hasta horas o varios dias. Suelen iniciarse al
despertar. Puede asociar vémitos, irritabilidad o ataxia,
con nivel de conciencia normal. Comienzan habitualmen-
te en el primer afio de vida. Los episodios se repiten
hasta varias veces al mes, cambiando la lateralidad.

Clave: la repeticién de los episodios es muy sugestiva.
Ante el primer episodio, 0 casos atfpicos, descartar otras
causas de torticolis (patologfa organica de fosa posterior)
o de distonfas (Sandifer; firmacos).

Conductas de autoestimulacion o gratificacion

En lactantes desde los seis meses, sobre todo nifas.
Consisten en movimientos ritmicos y estereotipados que
implican a las extremidades inferiores con aduccion y
frotamiento de muslos o posturas en las que se aplica
una presion sobre la zona genital con algin objeto,
acompafiado de sudoracion, congestion facial, grufiidos,
con temblor o rigidez de tronco, mirada perdida y final-
mente relajacion muscular y tendencia al suefio.

Trastornos paroxisticos no epilépticos

Clave: Conciencia conservada. Ceden inmediatamente al
distraer a la nifa con otra actividad. También al evitar la
presion genital, en este caso con protestas. Suelen apa-
recer en el mismo contexto: sillita, etc.

Tics

Inicio habitual entre los 5-8 afios. Pueden ser motores
(movimientos estereotipados, no propositivos, que afec-
tan predominantemente a ojos, cara, cuello y hombros)
o fénicos (aspiraciones nasales, carraspeos...), cambian-
tes en su evolucidn, en forma y en intensidad. Pueden
persistir durante el suefio.

Clave: pueden controlarse transitoriamente, pueden
reproducirlos al solicitdrselo, no interfieren la actividad
voluntaria,

Estereotipias

Movimientos repetitivos, ritmicos, sin propdsito, como
aleteo de manos, balanceos, etc. Aparecen antes de los
tres afios. Son frecuentes en nifios con problemas neu-
roldgicos (discapacidad cognitiva, TEA) pero también en
nifios sanos.

Clave: ceden al distraer al nifio; a diferencia de los tics,
no son cambiantes en el tiempo y el nifio no suele ser
consciente de ellos (no le "preocupan’).

Discinesias paroxisticas

La més frecuente es la cinesigénica: episodios bruscos de
distonfa desencadenada por el inicio de un movimiento,
como al levantarse tras permanecer sentado mucho
tiempo. Duran segundos o minutos y pueden ser muy
frecuentes. Se inician entre los 6-12 afios.

Clave: su relacién con el movimiento es muy sugestiva.
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TPNE con alteraciones
oculomotoras y/o0 movimientos
cefalicos

Spasmus nutans

Inicio en el primer afio de vida con triada caracterfs-
tica: nistagmo (horizontal y pendular, intermitente,
asimétrico e incluso unilateral), movimientos de cabe-
ceo (verticales, horizontales u oblicuos) y torticolis
(compensadora del nistagno), de presentacion inter-
mitente.

Clave: diagndstico de exclusion, ya que patologfa cere-
bral u ocular puede causar sintomatologia similar.
Requiere exploraciones complementarias. Se ha asocia-
do a deficiencia de vitamina D y hierro.

Sindrome de la mufieca con cabeza oscilante
o bobble-head doll syndrome

Movimientos cefdlicos continuos o episédicos, en afirma-
cidn (menos veces en negacion), a 2-3 Hz. Inicio en la
primera década de la vida, puede suprimirse voluntaria-
mente de forma transitoria y desaparece durante el
suefio.

Clave: imprescindible estudio de neuroimagen, suele
ser secundario a hidrocefalia con dilatacion del Il
ventriculo.

Desviacion ténica paroxistica de la mirada
hacia arriba

Episodios de desviacion paroxistica de la mirada hacia
arniba, con flexion de la cabeza y movimientos sacadicos
de los ojos hacia abajo (nistagmo vertical), de segundos
a horas de duracién. Pueden acompariarse de ataxia.
Nivel de conciencia normal. Inicio precoz, habitualmente
en menores de dos afos.

