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Los episodios convulsivos constituyen un motivo frecuente de
consulta en urgencias pedidtricas y no es raro que sean atendidos
en centros de Atencion Primaria.

Es importante conocer cdmo manejar las crisis convulsivas en el
dmbito extrahospitalario, por el riesgo de morbimortalidad cuan-
do se prolongan y porque pueden ser la manifestacion inicial de
procesos agudos graves que requieren una actuacion inmediata.

Siel nifio se presenta con una convulsién activa, es prioritario el
tratamiento urgente para estabilizarlo y evitar la evolucidn a un
estatus. Las benzodiacepinas son muy eficaces por diferentes vias
no intravenosas (ej., midazolam bucal o intramuscular), por lo que
No €s necesario tener un acceso intravenoso para iniciar el trata-
miento de las convulsiones.

La mayorfa de crisis ceden en pocos minutos, y vemos al pacien-
te ya sin actividad convulsiva. Si es asf, la valoracion inicial ird diri-
gida a excluir un proceso agudo potencialmente grave como
causa de la crisis (crisis agudas sintomaticas) y a determinar si ha
presentado realmente una crisis convulsiva epiléptica o un tras-
torno paroxistico no epiléptico (TPNE).

( ) Con frecuencia, los nifios que se presentan por sintomas convulsivos

que pueden parecer crisis epilépticas, en realidad han tenido un
ﬁwunwmﬁ
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episodio no epiléptico. En la mayoria de los casos, la evalua-
cion clinica es suficiente para establecer un diagndstico co-
rrecto, basado en la descripcidn detallada del episodio y los
posibles factores precipitantes. Conocer las manifestaciones
dlinicas de los diferentes TPNE, para saber reconocerlos, es
fundamental para evitar errores diagndsticos. En los casos
recurrentes, la grabacién en video puede ser de gran ayuda.

TERMINOLOGIA

Crisis o trastorno paroxistico: cualquier episodio de
aparicién generalmente brusca e inesperada y de breve
duracidn.

Crisis epiléptica: episodio paroxistico debido a una acti-
vidad neuronal excesiva o hipersincrona, que se manifies-
1a con sintomas motores, sensitivos, sensoriales, autond-
micos y/o psiquicos.

B Crisis espontaneas o no provocadas: No asociadas a
proceso agudo, relacionadas con la epilepsia.

B Crisis agudas sintomaticas o provocadas: aparecen
en el curso de un proceso agudo, son una forma de
manifestacion de una enfermedad diferente a la epi-
lepsia.

Crisis cerebral no epiléptica o TPNE: expresion de una
disfuncidn cerebral transitoria por mecanismo diferentes
al de las crisis epilépticas: andxicos (espasmo del sollozo,
sincopes), hipnicos (terror nocturno), psiquicos (crisis
ansiedad, pseudocrisis). .

Crisis convulsiva: cualquier tipo de crisis generalizada o
focal con sintomatologfa motora cldnica, ténica o mio-
clénica. No son necesariamente epilépticas.

Epilepsia: enfermedad crénica que se caracteriza por la
recurrencia de crisis epilépticas no provocadas.

Estatus epiléptico: crisis prolongada o crisis repetidas
frecuentemente sin recuperacién de conciencia entre
ellas, durante mas de 30 minutos. Si la crisis es motora,
se denomina también estatus convulsivo.

TRATAMIENTO INICIAL DE LA CRISIS
CONVULSIVA'

Las convulsiones son la urgencia neuroldgica mds fre-
cuente en pediatria y no es raro que sean atendidos
inicialmente en centros de Atencidn Primaria. Es impor-
tante conocer cémo manejar las crisis convulsivas en el
dmbito extrahospitalario, por el riesgo de morbimortali-
dad cuando se prolongan —estatus epiléptico (EE)-y
porque pueden ser la manifestacion inicial de procesos
agudos graves que requieren una actuacion inmediata
(crisis agudas sintométicas).

La mayorfa de crisis ceden solas en 2-3 minutos, y el
paciente llega a la urgencia sin actividad convulsiva. Si la
crisis no ha cedido espontdneamente en pocos minutos,
se considera un EE incipiente y se debe comenzar el
tratamiento de forma inmediata (en la practica, en todo
paciente que llegue a urgencias con convulsion activa). Si
la convulsidn se prolonga, cada vez se hace mds resisten-
te a los farmacos anticonvulsivos, aumentando el riesgo
de morbilidad (depresion respiratoria, dafio neuroldgico
permanente). La mortalidad se estima en un 2-3% por
el EE en s, aunque puede ser mayor en relacién con la
causa que o produce. La administracién extrahospitalaria
de anticonvulsivantes puede controlar las crisis evitando
la evolucién a un estatus establecido.

. Asegurar oxigenacion, ventilacion y funcion cardio-
vascular: mantener via aérea libre y administrar O,
al 100% por gafas nasales o mascarilla.Valorar nece-
sidad de aspirar secreciones y colocacion de canula
orofaringea si estd inconsciente. Monitorizar satura-
cién de oxigeno, electrocardiograma (ECG) v ten-
sién arterial. Medir la temperatura.

