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Eventos paroxisticos no epilépticos:
Como reconocerlos y diagnosticarlos.

Non-epileptic paroxismal events: how to recognize and make a
diagnosis?

Marta Hernandez Ch.", Mauricio Lopez E.", Carla Soto V.?

Resumen: Los eventos paroxisticos no epilépticos (EPNE) son una causa frecuente de con-
sulta en pediatria. Constituyen un grupo de movimientos o conductas abruptas, recurrentes
y estereotipadas que comprometen la funcion cerebral con recuperacién espontanea a la
normalidad. Se revisan las principales maneras de reconocerlos y diagnosticarlos.

Palabras Claves: eventos paroxisticos, movimientos anormales, distonia, temblores.

Abstract: Non-epileptic paroxysmal events (EPNE) are a frequent cause of consultation in
Pediatrics. They are a group of abrupt, recurrent and stereotyped movements or behaviors
that compromise brain function, with spontaneous recovery. We review the main ways to
recognize and diagnose them.
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GENERALIDADES

Los eventos paroxisticos no epilépti-
cos (EPNE) son una causa frecuente
de consulta en pediatria. Constituyen
un grupo de movimientos o conductas
abruptas, recurrentes y estereotipadas
que comprometen la funcion cerebral
con recuperacion espontanea a la nor-
malidad (1). Por definiciéon los EPNE,
no son epilépticos, es decir el fenome-
no motor, conductual o sensorial no se
origina de una actividad anormal de la
corteza cerebral como en el caso de las
crisis epilépticas.

A pesar que la gran mayoria son de
naturaleza benigna, el subdiagndstico

o diagndstico erréneo causa ansiedad
parental, investigaciones costosas e
innecesarias, efectos colaterales iatro-
génicos de medicamentos indicados
(antiepilépticos) o retraso en el trata-
miento de patologias médicas subya-
cente como sincopes cardiacos, reflujo
gastroesofagico y patologias neuroldgi-
cas que requieren diagnostico y trata-
miento especifico (2). Ante un EPNE,
una de las primeras decisiones es des-
cartar la epilepsia, eventos graves con
mortalidad (sincopes por sindrome
QT largo) o patologias neurologicas
que requieran un tratamiento precoz y
especifico como encefalitis autoinmu-
nes.
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Los estudios con monitoreo video
electroencefalografico (MV-EEG) han
reportado que hasta un 45% de nifios
derivados a centros de epilepsia, tienen
EPNE. Chen et al, en el afio 2014 revi-
saron MV-EEG, de 88 nifilos menores
de 2 afos, derivados al Centro de Epi-
lepsia del Children’s Hospital of Cleve-
land, (3) y reportaron 31 nifios (38,3%)
con EPNE como mioclonus del sueio
(8 recién nacidos), shuddering attacks
(4 casos), fenomenos de gratificacion
(4 casos), conducta normal infantil (3
casos) y despertar abrupto y normal (3
casos). Se describieron otros eventos
menos frecuentes como tic, coreoate-
tosis paroxistica, hipereplexia, apneas
emotivas, reflujo gastroesofagico, sin-
tomas autonomicos y sintomas de Har-
lequim. Es importante destacar que en
un 4% habia EPNE asociadas a crisis
epilépticas.

Las causas de EPNE se dividen en tras-
tornos del movimiento benignos del
desarrollo y las patologias médicas
neuroldgicas y extraneuroldgicas. En-
tre las causas neuroldgicas no epilépti-
cas se describen trastornos del suefio,
trastornos periddicos de conductas,

paroxismos de dolor extremo y algu-
nas diskinesias paroxismales. Entre las
causas médicas extra neurologicas se
describe el sindrome de Sandifer por
reflujo gastroesofagico y los sincopes
vasovagales secundarios a sindrome
QT largo, (2,4-6). Ver tabla 1.

El error en el diagnéstico es frecuente e
inevitable si no se realiza una historia
con una clara secuencia de cada sinto-
ma, hechos precipitantes o asociados
temporalmente, inicio agudo o agudo
recurrente, reproducibilidad, estado
postictal o cualquier ganancia postic-
tal.