Clave: algunos casos son sintométicos, se requiere estu-
dio de neuroimagen y EEG.

Desviacion ténica paroxistica de la mirada
hacia abajo

Desviacién paroxistica de la mirada hacia abajo, acompa-
flado de nistagmo vertical compensador; de duracién
variable (segundos, minutos o incluso constante mientras
estd en vigilia). No se altera la conciencia ni estdn irrita-
bles. Aparecen en las primeras semanas/meses de vida.

Clave: existen formas secundarias (hidrocefalia) y se
plantea diagndstico diferencial con epilepsia: se requiere
estudio.

Sindrome de opsoclono-mioclono

Asocia opsoclonus (movimientos oculares conjugados,
cadticos, multidireccionales y rdpidos), que suele ser el
sintoma inicial, mioclonias y ataxia. Mds frecuente entre 1-4
afios, aunque puede aparecer a cualquier edad. Puede ser
la manifestacidon de un sindrome paraneoplésico (neuro-
blastoma) o parainfeccioso (de mejor prondstico).

Clave: el opsoclonus se diferencia de los tics oculares en
que no son estereotipados, son mucho mds rdpidos y no
son reproducibles por el nifio. Es obligado el estudio de
despistaje de neuroblastoma y el tratamiento. El diagnds-
tico y tratamiento tardios empeora el prondstico.

TPNE que se presentan durante el suefio
Mioclono benigno neonatal del suefio

Sacudidas breves y rdpidas de las extremidades (mioclo-
nias), sobre todo distales, arrftmicas, focales o generaliza-
das, que aparecen exclusivamente durante el suefio.
Pueden ser muy frecuentes y prolongarse durante horas.
No ceden con la sujecion (a diferencia de los temblores).
Se inician en los primeros dias de vida y desaparecen casi
siempre antes de los 4-6 meses.

Clave: se diferencian de las mioclonias epilépticas en que
ceden inmediatamente al despertar al nifio, nunca aso-
cian desviacién ocular, apnea, cambios de coloracidn o



taquicardia. Se recomienda EEG para descartar origen
epiléptico.

Movimientos periédicos de las extremidades
durante el suefio

Movimientos repetitivos y estereotipados de los miem-
bros inferiores, extension del primer dedo y dorsiflexion
del tobillo, a menudo asociada a una flexion de rodilla y
cadera. Son unilaterales o bilaterales y se presentan en
intervalos de 20-40 s al inicio del suefio. Frecuente en
edad escolar y adolescencia. No precisan tratamiento,
salvo si causan ansiedad, insomnio, somnolencia diurna. En
el sihdrome de piernas inquietas, se tiene una necesidad
de mover las piernas en situaciones de reposo, asociada
muchas veces a una sensacion desagradable en ellas, sobre
todo al final del dia, y que se alivia con el movimiento.

Clave: se pueden asociar a ferropenia, y mejoran al
corregirla.

Trastornos del despertar no REM

Despertar confusional: comienzan antes de los cinco
afios de edad. Episodios repentinos y alarmantes, que

Trastornos paroxisticos no epilépticos

pueden desencadenarse de forma espontdnea o cuando
se le despierta bruscamente. El nifio parece confuso y
desorientado, a veces irritable, con verbalizaciones'.

Terrores nocturnos: comienzan entre los |8 meses y
los 5 afios, con un pico de mdxima presentacion a los
5-7 afios. Suceden de forma repentin, el nifio se sien-
ta en la cama, con gritos de terror e importante acti-
vacion autondmica: ojos abiertos, midriasis, taquicardia,
taquipnea, sudoracidn profusa, hipertonia muscular.
Puede asociar intentos de huida o de descontrol motor;
se levanta agitado y corre por la casa, pudiendo causar-
se lesiones.

Durante los episodios, aunque parecen estar despiertos,
no responde de manera apropiada y no se le puede
consolar. Los intentos de los padres para calmarles pue-
den hacer més intensos los sintomas. Aparecen en la
primera mitad del suefio (NREM). Aumentan en proce-
sos febriles v con el cansancio fisico. Duran pocos minu-
tos, terminan espontdneamente y el nifio se duerme de
nuevo. Amnesia del episodio.

