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Introducción

L os Trastornos Paroxísticos no Epi-
lépticos (TPNE) se definen como: 
episodios que se van repitiendo 

con cierta frecuencia, más o menos este-
reotipados, y que remedan a una crisis 

convulsiva, pero que en realidad no son 
epilépticos(1). Su aparición es general-
mente brusca y de breve duración, ori-
ginados por una disfunción cerebral 
de origen diverso y, a diferencia de la 
epilepsia, no obedecen a una descarga 
neuronal excesiva(2).

Constituyen un grupo heterogéneo de mani-
festaciones muy polimorfas desde el punto 
de vista semiológico, en las que se produ-
cen cuadros clínicos diversos que pueden 
simular una crisis epiléptica y que están 
causados por procesos fisiológicos, psico-
lógicos o de origen desconocido(3).
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Resumen
Los Trastornos Paroxísticos no Epilépticos (TPNE) son 
episodios de aparición brusca y de breve duración 
que imitan a una crisis epiléptica, originados por una 
disfunción cerebral de origen heterogéneo y, a diferencia 
de la epilepsia, no obedecen a una descarga neuronal 
excesiva. Su incidencia es mucho más elevada que la 
epilepsia y son más comunes en los primeros años de vida. 
La inmadurez del sistema nervioso central en la infancia 
favorece que, en este período, las manifestaciones clínicas 
sean mucho más floridas y diferentes de otras edades. 
La función del pediatra es conocer estos trastornos e 
intentar identificarlos. El primer paso para un diagnóstico 
correcto, es establecer si este primer episodio corresponde 
a una crisis epiléptica o puede tratarse de un primer 
episodio de TPNE. Es importante seguir un protocolo 
de diagnóstico, analizando: antecedentes, factores 
desencadenantes y detalles de cada episodio, examen 
físico, así como conocer y tener experiencia en estos 
trastornos. Solamente debemos proceder a los exámenes 
complementarios básicos en caso de duda o para 
confirmación diagnóstica.

El diagnóstico diferencial incluye todas las causas de 
movimientos anormales: pérdidas de conciencia, caídas, 
movimientos durante el sueño, alteración de la función 
mental, fenómenos sensitivos, motores, vegetativos e 
incluso movimientos convulsivos. En algunos casos, 
se ha demostrado una base genética. Las opciones 
terapéuticas son escasas y la mayoría de TPNE tienen 
una evolución favorable. Si no responden a las medidas 
habituales o persisten dudas diagnósticas, hay que 
remitirlo al especialista. 

Abstract
The immaturity of the central nervous system in 
childhood contributes to clinical manifestations 
that differ greatly from those in other periods of 
life. Non-epileptic Paroxysmal Disorders (NEPD) 
are defined as episodes of sudden onset and of 
short duration that imitate an epileptic seizure, 
originated by brain dysfunction of heterogeneous 
origin and, unlike epilepsy, are not due to excessive 
neuronal discharge. Their incidence is much higher 
than epilepsy and they are more common in the 
first years of life. The role of the Pediatrician is 
to have knowledge of these disorders, and try to 
identify them. The first step for a correct diagnosis 
is to establish if this first episode corresponds to 
an epileptic seizure or if it may be a first episode 
of NEPD. It is important to follow a diagnostic 
protocol, analyzing the history, triggers, details of 
each episode, physical examination, and to have 
experience with these disorders. Only proceed to 
basic complementary tests in case of doubt or for 
diagnostic confirmation.

Differential diagnosis includes all causes of 
abnormal movements, loss of consciousness, 
falls, movements during sleep, impaired mental 
function, sensory, motor, vegetative, and convulsive 
movements. In some cases a genetic basis has 
been demonstrated. Therapeutic options are scarce 
and most of NEPD have a favorable evolution. 
If they do not respond to the usual measures or 
diagnostic doubts persist, they should be referred 
to the specialist.
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Una crisis epiléptica se define como: 
un evento clínico ya sea motor, com-
portamental, sensorial o sensitivo, como 
resultado directo de un cambio o una 
descarga en la actividad eléctrica cere-
bral. La diferencia es pues muy sutil y, 
en ocasiones, es difícil de demostrar; de 
ahí, la facilidad con que pueden confun-
dirse ambos trastornos(4,5).

Incidencia

El 15% de niños menores de 15 años 
han padecido algún tipo de trastorno 
paroxístico. La incidencia de los TPNE 
en la infancia es 10 veces más elevada 
que la de los trastornos paroxísticos 
epilépticos (TPE) (10:1). Los tratados 

de epilepsia son muy numerosos, y muy 
escasos los que analizan los TPNE(2). 
El listado de los TPNE que pueden 
simular una crisis epiléptica es enorme 
(Tabla I).

Muchos de estos trastornos son edad-
dependientes y, en la mayoría de casos, 
suelen desaparecer sin dejar secuelas en 
los primeros años de vida(2,5).

Causas de error  
en el diagnóstico

Existen varios factores responsables 
de estos errores tan frecuentes en la 
práctica diaria y que están resumimos 
en la tabla II(2,5,6).

La inquietud que generan en el 
paciente y, muy especialmente, en los 
familiares que han presenciado el episo-
dio, es enorme. Mayor angustia genera 
no diagnosticarlos o etiquetarlos errónea-
mente de epilepsia, cuando en realidad no 
lo son. Someterlos a medicación antiepi-
léptica cuando no la necesitan, a muchos 
exámenes complementarios que no pre-
cisan, o a las limitaciones propias de la 
epilepsia cuando no lo requieren. Todo 
ello forma parte de los errores habituales 
que se pueden cometer cuando no se ana-
lizan en profundidad o se desconocen los 
TPNE de la infancia. Paradójicamente, es 
menos común que un trastorno epiléptico 
se diagnostique erróneamente como tras-
torno paroxístico no epiléptico.

Tabla I.  Trastornos paroxísticos no epilépticos más comunes en el neonato, lactante, niño y adolescente

Período neonatal
–	Mioclonus neonatal del sueño
–	Temblor y jitteriness
–	Hiperekplexia
–	Discinesias
–	Apnea neonatal
–	Laringoespasmo episódico
–	Aleteo ocular

Niño y adolescente
–	Trastornos paroxísticos del sueño NREM (despertares confusionales, terrores 

nocturnos y sonambulismo)
–	Trastornos paroxísticos del sueño REM (pesadillas y parálisis del sueño)
–	Trastornos paroxísticos del movimiento relacionados con el sueño y bruxismo
–	Apneas del sueño
–	Movimientos periódicos de piernas y síndrome de las piernas inquietas
–	Hipersomnia periódica
–	Opsoclono-mioclono
–	Estereotipias secundarias
–	Estereotipias primarias
–	Sincinesias
–	Ataxia episódica
–	Parálisis periódicas
–	Paramiotonías y miotonías
–	Tics
–	Discinesia paroxística no kinesigénica
–	Discinesia paroxística kinesigénica
–	Discinesia paroxística inducida por el ejercicio
–	Espasmo hemifacial y blefaroespasmo
–	Cataplejia
–	Vértigo paroxístico benigno
–	Síncope vasovagal
–	Sincope de origen cardiaco
–	Sincope febril y otros síncopes
–	Migraña y variantes
–	Dolor abdominal recurrente
–	Disfunción autonómica paroxística
–	Síndrome de Munchausen y síndrome de Munchausen por poderes
–	Cuadros conversivos
–	Ataques de pánico
–	Alucinaciones
–	Trastornos disociativos
–	Crisis hiperventilación
–	Crisis psicógenas
–	Pseudoausencias o daydreaming
–	Síndrome de hipoventilación central
–	Vómitos cíclicos
–	Mioclonías-temblor del velo del paladar
–	Temblor
–	Hiperactividad simpática paroxística