A. TRASTORNOS DEL MOVIMIEN-
TO BENIGNOS DE LA INFANCIA.

Los movimientos benignos del nifo,
son causa de muchos TPNE, que de-
ben diagnosticarse clinicamente. Co-
rresponden a un grupo de trastornos
del movimiento con inicio desde la
etapa neonatal, infancia o adolescen-
cia. Caracterizados por la ausencia de
manifestaciones neuroldgicas asocia-
das y prondstico favorable, aun cuando
algunos pueden evolucionar con ano-

Tabla 1. Algunos eventos paroxisticos cerebrales de la infancia que pueden semejar crisis epilépticas

Edad Etiologia Descripcion EEG Prondstico

Temblor (jittereness) 0-7 dias Fisiolégico Temblor estimulo N Resolucion
sensible completa

Spasmus nutans 2-12m Desconocida Laterocolis, nistagmus Resolucioén
cabeceo completa
Mioclonias del suefio 0-3 meses Desconocida Mioclonias en suefio N Resolucion
en RN en nifio sano completa
Hiperekplexia RN-pubertad Mutacion Sobresaltos, rigidez N Reservado
receptor glicina espasmos tonicos

Apneas emotivas 5m-5a Autondémico Gatillada por llanto, N Resolucion
cianoticas frustracién o dolor completa
Gratificacion Lactante- Fisiologico Movimientos N Resolucion
preescolar masturbatorios completa

Crisis de estremecimiento  Lactantes ¢ Fisiologica? Escalofrios de cabeza N Resolucion
o shuddering attacks y hombros completa
Sindrome QT largo Infancia Cardiaca Palidez, pérdida de N Reservado

conciencia

Fuente: elaboracion propia
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malias sutiles. La remision espontanea
y completa es la regla aun cuando al-
gunas pueden persistir hasta la adultez
(7). El mecanismo subyacente es des-
conocido, pero en la mayoria estan re-
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lacionados a modificaciones sutiles de
la maduracion cerebral o representan
manifestaciones edad dependiente de
redes neuronales inmaduras. Ver Tabla
2.

Tabla 2. Trastornos del movimiento benignos de la infancia

Inicio Edad Etiologia Descripcion EEG Prondstico Otros
resolucion examenes
Temblor neonatal 0-7 dias <1mes Fisioldgica Temblor estimulo Normal Excelente. Glicemia,
Jitteriness (2m - 1 afio) sensible Sin causa TSH, Mg.,
subyacente. Ca+
Mioclonus neonatal <15 dias <6m Fisiolégica Sélo en suefo, Normal Excelente No
benigno del suefio ceden con vigilia
Mioclonus benigno 6-2 meses 2-3 afios Desconocida Contracciones breves Normal Excelente No
de la infancia precoz de extremidades
Desordenes ritmicos < 3 meses Algunos hasta ~ Desconocida Mov. ritmicos inicio o Normal Excelente No
del suefio la adultez transicion del suefio
Spasmus nutans 4-8 meses 1-2 afios Desconocida Cabeceo, nistagmus, Normal Excelente RM
torticolis cerebral
Desviacion tonica 5 meses <4 afios Desconocida Desviacion tonica ojos Normal Excelente RM
de la mirada hacia y flexién de cuello cerebral
arriba
Torticolis paroxistica < 3 meses <4 afios Genética Torticolis transitoria y Normal Excelente RM
benigna recurrente cerebral
Distonia transitoria 5-10 meses 3 meses- Fisioldgica Distonia transitoria Normal Excelente No
de lainfancia 5 afios que cede con el
movimiento
Shuddering attacks <1afio <4 afios Fisiolégica Estremecimientos de Normal Excelente No
cabeza y hombros
Trastornos 2 meses - N.A. Fisioldgica Mov. pélvicos con Normal Excelente No
gratificacion 6 afios aduccion de EEIl
Estereotipias del < 3 afios 5-12 afios Fisiologica Mov. repetitivos no Normal Excelente No
nifio safio propositivos
Movimientos en 3-4 afios <7 afios Fisioldgica Mov. contralateral Normal Excelente No
espejo simultdneo
Sindrome de 3 semanas Sin tratamiento  Reflujo gastro- Distonia cervical al Normal Debe tratarse No
Sandifer no cede esofagico ingerir alimentos