Clave: ambos se diferencian de las pesadillas y ataques
de pénico nocturnos en que no estdn despiertos y por

Tabla 3. Diferencias entre epilepsia nocturna del lébulo frontal y parasomnias (terrores nocturnos,/ despertar confusional)

Parasomnias

Epilepsia frontal

Edad de inicio Menor de 10 afios

Variable, hasta adolescencia

NUmero de crisis por noche [-2

Més de 3

Duracién de los episodios Segundos a 30 minutos

Segundos a pocos minutos (menos de 3)

Manifestaciones clinicas

Variables, movimientos no estereotipados

Movimientos vigorosos o violentos,
muy estereotipados

Nivel de conciencia No recuerdan episodio

Alterado, pero pueden recordar

Factores desencadenantes

Fiebre, estrés, deprivacién de suefio No

Momento de aparicién

Primera mitad del suefio, generalmente
después de 90 minutos de suefio

En cualquier momento,
incluso a los 30-60 segundos de dormirse

Frecuencia mensual |-4

20-40

Evolucion
adolescencia

Tendencia a disminuir y desaparecer en la

Frecuencia de los episodios estable
con los afios
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Tabla 4. Diferencias entre crisis de panico y crisis epilépticas del lébulo temporal

Ataques de panico

Crisis epilépticas

Duracién Més de 10 minutos Segundos a pocos minutos
Aura Infrecuente, malestar toracoabdominal Si, molestias epigdstricas
Alucinaciones No (salvo en psicosis) Posibles

Automatismos No Frecuentes

Generalizacion secundaria No Posible

Psicopatologfa Frecuente Infrecuente

tanto no es posible calmarles y no recuerdan los episo-
dios. Pueden confundirse con las crisis focales complejas
de la epilepsia nocturna del Iébulo frontal, también de
inicio brusco, despierta al paciente y se acompafa de
posturas tdnicas y distdnicas asimétricas, comportamien-
tos violentos hipermotores y agitacion (Tabla 3).

Ritmias motoras del suefio

Aparecen en la transicion de la vigilia al suefio y en el
suefio superficial (NREM). Consisten en movimientos
repetitivos estereotipados como golpear la cabeza con-
tra la cuna (jactatio capitis), balanceo de cabeza antero-
posterior (headbanging), lateral (headrolling) o de todo el
cuerpo con el nifio “a cuatro patas” (bodyrocking). Duran
desde pocos minutos a méds de 30 minutos. Frecuentes
en lactantes, disminuyen en edad preescolar (hasta los
cinco afios), pudiendo persistir en nifios mds mayores
con retraso mental, problemas conductuales, autismo o
déficits sensoriales. En la mayorfa de los casos estos
movimientos son suaves, se repiten esporadicamente
no preocupan a los padres, pero algunas veces son de
gran frecuencia e intensidad y se hacen tan violentos, que
despiertan a los padres y el nifio puede lesionarse.

Clave: el registro en video permite un reconocimiento
sencillo.

Narcolepsia

Aparece a partir de la adolescencia (a veces en edad
escolar) como ataques subitos de suefio irresistible y de

breve duracién. Puede asociar cataplejia (perdida de
tono muscular stbita y transitoria, generalizada con cafda
0 localizada con cabeceos o cambio en la expresion fa-
cial), alucinaciones y pardlisis del suefio (en la transicion
vigilia-suefio).

Clave:[a cataplejia se desencadena por emociones intensas
como sorpresa o risa, no asocia pérdida de conciencia y
debe diferenciarse de las crisis aténicas o miocldnicas, y
de los sincopes cardiogénicos. Las alucinaciones y la para-
lisis del suefio también se producen en individuos sanos.