2. Tratamiento anticonvulsivo™: las benzodiacepinas
son los férmacos de eleccién en el tratamiento ini-
cial,y no difiere si el nifio toma fadrmacos antiepilép-
ticos. No es necesario el acceso intravenoso para
iniciar el tratamiento de las crisis. El midazolam por
via bucal (0,2-0,3 mg/kg, méximo 10 mg), intramus-
cular (0,2 mg/kg, méximo 10 mg) o incluso intranasal
(0.2 mg/kg) es tan eficaz como el diazepam intrave-
noso y superior al diazepam rectal (0.5 mglkg,
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maximo 10 mg). Dosis inferiores no tienen efecto
anticonvulsivo. Puede repetirse una segunda dosis a
los 5 minutos, si no ha cedido la crisis. Este trata-
miento no aumenta significativamente el riesgo de
depresién respiratoria. S aumenta con més de 2
dosis de benzodiacepinas, y ademds es menos pro-
bable que ceda la convulsién, por lo que se reco-
mienda continuar con fadrmacos de segunda linea
(fenitoina o acido valproico intravenoso).

3. Otras medidas: determinar la glucemia, canalizar via
intravenosa por si se precisa administracion de otros
farmacos o correccidn de hipoglucemia. Medir tem-
peratura axilar (rectal en el lactante).

Mientras se estabiliza al paciente y se trata la convulsidn,
otra persona realizard una anamnesis rapida para tratar
de determinar la causa de la crisis.

VALORACION DEL PACIENTE QUE LLEGA
POSTCRITICO

Diagnéstico diferencial entre TPNE
y crisis convulsiva epiléptica*®

Una vez asegurada la estabilidad del paciente, el enfoque
inicial se dirige a determinar si ha presentado realmente
una crisis convulsiva epiléptica o un TPNE.

Con frecuencia, los nifios que se presentan por sintomas
convulsivos que pueden parecer crisis epilépticas, en
realidad han tenido un episodio no epiléptico. EI diagnds-
tico es fundamentalmente clinico, basado en una anam-
nesis detallada. La confirmacion diagndstica que nos
asegura un origen cerebral es el registro del electroen-
cefalograma (EEG) en el momento de la crisis, algo que,
salvo en epilepsias con crisis muy frecuentes, rara vez es
posible. Tener un conocimiento basico de las manifesta-
ciones habituales, tanto de las crisis epilépticas como de
los TPNE, facilitard su reconocimiento.

La anamnesis debe obtenerse, a ser posible, de los tes-
tigos presenciales asf como de los propios nifios, si son

capaces de describirlas, y a la menor brevedad para
evitar olvidos en la secuencia del episodio. Ademés, es
Util que los testigos imiten los movimientos presenciados.
Debe ser exhaustiva y se debe incluir el contexto en el
que se inicid el episodio, la conducta inmediatamente
anterior, descripcidn detallada del episodio en sf vy la
sintomatologfa posterior:

B Contexto: [as circunstancias en que aparecen, momen-
to del da y la actividad que estaba realizando en ese
momento. Si son noctumas, la hora de la noche en que
ocurren o si se relacionan con el despertar, Preguntar
por enfermedades sistémicas intercurrentes y si el nifio
toma medicacién o ha podido ingerir alguna sustancia
téxica (crisis agudas sintomaticas).

B Conducta inmediata anterior: sensaciones o sintomas
previos a la crisis (prédromos), como sintomas sen-
soriales 0 autondmicos (visién borrosa, nauseas, dolor
abdominal), mds habituales en los TPNE, o sintomas
focales, que pueden orientar a una crisis epiléptica
(disestesias en hemicara o en una extremidad, ilusio-
nes, sensacion de déja wu). Los factores precipitantes
tienen una especial relevancia diagndstica, y pueden
orientar a un TPNE (dolor, frustracion, traumatismo,
cambio postural, calor sofocante) o, mds raramente, a
una crisis epiléptica refleja (estimulos luminosos, esti-
mulos auditivos o tdctiles inesperados).

W Caracteristicas del episodio: signos motores (focales
o generalizados, sincronia o asincronia entre ambos
hemicuerpos, rtmicos o arrftmicos), sensoriales, vege-
tativos y sensitivos, estado de conciencia (si actividad
motora generalizada con conciencia conservada se
sospechara un TPNE), tono de los pdrpados (fuerte-
mente cerrados en las crisis psicégenas), presencia de
cianosis, palidez o cortejo vegetativo, signos de foca-
lidad neuroldgica (por ejemplo, la desviacion lateral
mantenida de los ojos sugiere una crisis epiléptica),
final brusco (mds habitual en los TPNE) o progresivo,
duracién aproximada.

B Sintomatologia posterior: recuperacién inmediata
completa o bien progresiva, con somnolencia, des-
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orientacion, dificultad inicial para comunicarse verbal-
mente (mds habitual en las crisis epilépticas, salvo si
son de muy corta duracién). Presencia de signos
neuroldgicos focales, como una paresia transitoria
(pardlisis de Todd), que sugiere crisis epiléptica focal.