Período de lactante
–	Spasmus nutans
–	Estremecimientos (shuddering)
–	Síndrome de la muñeca con cabeza pendular
–	Desviación tónica paroxística de la mirada hacia 

arriba con ataxia
–	Apraxia oculomotora de Cogan
–	Crisis oculógiras
–	Desviación tónica de la mirada hacia abajo
–	Reacciones extrapiramidales a fármacos
–	Distonía transitoria del lactante
–	Mioclonías benignas del lactante
–	Crisis atónicas cefálicas no epilépticas
–	Síndrome de Sandifer
–	Crisis tónicas reflejas del lactante
–	Discinesia orolingual
–	Temblor mandibular
–	Espasmo del sollozo pálido
–	Espasmos del sollozo cianosante
–	Trastornos respiratorios del lactante (síndrome 

apnea polipnea, síndrome por hiperventilación, 
apnea espiratoria prolongada)

–	Episodio aparentemente letal
–	Cólicos del lactante
–	Dolor paroxístico extremo
–	Tortícolis paroxístico benigno
–	Hemiplejia alternante de la infancia
–	Autoestimulación



385PEDIATRÍA INTEGRAL

Trastornos paroxísticos no epilépticos en la infancia

Pauta de actuación frente 
a un cuadro paroxístico

Es importante disponer de una pauta de 
estudio frente a un paciente con un cuadro 
paroxístico y que pasa por: un interroga-
torio completo, una adecuada valoración 
de los antecedentes, la exploración física 
completa y los exámenes complementarios, 
dirigidos siempre en función del cuadro 
clínico (Tabla III)(2,3,5,6).

Determinar el origen epiléptico no 
siempre es tan sencillo y puede requerir, 
en caso de duda, una prudente espera, 
en ocasiones, de un registro vídeo-EEG, 
idealmente un registro vídeo-EEG 
durante el episodio o la solicitud de otras 
exploraciones complementarias(2,3,5).

Clasificación de los TPNE
Existen muchas clasificaciones de los 

trastornos paroxísticos no epilépticos, 
pero preferimos agruparlos por edades 
de presentación y, dentro de cada edad, 
relacionarlos: con el movimiento, con 
la hipoxia, con el dolor, con el sueño, 
con trastornos psicógenos y, para ter-
minar, un amplio grupo de miscelánea 
(Tabla I). No podemos repasar en este 
capítulo todos y cada uno de los TPNE, 
existen algunas monografías al respecto, 
donde se detallan todo los TPNE(2). 
Nos limitaremos a revisar algunos de 

los TPNE más comunes en la práctica 
diaria, valorando sus características 
principales y diferenciales, fisiopatolo-
gía y opciones terapéuticas.

TPNE en el período neonatal

Relacionados con el movimiento

Temblor y tremulaciones
El temblor es el TPNE más fre-

cuente en el período neonatal. Consiste 
en movimientos rítmicos oscilatorios de 
igual amplitud. Se originan por inmadu-
rez del sistema interneuronal inhibidor 
espinal. Pueden ser muy sutiles, de alta 
frecuencia (más de 6 Hz) y baja ampli-
tud (menos de 3 cm), o pueden ser gro-

seros, de baja frecuencia y elevada ampli-
tud. Las tremulaciones (jitteriness) se 
manifiestan por un temblor recurrente.

El temblor puede afectar a una extremi-
dad o al mentón, puede ser simétrico o 
asimétrico, y cede en general al sujetar la 
zona afecta. Aparece espontáneamente y 
suele aumentar con los estímulos, el llanto 
o el frío.

Más del 70% de los neonatos sanos 
presentan temblor de tipo sutil en los 
tres primeros días de vida, mientras 
que las tremulaciones afectan a casi la 
mitad de los neonatos. Ambas situa-
ciones son más frecuentes en neonatos 
irritables y se consideran fisiológicos o 
benignos. Los temblores patológicos, 
habitualmente son movimientos más 
amplios y se observan en la encefalopa-
tía hipóxico-isquémica, y pueden con-
fundirse con crisis epilépticas. En este 
caso, junto con los temblores, se puede 
asociar: hiperref lexia, síndrome de 
hiperexcitabilidad neonatal y afectación 
del sensorio. También se observan en 
situaciones de: hipoglucemia, hipocal-
cemia, sepsis, hemorragia intracraneal, 
hipotermia, hipertiroidismo y en hijos 
de madres con abuso de sustancias o que 
han sido tratadas durante embarazo con 
inhibidores de la recaptación de sero-
tonina. Los temblores pueden confun-
dirse, con más frecuencia, con crisis 
epilépticas, especialmente en pacientes 
con problemas perinatales. En este caso, 
el EEG crítico y el vídeo-EEG ayudan 
al diagnóstico diferencial(1,2).

Respuesta exagerada al estímulo 
(reacción de sobresalto)

En el neonato existe una reacción 
de sobresalto normal ante un estímulo 
inesperado, que consiste en una mueca 
facial y parpadeo, seguido de flexión de 
tronco. La respuesta, cuando es exage-
rada, interfiere el estado basal del neo-
nato y puede producir incluso apnea.

Este proceso es preciso diferenciarlo de la 
hiperekplexia, que se caracteriza por una 
reacción de sobresalto exagerada a los estí-
mulos auditivos, táctiles e incluso visuales. 
Se asocia, además, rigidez muscular y mio-
clono nocturno.

El neonato presenta respuestas de 
sobresalto exageradas que se caracteri-
zan por: espasmo tónico generalizado, 
con f lexión tónica de extremidades y 

Tabla II.  Causas de error en 
la valoración de un trastorno 
paroxístico (TP)

–	Anamnesis, que puede ser con 
frecuencia confusa:
•	 Dificultad del lactante / niño 

para expresarse
•	 Versiones subjetivas de los 

familiares
•	 Versiones del personal sanitario
•	 Sobrevaloración de los 

antecedentes familiares

–	Valoración clínica, que puede ser 
deficiente

–	Pruebas complementarias, que 
pueden estar mal interpretadas
•	 EEG
•	 Analítica
•	 Neuroimagen 

–	Desconocimiento, que existe  
de los TP no epilépticos

–	Facilidad para etiquetar un TP 
como epiléptico

Tabla III.  Pauta de actuación frente 
a un trastorno paroxístico

Anamnesis de los episodios
–	Analizar posibles factores 

desencadenantes
–	Síntomas previos al episodio
–	Detalle del episodio
–	Sintomatología posterior
–	Registro y análisis de algún 

episodio registrado en vídeo/móvil 

Historia familiar
–	Antecedentes de epilepsia, 

trastorno paroxístico no 
epiléptico, otros problemas 
neurológicos / extraneurológicos 
(cardíacos, digestivos, sordera, 
psiquiátricos...)