Fuente: Elaboracion propia / EEIl: Extremidades inferiores / EEG: Electroencefalograma / RM: Resonancia magnética / Mg: magnesio / Ca+: Calcio.

a) Jitteriness (temblor grueso) benig-
nas del recién nacido:

Temblor de alta frecuencia y baja am-
plitud propio del recién nacido, ritmi-
co, paroxismal, bilateral, predomina
en mandibula y extremidades y se exa-
cerba por el llanto o excitacion. Cesa
al sujetar la region afectada, estimulo
sensible. Se inicia temprano (dos pri-
meras semanas de vida), desaparece en
el periodo neonatal, a/v persisten hasta
los dos A 12 meses. Diagndstico dife-
rencial: todas las causas secundarias de
temblor como hipoglicemia, hipocal-

cemia, hipomagnesemia, encefalopatia
hipoxica Sarnat I, entre otras (8) y fa-
cilmente descartables por anamnesis o
examen fisico.

b) Mioclonias benignas del sueiio del
recién nacido:

Sacudidas miocldnicas bilaterales, di-
fusas y sincronas, predominando en
EESS, no comprometen la cara. Ocu-
rren solo en el suefio, generalmen-
te en suefio quieto y siempre cesa al
despertar. Inicio antes de los dos me-
ses, generalmente a los 15 dias, sin

Todos los derechos reservados

Rev. Chil. Psiquiatr. Neurol. Infanc. Adolesc. / Volumen 28, N° 1, Marzo 2017

31



Revision de Temas

causa aparente, la mayor severidad
es en la tercera semana y desaparece
hacia los 6-10 meses. Se ve en nifios
prematuros o de término. Coincide
con la rapida maduracion del patrén
de sueno en los primeros tres meses
Ocurre en cluster de 4-5 batidas por
segundo, y se repite irregularmente.
Puede durar hasta 30 minutos y ser

c) Mioclonus benigno de la infancia
precoz

Episodios mioclonus con flexion de
cuello, en cluster, sin afectar la con-
ciencia, en vigilia, pero se puede ver
en sueno. La contraccién muscular va
desde una mioclonia a un espasmo to6-
nico sostenido. Puede repetirse diaria-
mente, gatillados por la frustracion o
excitacion. Se inicia entre los 6-12 me-
ses, sin causa aparente y desaparecen
en un 100% antes de los tres afos. Se
postula que hay anomalias transitorias
de neurotransmisores como GABA,
Glicina, serotonina y glutamato o in-
madurez de estructuras subcortica-
les. No requiere tratamiento. Estudio:
RM cerebral y EEG, descartar S. West.

d) Movimientos ritmicos relaciona-
dos con el sueiio (9):

Movimientos ritmicos, estereotipados,
repetitivos que involucra grandes gru-
pos musculares y ocurren en la tran-
sicién del suefo a vigilia o en suefo.
Comienzan a los 3 meses y pueden te-
ner mas de un movimiento. Hay 3 sub-
tipos clinicos (ICSD-2) de Movimien-
tos ritmicos del cuerpo: Head banging
(la cabeza se mueve contra un objeto,
antes se llamaba jactatio capitis noc-
turna); Body rocking (el cuerpo entero
se balancea sobre las rodillas y manos);
Head rolling (la cabeza se mueve la-
teralmente hacia los lados). En algunas

ocasiones estos movimientos pueden
causar dano. La calidad del suefio es
buena y el funcionamiento diario es
adecuado. Prevalencia hasta 60% a los
9 meses y desaparece hacia los 4 afos,
mads frecuente en hombres, el 20%
son familiares. Casos graves respon-
den a benzodiacepinas (clonazepam)

e) Spasmus nutans (10):

Infrecuente, la triada caracteristica es
movimiento de la cabeza (temblor tipo
no-no, si-si o rotatorio), nistagmus
(horizontal, asimétrico, de pequena
amplitud) y torticolis. Comienza a los
4-18 meses o entre los 18-36 meses. Pa-
togénesis: Se hipotetiza que el control
oculomotor inestable del periodo post-
natal y la disrupciéon temporal del in-
put de aferencias visuales en los prime-
ros meses de vida afecta el control del
mecanismo motor. El temblor cefélico
puede ser compensatorio. Cede hacia
los 6 afios. Deben descartarse tumores
cerebrales con neuroimagenes, evalua-
ciéon oftalmoldgica, potenciales evo-
cados visuales y electroretinograma.
Monitoreo cuidadoso hasta que cede.

f) Desviacion tonica paroxistica de
la mirada hacia arriba en la infancia
(Paroxysmal tonic upgze of child-
hood o PTU).