Hay que tener en cuenta que la pérdida de conocimiento
o desconexion del medio, los movimientos involuntarios
0 laincontinencia de esfinteres pueden estar presentes en
los TPNE. Entre los antecedentes personales, no deben
sobrevalorarse los antecedentes patoldgicos perinatales ni
de convulsiones febriles, y los antecedentes familiares de
epilepsia deben ser considerados con cautela.

En la mayorfa de los casos el diagndstico de TPNE es
clinico y no serd necesario realizar exdmenes comple-
mentarios. En los casos dudosos, cuando son recurrentes,
a grabacidn de los episodios con un teléfono o cdmara
de video puede facilitar el diagndstico.

Diagnéstico diferencial entre crisis
epiléptica no sintomatica y sintomatica

Tras descartar que el episodio presentado por el nifio
no ha sido un TPNE, trataremos de identificar la causa:
diagndstico diferencial entre crisis epiléptica no provoca-
da y crisis secundaria a un proceso agudo (crisis agudas
provocadas o sintomaticas), que puede ser benigno,
como las crisis febriles, o potencialmente grave.

Si el paciente va estd diagnosticado de epilepsia, com-
probaremos si la crisis ha sido diferente o hay un au-
mento en la frecuencia de las crisis que presentaba
previamente y buscaremos posibles factores descom-
pensadores, como cambios recientes en el tratamiento
farmacoldgico antiepiléptico (FAE), mal cumplimiento
terapéutico (por olvido o supresién voluntaria), ingesta
de alcohol, privacidn de suefio, medicamentos que in-
terfieren con el FAE, etc.

Ante la aparicién de una crisis en pacientes que estaban
bien controlados o de varias en pacientes sin un control
completo, pero sin un aumento significativo de la fre-
cuencia, asegurarse que el nifio se recupera con nor-

malidad, administrar la dosis del FAE si ha habido un
olvido y remitir a consultas de Neuropediatria de forma
preferente.

Si ocurren varias crisis en paciente bien controlados
previamente o un aumento claro en el nimero de crisis
en pacientes epilépticos, remitir a urgencias hospitalarias
para ingreso U observacion mds prolongada. Se deben
identificar y tratar los posibles factores desencadenantes,
como enfermedades intercurrentes y determinar los
niveles de farmacos antiepilépticos.

Las crisis sintomdticas agudas tienen una clara relacion
temporal con un determinado trastorno sistémico o
cerebral agudo. Generalmente se acompafian de otros
signos v sintomas propios de la enfermedad causante,
por lo que es muy importante realizar una anamnesis y
exploracion fisica completas, y no centrarse Unicamente
en el aspecto neuroldgico.

Sospecharemos que la crisis es secundaria si:

B Contexto febril, con o sin signos meningeos y otros
sintomas neuroldgicos de infeccion del sistema ner-
vioso central (SNC).

M Antecedente traumatico o hallazgo de lesiones
traumdticas: indicado hacer TAC urgente.

B Se acompafian de vomitos, diarrea, deshidratacion o
disminucion del nivel de conciencia: crisis secundarias
a alteracion metabdlica, electrolitica o intoxicacion.

La etiologfa y gravedad son muy variables: la mayorfa be-
nignas como las crisis febriles y las parainfecciosas (ver
apartado de crisis agudas sintométicas o provocadas be-
nignas), o potencialmente graves como las secundarias a
traumatismo craneoencefdlico (hematoma epidural, con-
tusidn cerebral), metabdlicas (hipoglucemia, hipocalcemia,
hiponatremia), infeccion del SNC (meningitis, encefalitis),
hipoxia-isquemia aguda (casi-ahogamientos, apneas), in-
toxicaciones (farmacos y drogas de abuso), accidentes
cerebrovasculares agudos (ictus, hemorragias, trombosis
senovenosas. .. ), etc.
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Buscar especialmente signos de los cuadros mds graves,
como sepsis (perfusion, petequias, hipotension), hiper-
tensién intracraneal (hipertension arterial, bradicardia,
alteracién de conciencia), traumatismos graves (hemato-
mas, lesiones traumdticas, hemorragias retinianas en el
lactante), etc.

Medir glucemia en todos los casos.Y hacer ECG, porque
algunas arritmias pueden manifestarse semejando una
crisis convulsiva (especificamente, descartar QT largo).

En la mayorfa de los pacientes, que se han recuperado
completamente y con exploracidn normal, no se precisan
otras exploraciones complementarias urgentes.

Se trasladara al hospital en los siguientes casos: crisis
en menores de | afio, crisis focales en menores de 3
afios, crisis prolongadas que precisan tratamiento an-
ticonvulsivo, nifios con enfermedad crénica como
diabetes, enfermedad metabdlica u oncoldgica, tras-
torno de la coagulacién o protrombdtico diagnostica-
do y ante cualquier sospecha clinica de crisis sintoma-
tica no benigna.

Se remitird a consultas de Neuropediatrfa a todo pacien-
te con una primera crisis afebril no sintomética.