Historia personal
–	Antecedentes de interés
–	Historia de episodios similares
–	Edad debut de la sintomatología

 Exploración física
–	General, tensión arterial, sensorial
–	Neurológica
–	Cardiológica (opcional)
–	Psicológica (opcional)

Exámenes complementarios 
(facultativos)
Solo en caso de duda y para 
descartar/confirmar
–	Analítica básica, estudio del 

hierro...
–	EEG Vigilia / sueño / 

estimulaciones
–	EEG 24 horas
–	Vídeo-EEG del episodio
–	Estudio deglución
–	ECO-Dopler
–	ECG Holter, cardiológico completo
–	Neuroimagen
–	Estudios moleculares específicos
–	Otros estudios en función de la 

clínica
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tronco, y cierre de puños. La apnea es 
posible durante el espasmo, debido a la 
rigidez de la pared torácica. El baño, el 
despertar o un estímulo auditivo o táctil, 
pueden desencadenar los episodios. Esta 
respuesta exagerada, se induce también 
fácilmente, golpeando el puente nasal o 
la glabela, lo que permite diferenciarlas 
de las crisis mioclónicas. El trastorno 
puede ser fácilmente confundido con: 
crisis mioclónicas, tetania neonatal o 
el síndrome del bebé-rígido congénito 
(stiff-baby). La hiperekplexia puede ser 
esporádica o transmitirse con un patrón 
autosómico dominante, con expresión 
variable. Se debe a mutaciones en el gen 
CLRA1, localizado en el cromosoma 
5p33-35. Este defecto causa una difi-
cultad en el paso del cloro a través de 
la subunidad α1 o β1 del receptor de la 
glicina estricnina-sensible. La maniobra 
de Vigevano es útil para abortar el epi-
sodio de sobresalto que dificulta la res-
piración, al forzar la flexión del neonato, 
presionando la cabeza hacia las rodillas.

Suelen responder bien al clonazepam (0,1-
0,2 mg/kg/día). Superado el período neona-
tal, la enfermedad persiste varios años, con 
riesgo de muerte súbita por apnea central 
por afectación a nivel de tronco cerebral 
y/o por apnea durante el espasmo tónico.

La rigidez tiende a desaparecer antes 
de los 3 años, pero las caídas al suelo a 
consecuencia del espasmo y la respuesta 
exagerada al sobresalto, persisten mucho 
tiempo incluso en la edad adulta(2,3,5,6).

Movimientos coreico-distónicos de 
extremidades, boca y lengua

Pueden observarse durante el primer 
mes de vida en niños prematuros con 
displasia broncopulmonar grave. Estos 
episodios empeoran con la dificultad 
respiratoria y mejoran con el sueño. Se 
atribuyen a una hipoxia crónica de los 
ganglios basales. La evolución neuroló-
gica posterior no es muy favorable por la 
patología de base. Otros movimientos 
anormales del neonato son: el temblor, 
la agitación o las mioclonías.

Crisis sutiles sin correlato EEG
Se definen por la presencia de alte-

raciones en la conducta, de la actividad 
motora o de sus funciones autonómicas, 
sin que se asocien a anomalías epilepti-
formes en el EEG crítico. Estos episo-

dios no se acompañan de movimientos 
tónicos, clónicos ni mioclónicos, pero sí 
de movimientos anormales de los ojos 
(mirada lateral mantenida, nistagmo) y 
movimientos oro-bucales (succión, mas-
ticación o protusión lingual). No respon-
den a los anticonvulsivos y, en ocasiones, 
se asocian a verdaderas crisis, por lo que 
existe dificultad para discernir realmente 
cuando se trata de verdaderas crisis epi-
lépticas. En estos casos, se requiere un 
estudio vídeo-EEG prolongado. Se cree 
que estos episodios representan un fenó-
meno de liberación del tronco cerebral(3).

Relacionados con el sueño
Mioclonus del sueño

El mioclono se define por un brusco 
y breve movimiento de un miembro 
causado por una contracción muscular. 
Puede ser focal, afectando a una parte 
del cuerpo o generalizado y, a diferen-
cia del temblor, es: irregular, arrítmico 
y de mayor amplitud. Su origen puede 
situarse en: córtex, tronco o médula espi-
nal(2). El mioclono epiléptico es infre-
cuente en el neonato, no así el mioclono 
patológico que se asocia a una complica-
ción neurológica importante (hemorra-
gia intraventricular, encefalopatía hipó-
xico-isquémica, encefalopatía metabóli-
cas), como expresión de un fenómeno de 
liberación de tronco cerebral por pérdida 
de la inhibición cortical lesionada.

En el mioclono nocturno neonatal benigno, 
las contracciones mioclónicas solo se 
observan durante el sueño NREM. Es un 
trastorno relativamente frecuente y se con-
funde con crisis epilépticas y con estado 
epiléptico con mucha frecuencia, cuando 
se presentan de forma muy repetida. Las 
mioclonías son: breves, multifocales, repe-
titivas y arrítmicas, afectan a cualquier 
extremidad, especialmente a los miem-
bros superiores, respetan la cara y ceden 
inmediatamente al despertar al neonato. 
En caso de duda sera necesario un vídeo-
EEG de sueño

Se presentan en accesos y pueden 
persistir durante 20-30 minutos(5-7). 
Se inician en los primeros días de vida 
y suelen ceder espontáneamente antes de 
los 4 meses de vida. El uso de fenobar-
bital puede empeorarlas y la normalidad 
en el EEG crítico descarta un origen 
epiléptico. Probablemente, se producen 
por una inmadurez de las vías seroto-
ninérgicas a nivel del tronco cerebral.

Relacionados con la hipoxia

Apneas
La apnea consiste en una interrup-

ción del f lujo aéreo, con una duración 
superior a los 20 segundos y con o sin 
disminución de la frecuencia cardíaca. 
También se consideran apneas, las 
detenciones del f lujo aéreo más cortas, 
pero con repercusión cardiocirculato-
ria. Se distinguen tres tipos básicos de 
apnea, según su mecanismo de produc-
ción: centrales, obstructivas y mixtas. 
Se pueden dividir, por la etiología, 
en: primarias o idiopáticas, que tienen 
relación fundamental con la madurez; y 
secundarias o sintomáticas, que reflejan 
la presencia de una patología de base(1,2).

El episodio clínico de apnea incluye: 
cianosis, palidez e hipotonía; aunque 
puede aparecer de forma aislada y habi-
tualmente, se acompaña de bradicardia y 
desaturación periférica de oxihemoglo-
bina. El origen de los episodios de apnea 
se relaciona con varios factores: impulso 
respiratorio central deficiente, inmadu-
rez de los quimiorreceptores centrales 
del neonato, alteraciones mecánicas de 
la vía aérea por obstrucción o colapso de 
esta, estimulación de ref lejos vagales a 
través de maniobras terapéuticas, como 
la colocación de sonda nasogástrica, 
maniobras de aspiración nasotraqueales 
o el ref lujo gastroesofágico.

Todo recién nacido por debajo de las 
34 semanas con apneas o que acumule 
factores de riesgo, debe ser sometido a 
monitorización. Es importante, en caso 
de duda, la utilización de un monitor 
de función cerebral o un registro vídeo-
EEG para establecer si las alteraciones 
del flujo y ritmo respiratorio detectadas 
están en relación con crisis epilépticas(3,6).