TPNE que se presentan con alteraciones
de conducta (crisis psicogenas)

Crisis de panico

Estado de ansiedad fdbica de aparicién brusca, asociado
a hiperventilacién, taquicardia, opresion tordcica, disnea,
sudoracidn, temblores. Puede haber disminucién de
conciencia y pérdida de control de esfinteres, motivo de
confusidn con crisis epilépticas focales del I8bulo tempo-
ral. Aparecen en nifios mayores o adolescentes.

Clave: la anamnesis permite reconocer los factores
desencadenantes, como ansiedad, situaciones estresantes,
etc. Se diferencia de las crisis focales con sintomatologfa
afectiva en el factor desencadenante, hiperventilacion,
recuerdo del episodio, una mayor duracién (minutos en
crisis de pdnico, segundos en epilepsia) y en que no
asocian automatismos (Tabla 4).



Crisis de hiperventilacion psicogena

Se presentan como respiraciones rapidas e irregulares,
con sensacidn de falta de aire, dolor precordial, palpita-
ciones, mareos y se sigue de parestesias en manos, ob-
nubilacién y tetania, que pueden confundir con crisis
epilépticas. Todo como consecuencia de la hiperventila-
cién con hipocapnia, alcalosis e hipocalcemia secundarias.
Mds frecuente en adolescentes de sexo femenino.

Clave: buscar la hiperventilacidn, a veces encubierta, y el
beneficio secundario.

Pseudocrisis o crisis psicégenas

Cuando imitan la epilepsia, los movimientos son rftmicos,
pero asincronos entre ambos hemicuerpos, con movimien-
tos pélvicos frecuentes, a veces muy teatrales, ojos cerrados
con fuerza, se aceleran y enlentecen de manera repetitiva.
Ocurren de dia y en presencia de testigos. No se autolesio-
nan. Muchas veces tienen un “modelo epiléptico” al que

Trastornos paroxisticos no epilépticos

imitar: Simuladas (crisis facticias) o inconscientemente (con-
versivas), pero siempre hay un beneficio secundario, y con
frecuencia son precipitadas por una situacion de estrés
emocional. Pueden darse en nifios epilépticos y ser muy
dificiles de diferenciar de las crisis epilépticas (Tabla 5)*,

Otros TPNE
Vértigo paroxistico benigno

Nifios de [-4 afios. Episodios de aparicidn brusca de
inestabilidad, durante los cuales el nifio llora, parece an-
gustiado, no puede mantenerse en pie y se agarra o se
deja caer al suelo. Puede asociar nistagmo, palidez, vémi-
tos. Los episodios son breves (minutos), de recurrencia
variable, y remiten en meses o pocos afios.

Clave: la duracién breve y la recurrencia son muy suges-
tivos. En casos de duracién mds prolongada (horas),
descartar otras patologfas, ORL o de fosa posterior.

Tabla 5. Diferencias entre crisis epilépticas generalizadas y crisis psicgenas

Cirisis epilépticas generalizadas

Crisis psicogenas

Edad de inicio

Cualquiera

Pre/adolescentes

Desencadenantes/ambito

Raros (en epilepsias reflejas, estimulos
luminosos)

Carga emocional: estrés, frustracion

Se inducen por sugestion No Si

Durante el suefio Frecuente Excepcional
Ganancia secundaria No Si

Presencia de testigos Indiferente Siempre

Duracion

Casi siempre menos de 5 minutos

Més prolongada

Inicio

Rapido

Gradual

Actividad motora

Ritmicos, se lentifican progresivamente

Intermitente, arrftmica, lateralizacion
cefdlica altemante

Movimientos pélvicos No Si, basculacién

Rotacién de los ojos Excepcional Frecuentes

Nivel de conciencia Disminuida Conservada o fluctuante

Respuesta a estimulos dolorosos No SI

Vocalizaciones Guturales Intermitentes, contenido emocional,
gritos

Cianosis Frecuente No

(continda]
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Tabla 5. Diferencias entre crisis epilépticas generalizadas y crisis psicgenas (continuacion)

Enuresis Frecuente Excepcional

Resistencia a apertura ocular No (ojos abiertos) Habitual

Resistencia a inmovilizacion No Habitual

Proteccion con las manos No Habitual (ante sonda nasogdstrica)
Mordedura Posible (lateral de la lengua, mejillas) Excepcional (punta de la lengua, labios)

Heridas durante la caida Posibles No (se protegen en la caida)
Finalizacidn Rdpida Gradual
Postcrisis Confusién o suefio Normalidad

Ensimismamientos o ensofiaciones

Episodios de aislamiento del entorno, con fantasfas o
pensamientos agradables, durante los cuales tienden a
ignorar los estimulos verbales. Inducidas por el aburri-
miento o desinterés en el aula.