CRISIS AGUDAS SINTOMATICAS O PROVOCADAS
BENIGNAS

B Crisis febriles: convulsion asociada a fiebre (tempe-
ratura mayor de 38 °C), en ausencia de infeccidn del
SNC, en nifios de 6 meses a 5 afios sin antecedente
de convulsiones afebriles previas. La valoracién inicial
se dirigird a excluir una infeccion grave, especialmente
meningitis o encefalitis.

+ Recomendaciones para puncién lumbar en con-
vulsiones febriles’: signos o sintomas sugestivos de
meningitis o infeccién intracraneal, lactantes de
6-12 meses con estado vacunal para Hib y neumo-
coco incompleto o desconocido, nifios que reciben
tratamiento antibidtico (meningitis “decapitada”).
Estas recomendaciones no son aplicables a las crisis

febriles complejas (crisis focales, de mds de 15
minutos o recurrentes en el mismo proceso febril),
en las que hay que considerar la puncién lumbar,
asf como en los casos con estado postictal prolon-
gado sin recuperacién adecuada del nivel de con-
ciencia, menores de 18 meses con irritabilidad o
letargia, alteracion del estado general o cefalea
intensa’.

o Analitica: en general, no es necesaria, sdlo para
estudio de la etiologfa de la fiebre o si se sospecha
una afteracion metabdlica. Se determinard la gluce-
mia si la postcrisis es prolongada.

« Neuroimagen: no estd indicada en una crisis febril
simple.

B Crisis parainfecciosas’: convulsiones afebriles aso-
ciadas a procesos infecciosos leves (sobre todo
gastroenteritis), en ausencia de alteraciones
hidroelectroliticas o deshidratacién. Se han descrito
en nifios de un mes a seis afos, con un pico de
incidencia entre uno y dos afios. Aparecen entre el
segundo y tercer dia de evolucién del proceso
infeccioso (aunque pueden ocurrir desde el dia
previo hasta siete dfas después). Las crisis son
ténico-cldnicas generalizadas, a veces focales, de
duracién breve y con mucha frecuencia recurren y
se agrupan en las horas siguientes, por lo que es
aconsejable remitir a urgencias. No suelen repetir
después de 48 horas. No requieren exploraciones
complementarias (bioquimica sanguinea y liquido
cefalorraquideo son normales), salvo en casos de
duda. Aunque recurran, no precisan tratamiento
anticonvulsivo, que Unicamente serd necesario si as
crisis son prolongadas.

TRASTORNOS PAROXISTICOS NO EPILEPTICOS™

Los TPNE constituyen un grupo muy heterogéneo de
alteraciones que pueden semejar crisis epilépticas. Se
pueden manifestar en forma de afteracion de la concien-
cla, movimientos anémalos, alteracidn del tono, alteracio-
nes de la movilidad ocular; sintomas sensoriales, autond-
micos o psiquicos/conductuales, y pueden ser percibidos
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0 no por el paciente. Son habitualmente recurrentes,
muchos de ellos estereotipados y tienden a ocurrir
siempre en un mismo contexto.

La importancia de los TPNE reside en que, siendo frecuen-
tes en [a infancia y habitualmente benignos, producen gran
angustia familiar y muchas veces se confunden con crisis
epilépticas. Estos errores diagndsticos pueden producirse
hasta en el 25% de los casos, produciendo ansiedad para
a familia y el nifio, exploraciones complementarias inne-
cesarias 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 3,5-5% 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 epilépticos. Sin embar-
g0, es menos frecuente que una epilepsia se diagnostique
erréneamente de un TPNE.

La diferenciacién 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. .. ).

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, invaginacion intestinal).

Describimos algunos de los TPNE que pueden asociar
sintomas motores y plantean diagndstico diferencial con
crisis convulsivas.

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

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

B Espasmo del sollozo ciandtico: frecuentes en lactantes
y preescolares, entre |-4 afios. Es un episodio de apnea
que se desencadena por frustracién o por enojo, el
nifio interrumpe el llanto con una apnea en espiracion,
con cianosis Y, si se prolonga, se produce la pérdida de
la conciencia y a veces rigidez, posturas de descerebra-
cién y movimientos clénicos convulsivos (crisis andxi-
ca). Recuperacion posterior habitualmente rapida, a
veces hipoactividad o somnolencia algo més prolonga-
da tras la crisis andxica. Pueden asociarse a anemia
ferropénica, y mejora la frecuencia de los episodios al
corregir esta. Clave: identificar el factor desencadenan-
te con una anamnesis detallada. Si los padres no pre-
sencian el inicio del episodio, o el llanto es muy breve
y pasa desapercibido, puede confundirse con crisis
epilépticas. En menores de 6 meses, es poco frecuente
el espasmo del sollozo (aunque pueden presentarse
incluso desde recién nacidos), v algunas crisis epilépticas
pueden manifestarse de forma similar.

W Espasmo del sollozo pdlido: més frecuentes entre |-2
afios de edad. Sincope que aparece como consecuencia
de un fendmeno cardioinhibitorio provocado por dolor
brusco o inesperado (traumatismo craneal leve) o sor-
presa desagradable (susto). Se inicia con un gemido o
llanto débil (puede estar ausente), palidez intensa y, si se
prolonga, rigidez, pérdida de conciencia y movimientos
convulsivos, Puede seguirse de confusion/somnolencia
durante pocos minutos. Clave: el evento desencadenan-
te caracteriza estos episodios y orienta el diagndstico.
Hacer ECG y descartar el onigen cardiaco, especificamen-
te un sindrome de QT largo (algunos sincopes cardiogé-
nicos se desencadenan por estimulos emocionales y la
presentacion clinica es similar).