El primer objetivo del tratamiento 
es prevenir la aparición de nuevos epi-
sodios. La estimulación táctil suele ser 
suficiente para corregir la mayoría de 
los casos en los que la apnea se presenta 
como un episodio aislado. En los proble-
mas posicionales de la vía aérea superior, 
se debe considerar la corrección postural. 
Cuando la apnea se acompaña de signos 
persistentes de cianosis o de bradicardia, 
se recurrirá a la administración de O2 con 
presión positiva. Si los episodios recurren 
varias veces al día, se recomienda iniciar 
tratamiento farmacológico con cafeína 
y, si persisten, se puede utilizar apoyo 
ventilatorio con CPAP.
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Miscelánea

Laringoespasmo episódico
Es una contracción involuntaria de la 

musculatura laríngea, que produce una 
obstrucción parcial durante la inspira-
ción. Esto puede causar la muerte en el 
niño o una hipoxia cerebral. En neona-
tos, el laringoespasmo ocurre general-
mente tras una extubación o durante la 
intubación, pero también puede rela-
cionarse con: hipocalcemia, reflujo gas-
troesofágico, crisis convulsiva, síndrome 
miasténico congénito o miotonía.

El cuadro clínico característico del 
laringoespasmo episódico neonatal se 
caracteriza por: episodios de rigidez 
generalizada con cianosis y bradicar-
dia con o sin pérdida de conocimiento, 
y crisis de apnea durante la primera 
semana de vida. Pueden presentar epi-
sodios de estridor asociados y confun-
dirse con laringomalacia. También se 
puede manifestar como: episodios de 
sollozo transitorios con rigidez muscu-
lar generalizada y palidez facial durante 
el llanto. La exploración entre los epi-
sodios puede ser normal, presentar un 
ligero estridor o una discreta rigidez.

El laringoespasmo episódico neo-
natal se ha relacionado con mutacio-
nes del gen SCN4A en el cromosoma 
17, que codifica la subunidad alfa del 
canal de sodio dependiente del voltaje 
del músculo esquelético Nav 1.4. Los 
pacientes tienen buena respuesta a los 
bloqueantes de canales de sodio: carba-
macepina (10-40 mg/kg/día) o mexile-
tina (15 mg/kg/día)(2).

TPNE en el lactante

Relacionados con el movimiento

Mioclonías benignas del lactante
Suelen debutar entre los 3 y 9 meses 

de vida, aunque también se han descrito 
en el período neonatal.

El lactante, por lo demás normal, presenta, 
en general, al despertar y bruscamente, 
repetidas contracciones mioclónicas en 
flexión de cuello y extensión, y abducción 
de los miembros superiores en salvas y que 
recuerdan a los espasmos epilépticos del 
síndrome de West. Se presentan en vigilia 
y varias veces al día.

Pueden también simular una mio-
clonía generalizada. El vídeo-EEG en 

vigilia y sueño es normal, y no existe 
deterioro en el desarrollo a diferencia 
del síndrome de West. Ceden espontá-
neamente hacia los 9 meses y no precisan 
tratamiento. Aunque se han descrito con 
más frecuencia en niños sobrestimulados, 
se desconoce el origen del trastorno(1,3,7).

Crisis tónicas reflejas del lactante

Se presentan entre los 2 y 3 meses de 
edad con: episodios de contracción tónica 
y extensión de las 4 extremidades, apnea 
y cianosis, y congestión con rubicundez 
facial durante 3-10 segundos.

Se desencadena por estímulos tácti-
les o cambios posicionales, solo cuando 
el niño está en vigilia y muchas veces 
cuando está sujetado por un adulto en 
posición vertical o cuando es desplazado 
en dirección céfalo-caudal. Es más fre-
cuente en lactantes irritables y, en oca-
siones, aparece en salvas durante 2-3 
días o, a veces, repite periódicamente. 
Ceden espontáneamente pocos meses 
después. El EEG ictal e interictal es 
normal. Se desconoce su origen(2).

Desviación tónica paroxística  
de la mirada hacia arriba con ataxia

El cuadro se inicia entre los 3 meses y los 
2 años, y consiste en episodios prolongados 
(segundos, horas o días) de desviación con-
tinua o episódica de los ojos hacia arriba, 
con ataxia asociada.

Durante el episodio, el intento del 
niño para fijar la mirada induce un nis-
tagmo repetido en dirección hacia abajo. 
Los síntomas desaparecen con el sueño 
y se incrementan con el cansancio o las 
infecciones. El cuadro clínico, en general, 
suele remitir espontáneamente en unos 
años y, casi la mitad de los casos, evolucio-
nan con retraso del desarrollo y lenguaje. 
Se desconoce la causa, la neuroimagen y 
EEG son normales, existen cuadros fami-
liares y otros relacionados con infecciones. 
Algunos casos mejoran con L-dopa(8).

Estereotipias
Se trata de conductas motoras repe-

titivas (orofaciales, cefálicas o de miem-
bros superiores con movimientos de ale-
teo), que se presentan de forma rítmica y 
continuada en niños, por lo demás nor-
males, especialmente cuando se sienten 
a gusto con el juego o en situaciones de 
excitación o estrés(1,2). Suelen comenzar 

al año, y remiten entre los 2 y 3 años. 
Son más acentuados y persistentes en 
pacientes con patología neurológica 
(discapacidad intelectual, TEA o en 
algunos síndromes genéticos como, por 
ejemplo, en el síndrome de Rett).

Spasmus nutans
Se presenta en lactantes y se carac-

teriza por episodios espontáneos de 
nistagmo asimétrico, asociado a incli-
nación y movimientos de negación de 
la cabeza o, a veces, de afirmación. La 
duración de los episodios es de escasos 
segundos, pero tiene tendencia a repetir. 
El proceso es autolimitado y desaparece 
entre los 3 y 6 años(3). El EEG es nor-
mal. Hay que descartar la posibilidad 
remota de lesiones quiasmáticas o dien-
cefálicas.

Estremecimientos

Son eventos paroxísticos breves y frecuen-
tes que se inician hacia los 4 meses de 
edad, pero que se extienden a lo largo de la 
infancia. Consisten en episodios de cese de 
la actividad sin pérdida de conciencia, con 
temblor brusco y rápido de corta duración, 
especialmente de la cabeza, con posturas 
tónicas en flexión o extensión de la cabeza 
y cuello con estremecimiento de tronco y 
cefálico.

Puede haber un factor precipitante y 
repetir varias veces al día, sin período 
post-crítico. El EEG ictal es normal. 
No requieren tratamiento(2,5).

Tortícolis paroxístico
Se inicia en el primer año de vida y 

remite espontáneamente antes de los 5 
años. El niño presenta, de forma recu-
rrente y subaguda (a menudo, desenca-
denado por cambios posicionales, una 
postura de inclinación cefálica no dolo-
rosa, a veces, precedida de movimientos 
oculares anormales (Fig. 1). El paciente 
durante los episodios puede manifestar: 
malestar, irritabilidad, agitación, pali-
dez, vómitos o incluso ataxia(3,4).

Los episodios, que suelen variar de un lado 
a otro en cada evento, pueden durar minu-
tos, horas y, a veces, días, cediendo espon-
táneamente y repetir con una frecuencia 
variable, a veces, constante.

Entre los episodios, la exploración 
neurológica, neuroimagen y EEG son 
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normales. Es más frecuente en niñas 
(3:1) y tiene un predominio matutino. 
Se desconoce la etiología, aunque se 
sospecha una canalopatía (CACNA1A 
y PRRT2) y relación con la migraña; 
ya que, en ocasiones, el cuadro puede 
evolucionar hacia vértigo paroxístico, 
ataxia episódica y cefalea migrañosa. 
No requiere tratamiento y, si son muy 
frecuentes, algunos responden a cinari-
cina o f lunaricina.