Descrito en 1988 por Ouvrier y Billson
(6,7). Trastorno oculomotor relaciona-
do con la edad, de inicio en < 1 afo (1
semana a 26 meses, mediana de inicio
5,5 meses, rango: 1 mes a 7 anos). Mo-
vimientos oculares stbitos con desvia-
cién conjugada y sostenida de la mira-
da hacia arriba, con flexion del cuello
compensatorio y sacadas incompletas
hacia abajo en un intento de normalizar
los movimientos. Conciencia preserva-
da en episodio, fluctuaciones diurnas y
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exacerbacién con infecciones intercu-
rrentes, vacunas, fatiga. Alivio con el
suefio. Puede tener algun grado de ata-
xia. No hay deterioro en el seguimien-
to, generalmente mejora y desaparece
entre 1-4 afos post inicio (mediana 2,6
anos). En algunos pacientes se ha re-
portado crisis febriles y ataxia residual.

g) Shuddering attacks (SHA) o crisis
de estremecimiento (11):

Temblor de cabeza, hombros y tron-
co de segundos de duracion, frecuen-
tes entre 5-100/dia. No ocurre en el
suefio. Sin alteracidon de conciencia en
crisis. Gatillados por la alimentacion,
tareas selectivas, movimientos brus-
cos de cabeza. Examen neuroldgico
normal. Prevalencia 0,1-7%. Desapa-
rece hacia los 4 afos. Examenes: EEG
para descartar epilepsia. Patogenia
desconocida. La amplitud del movi-
miento es similar al temblor esencial
(TE), algunos tienen historia fami-
liar de ET y se alivian con propanolol.

A.- EPNE SECUNDARIOS A PATO-
LOGIA NEUROLOGICA O EXTRA-
NEUROLOGICA:

Aun, cuando la vasta mayoria de los
EPNE son de naturaleza benigna,
puede ser dificil diferenciar de otros
eventos EPNE que sin ser de etiolo-
gia epiléptica, pueden poner en riesgo
al paciente y requieren un tratamiento
rapido y especializado.

a) Opsoclonus-mioclonus.

Es un sindrome paraneoplasico de la
infancia. Movimientos erraticos, rapi-
dos, involuntarios, irregulares, cadticos
de los ojos (opsoclonus), mioclonus
generalizado y ataxia. Inicio agudo o
subagudo, fuertemente asociados a tu-
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mores de la cresta neural (neuroblas-
toma en el 50% de los casos, que esta
en etapa I/II). Estudio: medicién de
acido vanillilmandélico en orina y me-
taiodobencilguanidina (MIBG). Hay
una autoinmunidad cruzada contra el
neuroblastoma y zonas cerebrales. La
terapia inmunomoduladora reduce la
severidad de los sintomas junto a la
extirpacion del tumor y terapia inmu-
nomoduladora (esteroides, ciclofosfa-
mida, micofenolato o rituximab), cuyo
uso debe ser precoz. En la evolucién
pueden presentar deterioro intelectual
(60%), trastorno de lenguaje (41%) y
problemas conductuales (20%). Hay
deterioro de circuitos neuronales en
tronco cerebral y cerebelo.

b) El sindrome de QT largo

Se manifiesta por crisis de palidez,
pérdida de conciencia y crisis anoxi-
cas asociadas frecuentemente con el
ejercicio, miedo, estimulo emocional o
auditivo. También pueden ocurrir en el
suefio. Para el diagnostico es necesario
una buena anamnesis e historia fami-
liar, ECG y un estudio de mutacién
de canales idnicos. Es necesario dife-
renciar las apneas emotivas “palidas”
de este sindrome, que requiere una eva-
luacion con cardidlogo pediatrico a la
brevedad.