H Sincopes neurogénicos o vasovagales: ocurren en bipe-
destacidn, raramente en sedestacion (extraccion de
sangre) tras un factor desencadenante (dolor, vision
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desagradable, paso a bipedestacidn) o situacion facilita-
dora (bipedestacion prolongada, calor ambiental, ayuno,
agotamiento fisico), el paciente presenta sintomas pro-
drémicos durante segundos a [-2 minutos (vision
borrosa o en tinel, actfenos o “voces alejadas”, nduseas,
sensacion de frio o calor, sudoracién), pierde la concien-
cia de forma gradual y cae, recuperandose después con
rapidez con recuerdo de toda la sintomatologfa inicial.
Durante la pérdida de conciencia se encuentra pdlido
con la piel fria y himeda. Pueden ocurrir fendmenos
motores breves como sacudidas mioclénicas, trismus
mandibular, movimientos oculares de supraversion o
clonfas breves, de segundos de duracién (sincope con-
vulsivo). Si la duracidn de la hipoxia es mayor de 20
segundos, muchas veces por incorporar al paciente antes
de haberse recuperado, puede seguirse de hipertonia o
sacudidas clénicas mas prolongadas, pérdida de control
de esfinteres, mordedura de la lengua y recuperacion
més lenta (crisis andxica) (Tabla I).

Sincope vasovagal

W En el sincope situacional los sintomas prodrémicos

pueden estar ausentes, pero tiene unos desencadenantes
muy caracteristicos (peinado, miccién...), que orientan
el diagndstico.

W Sospecha crisis epiléptica si aparecen en declbito, pré-

dromos diferentes (alteracion del gusto u offato, ilusiones
visuales, sensacion de déja w), los movimientos andmalos
se inician antes de la caida o son prolongados (més de
[-2 minutos), posturas andmalas mantenidas, como giro
de la cabeza o desviacion lateral de la mirada, estado
confusional prolongado o focalidad neuroldgica posterior
(afasia, paresia...). Clave: las circunstancias en que ocu-
rren (bipedestacion, factores predisponentes y desenca-
denantes), los sintomas premonitorios caracteristicos y la
recuperacion rdpida tras caer permiten identificaro.
Diferenciar de sincopes de origen cardiaco: son signos de
alarma si aparecen durante ejercicio o esfuerzo, en situa-
cién de estrés emocional intenso, menores de 6 afios.

Tabla 1. Diferencias entre sincope y crisis epiléptica con pérdida de conciencia

Crisis Sincope cardiogénico

Desencadenante

Habitual: paso a
bipedestacion, calor

Infrecuente:
epilepsias reflejas,

Ejercicio fisico,
por emocion intensa o
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estimulacion luminosa

sobresalto (QT largo)

Postura en que aparece Bipedestacion Cualquiera Cualquiera
Prédromos Mareo, sudoracion, Aura variable, Infrecuente
vision borrosa, acdfenos segln epilepsia (palpitaciones,
dolor tordcico)
Pérdida de conciencia Gradual Brusca +/- brusca
Color Pélido Ciandtico Pélido
Frecuencia cardiaca Bradicardia Taquicardia Seglin etiologa’
Tension arterial Baja Alta Seglin eticlogla’
Tono y actividad muscular Hipotonia Hipertona, clonias Hipotonfa
(hipertonfa posterior (hipertonia posterior
en sincope convulsivo) en sincope convulsivo)
Relajacion de esfinteres Posible Frecuente Posible
Posterisis Ausente Habitual Ausente
(breve somnolencia (breve somnolencia
tras sincope convulsivo) tras sincope convulsivo)
Recuperacion Répida Lenta Répida

*Seglin sea por arritmia, bradicardia.
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B Sincope febril: pérdida de conciencia y del tono mus-
cular en contexto de fiebre elevada. Asocian sintomas
vegetativos como nduseas, palidez, sudoracién v a
veces temblores. Ocurren en menores de 3 afios.
Clave: puede confundirse con crisis febriles, pero a
diferencia de éstas, no asocian hipertonfa, sacudidas
clénicas ni cianosis.

res a un escalofrio, y pueden acompafarse de
mueca facial. Se presenta en accesos breves y fre-
cuentes a lo largo del dfa, en situaciones emociona-
les como alegrfa (ante la comida o un juguete),
frustracidn o rabia, o sin claros desencadenantes.
Clave: son muy frecuentes, faciles de grabar en
video, lo que permite el diagndstico. Nunca asocian
pérdida de tono, cambios de coloracién, desco-
nexion ni somnolencia posterior.