Síndrome de Sandifer
Se presenta con posturas anómalas 

del cuello, tronco y extremidades, como 
consecuencia de un ref lujo gastroeso-
fágico, hernia hiatal o disfunción eso-
fágica. En otras ocasiones, puede pre-
sentarse en forma de episodios súbitos 
de: tortícolis, rigidez generalizada y 
opistótonos, que pueden acompañarse 
de apnea y mirada fija con mioclonías de 
miembros. Suelen ocurrir pocos minu-
tos después de comer y las regurgita-
ciones no siempre son evidentes; otra 
característica importante es la normali-
dad intercrítica. En casos dudosos, debe 
procederse a una completa exploración 
esofágica. Se presenta especialmente 
entre los 18-36 meses(2).

El cuadro es muy aparatoso, puede reme-
dar una distonía o una crisis epiléptica. 
La presencia de regurgitaciones junto con 
un EEG crítico normal, descarta epilepsia 
y apoya el diagnóstico. El cuadro cede al 
tratar el reflujo gastroesofágico.

Episodios de autoestimulación

Se inician entre los 3 meses y 5 años. Se 
pueden expresar de formas diferentes: 
posturas distónicas, gruñidos, diaforesis, 
agitación, cianosis o palidez, mirada per-
dida, movimientos de labios y sonrisa o 
incluso miedo(9). El paciente puede estimu-
lar directamente sus genitales o mediante 
maniobras de frotamiento de los muslos.

Ciertas situaciones favorecen los epi-
sodios (aburrimiento, viaje sentado en la 
sillita, cansancio, para conciliar el sueño). 
El episodio cesa cuando se distrae al 
niño, aunque suele mostrarse contrariado 
y con tendencia a reiniciar la actividad. 
Pueden confundirse con facilidad con 
crisis focales complejas. Un registro del 
episodio puede ayudar al diagnóstico. 
El pronóstico es favorable y suelen des-
aparecer antes de los 5-6 años(2,5,9).

Hemiplejía alternante de la infancia

Este raro fenómeno debuta antes de los 18 
meses. Consiste en episodios de hemiple-
jía flácida subaguda, asociado a síntomas 
autonómicos y nistagmo monocular ipsila-
teral a la hemiplejía. El episodio se suele 
iniciar con posturas tónicas o distónicas 
de miembros, con agitación y sensación 
de miedo. Se sigue de desviación de la 
cabeza hacia el hemicuerpo afectado y pro-
gresa hacia una hemiplejía completa con 
dificultad para la deglución y respiración.

La hemiplejía dura desde pocos 
minutos a varias horas, puede afectar 
a ambos lados de forma simultánea y 
remite espontáneamente para volver 
a repetir en el mismo o en otro hemi-
cuerpo, al cabo de pocos días o semanas. 
El paciente muestra recuperación parcial 
o completa tras el sueño. El gen respon-
sable es ATP1A3 en el 85% de los casos. 
Responden parcialmente a la flunaricina, 
que puede limitar los ataques, pero no 
evita el deterioro neurológico(4,10).

Relacionados con el sueño
Head banging

El episodio consiste en movimientos 
rítmicos de la cabeza, cuando el lactante 
inicia el sueño. La persistencia de estos 
movimientos durante el sueño se deno-
mina jactatio capitis nocturno. Los 
episodios remiten espontáneamente a 
los 2-3 años, y se observan más frecuen-
temente y con más intensidad en niños 
con: retraso del desarrollo, deficiencia 
sensorial o trastorno dentro del espectro 
autista. El body rocking se inicia en el 
primer año con movimientos de balan-
ceo, cuando el niño está en sedestación 

con movimientos rítmicos de tronco y 
cabeza, tanto en dirección lateral como 
postero-anterior. Aunque puede presen-
tarse en niños normales, es más común 
en lactantes poco estimulados, con 
retraso cognitivo o déficit sensorial(2).

Relacionados con hipoxia
Espasmos del sollozo

Constituye uno de los TPNE más 
frecuentes en la edad pediátrica. Los 
episodios suelen aparecer entre los 6-18 
meses y pueden persistir más tiempo o 
iniciarse antes.

Existen dos tipos: pálido y ciano-
sante.
El espasmo del sollozo pálido es básica-
mente un síncope vasovagal por un meca-
nismo cardioinhibitorio neurológicamente 
mediado, que aparece desencadenado 
por situaciones de dolor, con frecuencia, 
por leves traumatismos craneoencefálicos 
especialmente en la región occipital, que 
conlleva un factor de sorpresa desagradable 
(espanto).

Se inicia con un llanto débil que se 
aborta con rapidez e incluso casi no llega 
a iniciarse, instaurándose rápidamente 
una intensa palidez de duración variable 
(5-30 segundos), seguido de hipertonía 
con rigidez axial y caída al suelo. Oca-
sionalmente, se asocian movimientos 
clónicos. El episodio puede confundirse 
fácilmente con una crisis epiléptica si 
no se detecta que fue precedido por 
traumatismo y si, además, se sigue de 
mioclonías. La recuperación tiene lugar 
en poco tiempo (segundos-minutos)(11).

La exploración intercrítica es normal, 
así como los exámenes complementa-
rios, que en general no son necesarios. 
Los episodios remiten con la edad, aun-
que puede evolucionar hacia síncopes 
vasovagales. Algunos niños presentan 
anemia ferropénica asociada y de dudosa 
relación con el trastorno(1,2,5). No pre-
cisan tratamiento, pero se debe ofrecer 
a las familias, información del cuadro y 
de cómo proceder. Cuando se asocia a 
una notable variabilidad del ritmo car-
díaco, se ha llegado a la implantación de 
un marcapasos. Existen otras posibili-
dades terapéuticas en casos extremos, 
como el empleo de un anticolinérgico, 
como el glicopirrolato, para disminuir la 
inhibición cardíaca junto con una pre-
paración oral de teofilina por su efecto 
cronotrópico.

Figura 1. Tortícolis paroxístico con inclina-
ción cefálica y del tronco hacia la izquierda.
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El espasmo del sollozo cianosante tiene 
su origen en una apnea espiratoria prolon-
gada. El episodio se inicia por llanto o grito 
seguido de: apnea, pérdida de conciencia, 
cianosis y, en ocasiones, seguidos de pos-
turas tónicas, movimientos convulsivos y 
relajación vesical. Es importante identificar 
el factor desencadenante responsable (trau-
matismo, enojo, frustración, ansiedad, etc.).

Es fundamental también conocer la 
situación clínica tras finalizar el episo-
dio, dado que la recuperación es inme-
diata, sin estado post-crítico, aunque 
puede constatarse un estado de hipoac-
tividad, que es tanto más elevado cuanto 
más alto es el nivel de sobreprotección 
que desarrollan unos padres asustados 
por la experiencia vivida. El examen 
intercrisis es siempre normal. No son 
necesarios los exámenes complementa-
rios y, cuando se solicitan, pueden pro-
vocar mayores dudas e incrementar el 
riesgo de errores diagnósticos.

La evolución es favorable, no preci-
san tratamiento aparte de: identificar 
el trastorno y tranquilizar a la familia y 
el entorno. Se debe ofrecer una amplia 
información a los padres sobre la benig-
nidad del proceso, instaurando un pro-
grama de modificación de pautas educa-
cionales para disminuir, en la medida de 
lo posible, los componentes de ansiedad 
y de reacción neuropática del niño. En 
ocasiones excepcionales, si el espasmo 
es muy frecuente, puede mejorar con 
risperidona. Suelen desaparecer hacia 
los 4-6 años. La incidencia de epilep-
sia es la misma que la de la población 
general. Tampoco se ha hallado relación 
entre el espasmo del sollozo cianótico y 
el riesgo de muerte súbita. Los espasmos 
del sollozo cianosantes son mucho más 
frecuentes que los pálidos y existen for-
mas mixtas. Es común encontrar fami-
liares de cuadros similares.