Clave: se diferencian de las ausencias en que ceden al
tocarles, hacerles cosquillas u ofrecerles algo de su inte-
rés, suelen ser mds prolongados (minutos) y no se pro-
vocan con la hiperventilacion.

Migrafia

Algunas veces la migrafia se manifiesta con sintomatologfa
que semeja crisis epilépticas, como disminucién del nivel
de conciencia (migrafia confusional), pardlisis transitoria de
un hemicuerpo (migrafia hemipléjica), ilusiones visuales
(sindrome de Alicia en el pafs de las maravillas), etc.

Clave: sospechar cuando hay antecedentes familiares de
migrafia con semiologfa similar o cuando ha tenido epi-
sodios previos de migrafia tipica®.

B Migraia retiniana: pérdida de vision monocular total
o parcial (escotomas) de menos de una hora de
duracién, seguido de cefalea migrafiosa. En el primer
episodio, descartar otras causas de pérdida de vision
aguda: desprendimiento de retina, trombosis de ar-
teria central de la retina...

B Migrafia basilar: cursa con algunos sintomas neuro-
l6gicos como vértigo, disartria, diplopfa, actfenos,

pérdida de audicion o ataxia, seguido de cefalea. Con
frecuencia asocia disminucion del nivel de conciencia,
en grado variable, y un 20% no tiene cefalea poste-
rior, lo que complica el diagndstico. No aparecen
alteraciones del tono ni de la postura, movimientos
andmalos, mordedura de lengua ni relajacién de
esfinteres.

Migrafia hemipléjica: suele comenzar con altera-
ciones visuales, sensitivas o afasia y se sigue de
hemiparesia, antes o durante la cefalea. En el
primer episodio, descartar otras causas de hemi-
paresia aguda.

Migrafa confusional: aparicion rdpida de disfuncion
cerebral con disfasia, agitacién, desorientacion v fatta
de respuesta adecuada a estimulos, de horas de
duracién, que cede al dormir con amnesia o un re-
cuerdo vago del episodio. Puede ser la primera
manifestacion de la migrafia y no siempre se sigue
de cefalea, planteandose diagndstico diferencial con
encefalitis, intoxicaciones o estatus de crisis epilépti-
cas focales complejas (Panaiotopoulos).

Migrafia con aura prolongada: en algunos casos el
aura puede ser de larga duracidn (horas o incluso
dias), y también puede manifestarse sin cefalea
posterior:

Sindrome de “Alicia en el Pais de las Maravillas':
migrafia con aura visual compleja en forma de
ilusiones y distorsiones espaciales. Se puede con-
fundir con epilepsias del Idbulo occipital. Las crisis
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Tabla 6. Diferencias entre aura visual migrafiosa y de la epilepsia occipital

Migrafia Epilepsia occipital
Color En blanco y negro Frecuentemente colores
Forma Destellos, luces lineales o en zigzag, escotomas Circulos, esferas
Localizacion Inicio en campo central con progresion a la periferia Hemicampo contralateral
Duracidn 5-30 minutos. Inicio y remision gradual Segundos
focales occipitales (epilepsia tipo Gastaut), se ma- 4. Tinuper P Provini F, Bisulli F, Vignatelli L, Plazzi G,

nifiestan con sintomas visuales y pueden seguirse
de cefalea indistinguible de la migrafiosa. En esta
epilepsia los sintomas visuales duran menos (se-

gundos) y tienen caracteristicas diferenciadoras
(Tabla 6)'2.
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