TPNE con movimientos o posturas

anormales I . -
H Distonia transitoria del lactante: posturas disténicas,

. L - generalmente limitadas a una extremidad, mds frecuen-
B Temblor o tremulacidn del recién nacido: movimien-

tos rftmicos de las extremidades, generalizados, simé-
tricos, de la misma amplitud. Mas frecuentes en los
primeros dias de vida. Se pueden provocar con esti-
mulos sensoriales (tactiles, ruidos fuertes). Son fre-
Cuentes en recién nacidos sanos, pero también se
asocian a hipoglucemia, hipocalcemia, sindrome de
abstinencia y encefalopatfa hipdxico-isquémica. Clave:
se inhiben con la flexion suave de la extremidad o con
la contencidn y con frecuencia en prono o con el
automatismo de succién. A diferencia de las crisis
epilépticas, no asocian cambios de coloracién, desvia-
cién ocular o de la cabeza, y éstas no suelen desenca-
denarse ante estimulos sensoriales.

W Hiperekplexia: reacciones de sobresalto exageradas y
sostenidas en respuesta a estimulos inesperados (audi-
tivos, tdctiles). Puede seguirse de rigidez generalizada
de tronco y extremidades (crisis tonicas) e imposibili-
dad para movimientos voluntarios. Las formas mds
graves se inician en el periodo neonatal. Puede asociar
apnea, cianosis y muerte stbita. En edades mayores,
puede manifestarse como caidas bruscas en respuesta
a estimulos sensoriales, emocionales o sustos. Clave:
la percusién en la glabela o punta de la nariz provoca
un espasmo flexor exagerado de cuello y extremida-
des. Las crisis tdnicas ceden con la flexion forzada de
cuello y caderas.

B Estremecimientos o shuddering attacks: inicio en
lactantes y nifios pequefios (alrededor del afio),
episodios de detencion de actividad breve, seguidos
de temblores de cabeza, hombros o tronco, simila-

temente la superior (hiperpronacion, flexidn de mufie-
ca), que la inferior (equino y anteversion del pie). Se
inician alrededor de los 4 meses y desaparecen antes
del afio. Clave: desapanicién de la postura anormal con
la actividad voluntaria. Diagndstico diferencial con
pardlisis braquial obstétrica, pardlisis cerebral hemiplé-
jica, disfonias secundanias a enfermedades degenerati-
vas: en todas ellas, la distonfa aparece o se agrava con
el movimiento voluntario.

B Mioclonias benignas del lactante. Pueden manifestarse

como mioclonfas o espasmos ténicos breves: episodios
de contracciones bruscas de la musculatura del cuello
y extremidades superiores, con flexién de la cabeza y
extensién/abduccion de los brazos, de breve duracién
y frecuencia vaniable, pudiendo presentarse en salvas.
Inicio a los 3-9 meses y remiten espontdneamente
antes de los 2-3 afios. Clave: semejantes a los espas-
mos epilépticos, se debe realizar EEG precozmente
para descartar un sindrome de West.

M Sindrome de Sandifer: posturas distonicas de hiperex-

tension o flexion lateral de cabeza, irritabilidad y, a
veces, opistétonos, de minutos de duracidn y general-
mente relacionados con la ingesta de alimentos
(durante la ingesta o en los 30 minutos siguientes). Més
frecuente en el lactante. En el periodo neonatal puede
manifestarse como episodios de apnea con cianosis y
ngidez. Se asocia a reflujo gastroesofagico. Clave: la
relacion con la ingesta v la presencia de otra sintoma-
tologla de reflujo gastroesofdgico orientan a esta
patologfa. El diagnostico diferencial con epilepsia puede
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ser mas dificil cuando aparece en nifios con enferme-
dad neurolégica de base (encefalopatias, pardlisis
cerebral infantil).

B Torticolis paroxistico benigno: episodios recurrentes
de inclinacién lateral de la cabeza, con/sin rotacién, no
dolorosa, de duracidn variable desde minutos hasta
horas o varios dias. Suelen iniciarse al despertar. Puede
asociar vomitos, irritabilidad o ataxia, con nivel de
conciencia normal. Comienzan habitualmente en el
primer afio de vida. Los episodios se repiten hasta
varias veces al mes, cambiando la lateralidad. Remiten
antes de los 3 afios en la mayorfa de los casos. Clave:
la repeticidn de los episodios es muy sugestiva. Ante
el primer episodio, o casos atipicos, descartar otras
causas de torticolis (patologfa orgdnica de fosa poste-
rior) o de distonias (Sandifer, farmacos).

con problemas neuroldgicos (discapacidad cognitiva,
trastorno de espectro autista) pero también en nifios
sanos, con frecuencia como conducta autoestimulante
ante situaciones emocionales o por estrés. Clave:
ceden al distraer al nifio, a diferencia de los tics no son
cambiantes en el tiempo Y el nifio no suele ser cons-
ciente de ellos (no le “preocupan”).