Relacionados con el dolor
Dolor paroxístico extremo

Puede debutar ya en período neo-
natal o, especialmente, en el lactante 
con un dolor paroxístico extremo, espe-
cialmente a nivel rectal y en región 
perianal. Posteriormente, con la edad, 
el dolor puede persistir en esta zona o 
localizarse a nivel: ocular, submandibular 
o submaxilar. Otro hallazgo constante 
es la rubicundez facial que acompaña 
al dolor, especialmente en los pacientes 
más jóvenes(5,6,12). Durante los episodios, 

los pacientes manifiestan una extrema 
rigidez de extremidades y tronco, seme-
jando una crisis tónica. Cuando el dolor 
es ocular, puede acompañarse de: midria-
sis, lagrimeo y rinorrea. La duración de 
los ataques es muy variable (de segundos 
a horas). El fenómeno autonómico que 
con frecuencia se acompaña de rigidez 
y espasmo tónico, se manifiesta por bra-
dicardia y asistolia, conduciendo final-
mente a un cuadro sincopal. En niños 
mayores y adultos, la identificación del 
trastorno es más sencilla y la localización 
cambiante del dolor, los antecedentes 
familiares y la normalidad intercrisis, 
ayudan al diagnóstico. Con la edad, el 
cuadro tiende a disminuir en severidad. 
El factor desencadenante más común 
es la defecación, la ingesta de comida o 
incluso la toma de medicación. Se trata 
de una enfermedad hereditaria autosó-
mica dominante, debida a una mutación 
en el gen SCN9A responsable de una 
canalopatía con ganancia de función 
del Na v 1.7. Las opciones terapéuticas 
más efectivas son: identificar y evitar en 
lo posible los factores desencadenantes 
particulares en cada caso y el empleo de 
carbamazepina (10-15 mg/kg/d)(12).

TPNE en el niño y adolescente

Relacionados con el movimiento

Trastornos del movimiento
En ellos se incluyen: tics, corea, 

balismo, mioclono esencial, compul-
siones, estereotipias, manierismos, 
coreoatetosis paroxística kinesigénica, 
coreoatetosis paroxística distónica y la 
distonía paroxística inducida por el ejer-
cicio, que no trataremos por problemas 
de espacio(2,3).

Vértigo paroxístico benigno

Se caracteriza por la aparición, sin pre-
vio desencadenante, de episodios súbi-
tos de vértigo sin aura, generalmente de 
breve duración (minutos u horas) que se 
resuelven espontáneamente. Es la causa 
de vértigo más frecuente en niños, cuando 
no se acompaña de pérdida de audición o 
patología ORL que lo justifique. Este cua-
dro se incluye dentro de los equivalentes 
migrañosos(2,13).

En niños pequeños, es difícil obte-
ner una descripción adecuada, por lo 
que es preciso observar los signos que 
lo acompañan: inestabilidad, miedo a 

caminar, llanto, incapacidad para man-
tenerse de pie o búsqueda de apoyo o 
palidez. También puede acompañarse 
de vómitos. Durante el episodio, puede 
aparecer además nistagmo. El primer 
episodio suele ocurrir entre 1-4 años 
de edad. Puede ser confundido con 
epilepsia, debido a su carácter paroxís-
tico, recurrente, asociado a sensación de 
miedo y manifestaciones autonómicas 
(sudoración, náuseas, vómitos), pero no 
se acompaña de pérdida de conciencia y 
no hay período post crítico. En caso de 
duda, el EEG puede permitir la dife-
renciación del vértigo de origen epilép-
tico y también es necesaria la valoración 
neurootológica en niños con vértigo. La 
neuroimagen es obligada, cuando los 
síntomas persisten o aparecen déficits 
neurológicos. El diagnóstico diferen-
cial debe realizarse con otras formas 
de vértigo en la niñez como: el vértigo 
posicional paroxístico benigno, la ataxia 
episódica, la otitis media aguda y el trau-
matismo craneoencefálico. Los eventos 
son breves y generalmente no requieren 
tratamiento. Algunos responden al tra-
tamiento profiláctico con ciproheptadina 
o flunaricina. Los episodios evolucionan 
hacia la desaparición 3-4 años después 
de su inicio, aunque una proporción de 
ellos progresa hacia migraña(2).

Reacciones extrapiramidales 
a fármacos

Los síndromes extrapiramidales de 
origen farmacológico se pueden mani-
festar por una amplia serie de alteracio-
nes del tono y del movimiento muscu-
lar: acatisia, distonía, discinesia tardía, 
parkinsonismo y síndrome neuroléptico 
maligno. La semiología más frecuente 
es: distonía de cuello, musculatura facial 
y buco-lingual. Es importante la obser-
vación de los trastornos del movimiento 
y su coincidencia en el tiempo, con la 
administración de determinados fár-
macos(2,3,5,6).

Diversos fármacos pueden produ-
cir una reacción idiosincrásica aguda y 
transitoria que, en ocasiones, asemejan 
una crisis epiléptica. Los fármacos más 
implicados son: antieméticos (metoclo-
pramida, cleboprida o domperidona) 
y antipsicóticos típicos (fenotiacinas y 
análogos, tioxantenos, butirofenonas, 
difenilbutilpiperidinas) y antipsicóticos 
atípicos, pero también pueden aparecer 
con psicoestimulantes (metilfenidato), 



Trastornos paroxísticos no epilépticos en la infancia

PEDIATRÍA INTEGRAL390

antidepresivos tricíclicos, antiepilépticos 
(ácido valproico, fenitoína, carbamace-
pina, benzodiacepinas) y flunaricina. Es 
importante la historia clínica minuciosa 
y las determinaciones para identificar el 
producto ingerido. Responden al biperi-
deno y a la retirada del desencadenante.

Relacionados con la hipoxia
Síncope

El síncope se define por una pérdida 
brusca de la conciencia y del tono pos-
tural, debido a hipoperfusión arterial 
cerebral con recuperación espontánea.

Los síncopes son los TPNE más fre-
cuentes en este grupo de edad y que con 
mayor facilidad se confunden con crisis 
epilépticas generalizadas (Tabla IV).

El síncope se produce por un fallo 
hemodinámico que conduce a una 
hipoxia cerebral aguda y transitoria. 
Aparece cuando la falta de perfusión 
/ oxigenación cerebral supera los 8-10 
segundos. Con frecuencia, se asocia 
a: sudoración, palidez, debilidad y 
parestesias, así como a: cierta rigidez 
generalizada, opistótonos, trismus y, 
en ocasiones, sacudidas mioclónicas 
irregulares de los miembros (síncope 
convulsivo) (Fig. 2). Puede cursar, ade-

más, con enuresis o incluso mordedura 
de lengua en algún caso. La duración 
suele ser corta (10-30 segundos), aunque 
hay casos de mayor duración. Algunos 
pacientes presentan síntomas prodró-
micos (presíncope) caracterizados por: 
mareo, parestesias en miembros inferio-
res, sensación de calor, náuseas, palidez 
y visión borrosa, que desaparecen con 
el decúbito. La recuperación es rápida 
sin síntomas de confusión postictal(1,3).