¢) Sindrome de Sandifer:

Movimiento paroxistico caracteriza-
do por postura anormal del cuello y
tronco que ocurre varias veces al dia
y esta asociado al reflujo gastroeso-
fagico. Ocurre entre los 3 meses a 14
aflos, posturas pseudodisténicas con
extension y flexion lateral del cuello.
Estos episodios pueden acompanarse
de irritabilidad, llanto y empeora con
la ingesta de alimentos. Es necesario
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el manejo médico con inhibidores de la
bomba de protones y evaluar la fondo
duplicacion de Nissen. Se produce por
esofagitis por reflujo como resultado de
tratar de alterar la presion intratoracica
en respuesta al dolor por la esofagitis

d) Los trastornos paroxisticos del do-
lor extremo (12):

Trastornos familiares caracterizados
por episodios breves de dolor rectal,
submaxilar y ocular, agudisimo con
enrojecimiento de nalgas, piernas, par-
pado y piel periorbitaria. El patron de
Arlequin (enrojecimiento de la piel),
surge en el periodo neonatal dando
paso, mas tarde, al dolor urente en in-
dividuos afectados, provocados por
factores tales como defecacion, viento
frio, comer y emociones. Los sincopes
con bradicardia y asistolia son co-
munes. Tratamiento: carbamazepina.
Etiologia: mutaciones del gen que codi-
fica para SCN9A y se expresa en neuro-
nas sensoriales periféricas de ganglios
simpaticos. La mutacion tiene feno-
tipos variables segun el patrén de he-
rencia. La ganancias de funcién causar
eritromeralgia parestésica, neuropatia
de fibra pequena, dolor neuropatico
cronico no paroxismal AD. La pérdida
de funcién puede llevar a indiferen-
cia al dolor, neuropatia sensorio neu-
ral autonémica tipo II D hereditaria.

Diskinesias paroxismales: movimien-
tos coreoatetdsicos, distonicos o ba-
listicos caracterizados por episodios
recurrentes de movimientos involun-
tarios de duracién breve o variable.
Pueden ser hereditarios o adquiridas
(ver tabla 3).

CONCLUSIONES

En el diagnoéstico de los EPNE, el de-

safio mas importante es diferenciarlos
ya sea de eventos epilépticos o de otros
trastornos paroxisticos no epilépticos
pero que pueden amenazar la vida
como el sindrome QT largo u otras
patologias neuroldgicas que requieren
un tratamiento especifico. Es muy ne-
cesario videar los eventos porque las
descripciones de ellos, aun por perso-
nal de salud, no son claramente com-
prendidas, variando en forma amplia
con los eventos reales. Hay casos que
describen como convulsién a un corea,
estremecimiento o distonia. Inclusive,
entre especialistas se usa indistinta-
mente el término distonfa o rigidez,
corea y temblor grueso, etc. Siempre es
mejor pedirle que imite el movimiento
y evitar repetir términos como convul-
siones, ausencias, tics, entre otros.
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Tabla 3. Clasificacion propuesta de las diskinesias paroxismales usando la Clinica
(Eje 1) y la Genética (Eje 2).

Eje 1: Caracteristicas clinicas

1. Crisis paroxismales de distonia corea o balismo o mezcla de inicio subito y duracion
variable (segundos a horas).

2. Diskinesia paroxismal caracterizada de acuerdo a su gatillante:
a) Diskinesia paroxismal kinesiogénica: Gatillado por movimiento subito, aceleracion o
intencion de moverse.
b) Diskinesia paroxismal no kinesiogénica: Gatillado por café, alcohol u otros precipitan-
tes no kinesiogénicos.
c) Diskinesia paroxismal inducida por el ejercicio: gatilladas por el ejercicio prolongado.

Eje 2

1. Mutaciones confirmadas en uno de los genes conocidos
PRRT2 (Proline-Rich Transmembrane Protein)
MR-1 (Myofibrillogenesis Regulator 1)
KCNMAT1 (Calcium-Activated Potassium Channel, Subfamily M, Alpha member 1)
SLC2A1 (Glucose transporter 1)

Fuente: Erro et al. Paroxymal Dyskinesias Revisited: A Review of 500 Genetically Proven Cases and a New Classifi-
cation Movement Disorders, Vol. 29, N° 9, 2014.
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