W Discinesias paroxisticas. La mds frecuente es la cine-

sigénica: episodios bruscos de distonfa desencadenada
por el inicio de un movimiento, como al levantarse tras
permanecer sentado mucho tiempo. Duran segundos
0 minutos y pueden ser muy frecuentes. Se inician
entre los 6-12 afios. Clave: su relacién con el movi-
miento es muy sugestiva.
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TPNE con alteraciones oculomotoras

. ., L o movimientos cefalicos
B Conductas de autoestimulacion o gratificacion: en

lactantes desde los seis meses, sobre todo nifias. Con- L . ~ ‘
B Spasmus nutans: inicio en el primer afio de vida con

sisten en movimientos ritmicos y estereotipados que
implican a las extremidades inferiores con aduccidn y
frotamiento de muslos o posturas en las que se aplica
una presién sobre la zona genital con algin objeto,
acompafiado de sudoracion, congestion facial, grufii-
dos, con temblor o rigidez de tronco, mirada perdida
y finalmente relajacion muscular y tendencia al suefio.
Clave: la conciencia estd conservada. Ceden inmedia-
tamente al distraer al paciente con otra actividad.
También al evitar la presion genital. Suelen aparecer
en el mismo contexto: sillita. ..

M Tics: inicio habitual entre los 5-8 afios. Pueden ser

motores (movimientos estereotipados, no propositivo
que afectan predominantemente a ojos, cara, cuello y
hombros) o fénicos (aspiraciones nasales, carraspeos),
cambiantes 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.

W Estereotipias: movimientos repetitivos, ritmicos, sin
propdsito, como aleteo de manos, balanceos... Apa-
recen antes de los tres afios. Son frecuentes en nifios

triada caracteristica: nistagmo (horizontal y pendular,
intermitente, asimétrico e incluso unilateral), movi-
mientos de cabeceo (verticales, horizontales u obli-
cuos) v torticolis (compensadora del nistagmo), de
presentacion intermitente. Clave: diagnostico de exclu-
sién, ya que patologfa cerebral u ocular puede causar
sintomatologfa similar. Requiere exploraciones com-
plementarias.

M Sindrome de la mufieca con cabeza oscilante o

bobble-head doll syndrome: movimientos cefdlicos con-
tinuos o episddicos, en afirmacion (menos veces en
negacion), a 2-3 Hz. Inicio en la primera década de la
vida, puede suprimirse voluntariamente de forma tran-
sitoria y desaparece durante el suefio. Clave: es impres-
cindible estudio de neuroimagen; suele ser secundario
a hidrocefalia con dilatacién del lll ventriculo.

B Desviacion tonica paroxistica de la mirada hacia

arriba: episodios de desviacién paroxistica de la mira-
da hacia arriba, con flexion de la cabeza y movimientos
sacadicos de los ojos hacia abajo (nistagmo vertical),
de segundos a horas de duracién. Pueden acompafiar-
se de ataxia. Nivel de conciencia normal. Inicio precoz,
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habitualmente en menores de 2 afios. Clave: algunos
€asos son sintométicos, se requiere estudio de neuroi-
magen y EEG.

B Desviacion tonica paroxistica de la mirada hacia

abajo: desviacién paroxistica de la mirada hacia abajo,
acompafiado de nistagmo vertical compensador, de
duracién variable (segundos, minutos o incluso cons-
tante mientras estd en vigiia). No se altera la concien-
cla ni estdn irritables. Aparecen en las primeras sema-
nasimeses de vida. Clave: existen formas secundarias
(hidrocefalia...) y se plantea diagndstico diferencial con
epilepsia: se requiere estudio.

B Sindrome de opsoclono-mioclono: asocia opsoclonus

(movimientos oculares conjugados, cadticos, multidi-
reccionales y rapidos), que suele ser el sintoma inicial,
mioclonias y ataxia. Mds frecuente entre [-4 afios,
aunque puede aparecer a cualquier edad. Puede ser la
manifestacion de un sindrome paraneoplasico (neuro-
blastoma) o parainfeccioso (de mejor prondstico).
Clave: el opsoclonus se diferencia de los tics oculares
en que no son estereotipados, son mucho mas rdpidos
y no son reproducibles por el nifio. Es obligado el
estudio de despistaje de neuroblastoma y el tratamien-
to. El diagndstico y tratamiento tardios empeora el
prondstico.

TPNE que se presentan durante el sueio

B Mioclono benigno neonatal del suefio: se caracteriza

por sacudidas breves y rdpidas de las extremidades
(mioclonfas), amitmicas, distales, focales o generaliza-
das, que aparecen exclusivamente durante el suefio.
Pueden ser muy frecuentes v prolongarse durante
horas. No ceden con la sujecidn (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
asocian desviacion ocular, apnea, cambios de colora-
cién o taquicardia. Se recomienda EEG para descartar
origen epiléptico.