Hay varios tipos de síncope dependiendo 
de su mecanismo fisiopatológico. El más 
común es el síncope mediado neuralmente 
o no cardiogénico, y que incluye: síncope 
vasovagal, espasmos del sollozo pálidos y 
cianóticos. Otros síncopes pueden estar 
producidos por un incremento de la pre-
sión intratorácica, como resultado de: tos 
intensa (síncope tusígeno) o maniobras de 
Valsalva (micción o defecación), y síncope 
del seno carotídeo (hipersensibilidad del 
seno carotídeo) propio de adultos.

	Síncope vasovagal. Resulta de una 
combinación de: excesivo tono vagal, res-
puesta anómala de catecolaminas al estrés 
y aumento del contenido venoso por 
bipedestación prolongada. Más común 
en escolares y adolescentes, pueden ser 

frecuentes y, en general, con carácter 
familiar. Para el diagnóstico diferencial 
con la epilepsia o con síncopes cardiogé-
nicos, es muy importante identificar las 
circunstancias que rodeaban al paciente 
y los posibles factores desencadenantes 
(levantarse bruscamente después de un 
largo período de sedestación o decúbito, 
ayuno, calor ambiental excesivo, ambiente 
húmedo, no ventilado o con aglomera-
ción de personas, ansiedad, uso de fár-
macos, traumatismo, visión de sangre o 
de escenas desagradables y, especialmente, 
por un estímulo doloroso brusco, como 
la venopunción) (Tabla IV). El EEG 
intercrítico es normal. El síncope vaso-
vagal no suele ocurrir cuando el niño está 
sentado o tumbado, salvo en el caso de 
venopunción. Estos síncopes son, a veces, 
espectaculares, pero siempre benignos y, a 
veces, muy frecuentes. El test de la mesa 
basculante es un procedimiento para con-
firmar el diagnóstico de síncope vasova-
gal y es aconsejable su realización solo en 
pacientes con síncopes recurrentes (en los 
que no se haya establecido claramente la 
etiología vasovagal), en el estudio del sín-
cope con ejercicio, en síncopes bruscos 
con traumatismo asociado y, en algunos 
casos para el diagnóstico diferencial entre 
síncope y epilepsia. El tratamiento pasa 
por las medidas de educación sanitaria, 
explicando la naturaleza benigna del tras-
torno, identificando los primeros síntomas 
y adoptando medidas profilácticas, valorar, 
en algunos casos, la ingesta de agua y sal, o 
incluso, en casos excepcionales, el empleo 
de fludrocortisona o midodrina (agente 
simpaticomimético)(2,5,6,14).

Síncope cardiogénico puede resul-
tar tanto de una alteración del ritmo 
cardíaco (taquiarritmia, bradiarrit-
mia, síndrome del QT largo, síndrome 
de Brugada), como de una alteración 
estructural cardíaca (cardiomiopatía, 
estenosis aórtica o mitral, tumor intra-
cardíaco) (Fig. 2). Junto al cuadro clí-
nico típico del síncope, suelen asociar: 
palpitaciones, dolor torácico, respiración 
entrecortada y/o fatiga.

El síncope cardíaco puede ocurrir en cual-
quier posición del paciente, incluida la 
posición de decúbito o el sueño, y espe-
cialmente durante períodos de: ejercicio 
intenso, emoción o excitación.

Es importante investigar los antece-
dentes familiares de: fallecimiento en 
personas jóvenes, de muerte súbita no 

Tabla IV.  Diagnóstico diferencial entre síncope y epilepsia en la infancia

Síncope Epilepsia

Frecuencia Elevada (5-8%) Baja (1%)

Antecedentes familiares 60% 10-20%

Edad de aparición 6-18 años 0-18 años

Pródromos Muy habituales Poco frecuentes

Palidez Muy habitual No

Frecuencia cardíaca Bradicardia Taquicardia

Tensión arterial Baja Elevada

Pérdida de conciencia Gradual Brusca

Movimientos rítmicos Ocasionales al final Muy frecuentes

Duración del episodio Segundos Variable

Síntomas post críticos Ausentes /discretos Habituales

Duración post-crítico Corta Variable/larga

Amnesia de lo ocurrido No Habitual

Ceden espontáneamente Sí Medicación rescate

Factor desencadenante Muy habitual Ocasional 

Anomalías EEG intercríticas No Sí (+++)

Precisa exámenes complementarios Rara vez Siempre

Si precisa alguna exploración Cardíaca EEG

Al llegar a urgencias Recuperado En post crítico 

Requiere hospitalización Rara vez Casi siempre

Precisa tratamiento crónico No Casi siempre 

Riesgo de secuelas No Sí

Pronóstico Bueno Variable
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aclarada o personales de cardiopatía o 
arritmias. La pérdida de conciencia y 
las convulsiones desencadenadas por 
miedo o sobresalto, particularmente, 
si las mismas ocurren durante el ejerci-
cio, son muy sugestivas de un síndrome 
QT largo. Cuando este se acompaña de 
sordera congénita, forman parte de los 
síndromes de Jervell y Lange-Nielson 
(autosómica recesivo) o de Romano-
Ward (autosómico dominante con 
penetrancia incompleta). En los casos 
de síncope infanto-juvenil, en los que 
claramente no se cumplan los criterios 
de ser mediados neuralmente o existan 
dudas, se debería efectuar un estudio 
cardiológico, dada la posibilidad de 
muerte súbita. El tratamiento depende 
de la patología de base y, en ocasiones, 
se debe recurrir a: tratamiento antiarrít-
mico, ablación quirúrgica por catéter, 
implantación de marcapasos o desfibri-
lador(2,3,6,14).

Existen otros síncopes que se deben 
conocer como: síncope febril (0-3 años 
en contexto febril), síncopes situacio-
nales (tos, micción, dolor abdominal), 
síncopes por hipotensión ortostática 
(con cambios bruscos de postura) y 
el síncope por taquicardia postural 
ortostática (por disfunción autonómica 
y unos minutos después de adoptar la 
bipedestación). De nuevo insistir, en el 
valor de una buena historia clínica para 
identificar el factor desencadenante y no 
confundirlo con la epilepsia (Tabla IV).

Psicógenos

Pseudocrisis
Las crisis psicogénicas o pseudoepi-

lépticas pueden confundirse con verda-
deras crisis epilépticas. Pueden verse en 
la infancia a partir de los 5 años.

Suelen presentarse en forma de movi-
mientos tónico-clónicos, generalmente: 
asíncronos, movimientos pélvicos o cefá-
licos de uno u otro lado, mirada fija o 
inconsciencia. Los episodios suelen ser 
muy aparatosos, acompañados de gritos 
y llanto, casi nunca se golpean y suelen 
presentarse en ambientes “especialmente 
seleccionados”(15).

En ocasiones, el evento puede ser 
provocado por inducción en el enfermo. 
En este caso, el diagnóstico diferencial es 
más sencillo. No ocurre lo mismo, cuando 
se trata de episodios puramente moto-
res que podrían remedar crisis parciales 
complejas o crisis que se originan en el 
lóbulo frontal. Las pseudocrisis son fre-
cuentes en pacientes con epilepsia y, por 
ello, es necesario llevar a cabo un estudio 
vídeo-EEG idealmente ictal e interictal, 
para discriminar si corresponde realmente 
a epilepsia o forma parte de la pseudo-
crisis. Para aumentar la dificultad en el 
diagnóstico, en algunos casos de crisis 
frontales, el EEG ictal puede ser normal. 
Hay datos que apoyan las pseudocrisis: no 
hay incontinencia urinaria, siempre con 
espectadores, sin estado postcrítico, sin 

traumatismos durante el episodio, nunca 
aparecen durante el sueño y reaccionan 
ante un estímulo doloroso. De todos 
modos, no resulta fácil el diagnóstico 
diferencial y, en muchos casos, se con-
funden las crisis epilépticas con pseu-
docrisis(3,16). Hasta el 70% de los casos 
referidos a unidades de epilepsia por sos-
pecha de pseudocrisis, tenían una verda-
dera epilepsia. El abordaje terapéutico es 
complicado y debe ser multidisciplinar.

Relacionados con el sueño
Los TPNE relacionados con el 

sueño (terrores nocturnos, pesadillas, 
despertares nocturnos, sonambulismo, 
síndrome de las piernas inquietas, 
bruxismo, etc.) no se revisarán por pro-
blemas de espacio(1-3,5).

Miscelánea
Ensoñaciones

Consisten en episodios más o menos 
prolongados de desconexión o aisla-
miento del entorno, de contacto con-
fuso con la realidad, con mirada fija o 
inatención cuando el paciente está en 
vigilia(2,17). Se presentan en la infancia-
adolescencia. Los episodios tienen una 
duración inferior a cinco minutos, no se 
acompañan de ninguna sintomatología 
y se interrumpen voluntariamente, o 
cuando otra persona le aplica un estí-
mulo como: tacto, cosquillas u oferta 
de algo que le pueda interesar.

Las pseudoausencias o “daydreams” 
suelen producirse por aburrimiento, espe-
cialmente durante la observación de la 
televisión o por inatención, y desinterés 
en el aula.

Habitualmente, pretenden la bús-
queda de contenidos gratificantes, de 
modo que pueden crear cierta adicción, 
al desarrollar emociones hacia los per-
sonajes de sus fantasías.

Cuando existen dudas, se puede confirmar 
/ descartar la epilepsia con ausencias, con 
el registro vídeo-EEG con hiperventilación 
(se inducen ausencias clínicas y aparecen 
alteraciones paroxísticas generalizadas de 
punta-onda a 3 Hz con la misma duración 
de la ausencia clínica).

Se debe identif icar el trastorno y 
modificar los factores favorecedores: 
reducir el tiempo de observación de la 
televisión, e incluir al niño en activi-

Figura 2. Síncope de origen cardíaco en un niño de 4 años por bloqueo aurículoventricular 
completo, evidenciado en el registro EEG.
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dades deportivas o lúdicas con las que 
se evite el aburrimiento. En niños con 
déficit de atención, trastorno generali-
zado del desarrollo o trastorno obsesivo-
compulsivo, aplicar el tratamiento ade-
cuado en estas problemáticas(3,5,17).

Conclusiones
Los TPNE tienen una incidencia 

mucho más elevada que la epilepsia y 
pueden aparecer a cualquier edad, pero 
son más frecuentes en los primeros años 
de vida. La función del pediatra de AP, 
es conocer estos trastornos e intentar 
identificarlos. El primer paso para un 
diagnóstico correcto es establecer si este 
episodio corresponde a una crisis epilép-
tica o puede tratarse de un primer epi-
sodio de TPNE. Es importante seguir 
un protocolo de diagnóstico, analizando: 
factores desencadenantes, pormenores de 
cada episodio, análisis detallado del epi-
sodio mediante un registro vídeo casero, 
examen físico, aplicar el sentido común y 
la experiencia en estos trastornos y sola-
mente proceder a los exámenes comple-
mentarios básicos en caso de duda o para 
la confirmación diagnóstica.

Las opciones terapéuticas son esca-
sas y la mayoría de TPNE tienen una 
evolución favorable. Si no responden a 
las medidas habituales o persisten dudas 
diagnósticas, hay que remitirlo al espe-
cialista.
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epilépticos en la infancia 
(TPNE)

25.	Ante la sospecha de un trastorno 
paroxístico no epiléptico, deben 
SOLICITARSE exámenes com-
plementarios:
a.	 Siempre, y así me cubro de 

cualquier eventualidad.
b.	 Nunca.
c.	 Solo en caso de duda.
d.	 Mejor consultar al especialista.
e.	 Un registro EEG siempre es 

obligado.

26.	En un neonato con reacción de so-
bresalto exagerada, ¿qué OPCIO-
NES de tratamiento disponemos?
a.	 Diacepam.
b.	 Topiramato.
c.	 Ya desaparecerá solo, como 

todos los TPNE.
d.	 Valproato sódico, que es muy 

eficaz.
e.	 Clonacepam y aplicar la manio-

bra de Vigevano si precisa.

27.	El espasmo del sollozo pálido apa-
rece desencadenado por situacio-
nes de dolor y, con frecuencia, por 
leves traumatismos craneoencefá-
licos, ESPECIALMENTE en la 
región:
a.	 Occipital.
b.	 Parietal.
c.	 Frontal.

d.	 En cualquier lado del cráneo o 
de miembros superiores.

e.	 En la nariz.

28.	Un niño de 2 años que debuta 
hace 1 mes con episodios breves y 
espontáneos de nistagmo asimétri-
co asociado a inclinación y movi-
mientos de negación de la cabeza, 
puede estar AFECTO de:
a.	 Head banging.
b.	 Estremecimientos cefálicos.
c.	 Tics cefálicos.
d.	 Spasmus nutans.
e.	 Debut hemiplejia alternante 

infancia.

29.	José es un lactante de 15 meses, 
sin antecedentes, que inicia brus-
camente episodios de inestabilidad 
con: miedo a caminar, llanto, in-
capacidad para mantenerse de pie, 
acompañados de palidez, vómitos 
y nistagmus de breve duración. 
Podría estar afectado de:
a.	 Ataxia periódica.
b.	 Migraña vestibular.
c.	 Vértigo paroxístico benigno.
d.	 Epilepsia lóbulo temporal.
e.	 Cerebelitis paroxística.

Caso clínico

30.	Francisco es un lactante sin antece-
dentes personales, que inicia a los 
4 meses y diariamente y sin factor 
precipitante, eventos paroxísticos 
breves y frecuentes, con interrup-
ción de la actividad, sin pérdida 

aparente de conciencia, con tem-
blor brusco y rápido de corta du-
ración, especialmente de la cabeza 
y tronco superior, y con posturas 
tónicas en flexión o extensión. Con 
estos síntomas es probable que PA-
DEZCA:
a.	 Estremecimientos.
b.	 Espasmos epilépticos.
c.	 Síndrome de West.
d.	 Crisis tónicas.
e.	 Mioclonias del lactante.

31.	Pero resulta que los episodios van a 
más y la angustia de la familia tam-
bién se incrementa. Crees que, en 
ESTE CASO, debemos solicitar 
un trazado EEG?
a.	 Quizás sí, pedir un registro 

EEG y, especialmente, durante 
el episodio si es posible.

b.	 Depende.
c.	 Sí, claro EEG con trazado de 

sueño e hiperpnea.
d.	 No, son estremecimientos y no 

precisa.
e.	 EEG y analítica para descartar 

anemia ferropénica.

32.	Así pues, confirmamos que se trata 
de estremecimientos. El TRATA-
MIENTO de los estremecimien-
tos es:
a.	 Frenarlos al inicio.
b.	 Benzodicepinas.
c.	 No hay que hacer nada, pues 

con el tiempo desaparecen.
d.	 Valorar sedantes.
e.	 Carbamazepina.

A continuación, se expone el cuestionario de acreditación con las preguntas de este tema de Pediatría Integral, que deberá 
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

http://www.sepeap.org