B Movimientos periddicos de las extremidades duran-

te el suefio: movimientos repetitivos y estereotipados
de los miembros inferiores, extension del primer dedo
y dorsiflexion del tobillo, @ menudo asociada a una
flexion de rodilla y cadera. Son unilaterales o bilatera-
les y se presentan en intervalos de 20-40 segundos al
inicio del suefio. Frecuente en edad escolar y adoles-
cencia. En el sindrome de piemas inquietas, se tiene
una necesidad de mover las piemas en situaciones de
reposo, asociada muchas veces a una sensacion des-
agradable 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,

Bl Terrores nocturnos: comienzan entre los |8

meses y los 5 afios, con un pico de mdxima pre-
sentacion a los 5-7 afios. Suceden de forma repen-
tina, el nifio se sienta en la cama, con gritos de
terror e importante activacién autondmica: 0jos
abiertos, midriasis, taquicardia, taquipnea, sudora-
cién profusa, hipertonfa muscular. Puede asociar
intentos de huida o de descontrol motor, se levan-
ta agitado v corre por la casa, pudiendo causarse
lesiones. Durante los episodios, aunque parecen
estar despiertos, no responde de manera apropia-
da y no se le puede consolar. Los intentos de los
padres para calmarles pueden hacer mds intensos
los sintomas. Aparecen en la primera mitad del
suefio (NREM). Aumentan en procesos febriles y
con el cansancio fisico. Duran pocos minutos,
terminan espontdneamente v el nifio se duerme de
nuevo. Amnesia del episodio. Clave: se diferencian
de las pesadillas y ataques de panico nocturnos en
que no estdn despiertos y por tanto no es posible
calmarles y no recuerdan los episodios. Pueden
confundirse con las crisis focales complejas de la
epilepsia nocturna del 1dbulo frontal, también de
inicio brusco, despierta al paciente y se acompafa
de posturas tdnicas y distdnicas asimétricas, com-
portamientos violentos hipermotores vy agitacidn
(Tabla 2). EI despertar confusional se caracteriza
por confusién, desorientacién o agitacién, con
vocalizaciones y alguna actividad motora semipro-
positiva, pero sin la activacion autondmica intensa
del terror nocturno.
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Tabla 2. Diferencias entre epilepsia nocturna del lébulo frontal y parasomnias (terrares nocturnos/ despertar confusional)

Parasomnias

Epilepsia frontal

Edad de inicio

Menor de 10 afios

Variable, hasta adolescencia

NUmero de crisis por noche

1-Q)

Més de 3

Duracién de los episodios

Segundos a 30 minutos

Segundos a pocos minutos
(menos de 3)

Manifestaciones clinicas

Vaniables, no estereotipados

Movimientos vigorosos o violentos,
muy estereotipados

Nivel de conciencia

No recuerdan episodio

Alterado, pero pueden recordar

Factores desencadenantes

Fiebre, estrés, privacion 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

Evolucidn
en la adolescencia

Tendencia a disminuir y desaparecer

Frecuencia de los episodios
estable con los afios

M Ritmias motoras del suefio: aparecen en la transi-
cién de la vigilia al suefio y en el suefio superficial
(NREM). Consisten en movimientos repetitivos
estereotipados, ritmicos a | por segundo, como
golpear la cabeza contra la cuna (jactatio capitis),
balanceo de cabeza anteroposterior (head banging),
lateral (head rolling) o de todo el cuerpo con el nifio
“a cuatro patas” (body rocking). Duran desde pocos
minutos a mas de 30 minutos. Frecuentes en lactan-
tes, disminuyen en edad preescolar (hasta los cinco
afios), pudiendo persistir en niflos mds mayores con
retraso mental, problemas conductuales, autismo o
déficits sensoriales. Algunas veces son tan violentos
que despiertan a los padres y el nifio puede lesionar-
se. Clave: el registro en video permite un reconoci-
miento sencillo.

TPNE que se presentan
con alteraciones de conducta

B Crisis de pénico: estado de ansiedad fébica de
aparicién brusca, asociado a hiperventilacidn, taqui-
cardia, opresidn tordcica, disnea, sudoracién, tem-
blores. Puede haber disminucién de conciencia y
pérdida de control de esfinteres, motivo de confu-

sién con crisis epilépticas. Aparecen en nifios mayo-
res 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, hiperventilacién, recuerdo
del episodio, una mayor duracién (minutos en crisis
de pénico, segundos en epilepsia) y en que no aso-
cian automatismos.

B Crisis de hiperventilacion psicogena: se presentan

como respiraciones rpidas e irregulares, con sensacion
de falta de aire, dolor precordial, palpitaciones, mareos
y se sigue de parestesias en manos, obnubilacidn y
tetania, que pueden confundir con crisis epilépticas.
Todo como consecuencia de la hiperventilacién con
hipocapnia, alcalosis e hipocalcemia secundanias. Mas
frecuente en adolescentes de sexo femenino. Clave:
buscar la hiperventilacidn, a veces encubierta, v el
beneficio secundario.

B Pseudocrisis o crisis psicogenas: cuando imitan la

epilepsia, los movimientos son ritmicos pero asincro-
nos entre ambos hemicuerpos, con movimientos
pélvicos frecuentes, a veces muy teatrales, ojos
cerrados con fuerza, se aceleran y enlentecen de
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manera repetitiva. Ocurren de dfa y en presencia de
testigos. No se autolesionan. Muchas veces tienen un
“modelo epiléptico” al que imitar. Simuladas (crisis
facticias) o inconscientemente (conversivas), pero
siempre hay un beneficio secundario, y con frecuen-
cla son precipitadas por una situacion de estrés
emocional. Pueden darse en nifios epilépticos, v ser
muy dificiles de diferenciar de las crisis epilépticas
(Tabla 3).
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