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Introduccién

El torticolis paroxistico benigno infantil es una rara entidad
descritapor primeravez en 1969 por Snyder® y, desde entonces,
Unicamente se han referido en laliteratura médicainternacional
alrededor de medio centenar de casos®9). Se caracteriza por epi-
sodios recurrentes de inclinacion lateral de la cabeza que, ame-
nudo, se acompafian de otros sintomas o signos clinicos tales co-
mo, irritabilidad, vomitos, ataxia, postura anormal del tronco,
nistagmus y/o palidez. El proceso es autolimitado, afecta pre-
ferentemente a lactantes y nifios pequefios, y muestra predilec-
cion por e sexo femenino. Su etiopatogenia es desconociday no
existe un tratamiento capaz de prevenir o abortar las crisis.

El escaso conocimiento que se tiene de este sindrome y lo
alarmante que pueden resultar algunos de los sintomas neuro-
I6gicos que eventua mente lo acompafian, |levan con frecuencia
ala practica de exploraciones innecesarias, cuando no agresi-
vas, con €l fin derealizar el diagndstico diferencial de otras
entidades causantes de torticolis adquirido. Con € fin de difundir
€l conocimiento de estarara entidad presentamos una nueva ob-
servacion.

Observacion clinica

Nifia de 2 meses de edad cuyos padres consultan por pre-
sentar una inclinacién de la cabeza hacia la derecha que habia
aparecido de forma espontanea 36 horas antes. Como sintoma-
tologia acompafiante relatan que desde entonces esta muy irri-
tabley lloracon frecuencia. Setrata de una lactante previamente
sang, sin antecedentes perinatales de interés, alimentada con lac-
tanciamixtay con unos parametros antropométricos normales.
Entre los antecedentes familiares destaca (inicamente que lama:
dre padece episodios mensuales de migrafia desde los 13 afios
de edad.

Enlaexploracioninicial se objetivaexclusivamente unain-
clinacion lateral derecha de la cabeza acompafiada de unalige-
rarotacion del ment6n haciael lado opuesto, siendo € resto del
examen fisico por 6rganos y sistemas rigurosamente normal.
Este episodio se soluciond espontaneamente alos 4 dias de su
inicio.
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Desde entonces, a principio con una cadencia de 15-20 di-
asy posteriormente cada 30-35 dias, y hasta los ocho meses de
edad, ha presentado siete episodios de torticolis de caracteris-
ticas similares; aparicion espontaneay no relacionada con laho-
radel dia, movimiento traumético o cambio de postura; latera-
lizacion de la cabeza siempre haciala derecha; irritabilidad co-
mo Unico sintoma asociado; el intento forzado de reduccidon so-
lo consigue, momentaneamente y con molestias, normalizar la
postura; € resto de laexploracion fisicadurante las crisis es nor-
mal; duracion de cada episodio de 4 6 5 dias; resolucién es-
ponténea, sin relacion con maniobravoluntaria o accidental; per-
manece asintomética en lasintercrisis.

Durante su evolucion se practicaron, con resultados norma-
les, los siguientes exdmenes complementarios. analitica bésica
de sangrey orina, estudio radiol dgico de craneo y columna cer-
vical, estudio oftalmol 6gico con fondo de ojo, estudio neuro-
Idgico con electroencefalogramay tomografiaaxia computeri-
zada de craneo y columnacervical.

El dlitimo episodio detorticolis fue alos ocho meses de edad,
desde entonces no ha presentado nuevas crisis, y la evolucion
longitudinal de su desarrollo fisico y psicomotriz ha sido nor-
mal, siendo su edad actual de dos afios.

Discusion

El torticolis paroxistico benigno se caracteriza clinicamen-
te por episodios recurrentes en los que un lactante o un nifio de
corta edad, generalmente del sexo femenino, presentaunain-
clinacion lateral de lacabeza que amenudo se acomparia de una
ligerarotacion del mentdn hacia el lado opuesto. El sentido de
estalateralizacion puede variar enlos distintos episodios. Su es-
tablecimiento es espontaneo, no suele estar motivado por acon-
tecimientos traumaticos y, generalmente, ocurre por la mafiana.
El intento de reduccion forzada de la andmala postura suele re-
sultar molesto para el paciente, que pronto vuelve a lateralizar
la cabeza. La duracion de los episodios oscila entre pocos mi-
nutos y algunas semanas. Su resolucion es espontanea, no rela
cionandose con sensacion de crepitacion, maniobra voluntaria
0 accidental -7, Como excepcion se ha descrito un caso inusual
caracterizado por que |os episodios eran de segundos de dura-
cion e inducidos por cambios postural es®).

El trastorno postural que define a sindrome puede ser la Gni-
ca manifestacion clinica®>? o, por €l contrario y como en este
caso, puede acompariarse de sintomas generales como irritabi-
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lidad, vémitos, ataxia, postura anormal del tronco, nistagmus
y/o palidez(:-478),

El primer episodio suele tener lugar en las primeras sema
nas 0 meses de vida. Larecurrencia es lanorma con cadencias
variables, semanales 0 mensuales, con tendencia airse espa-
ciando con la edad hasta desparecer en un plazo variable que os-
cilaentre pocos meses y un maximo de cinco afios del inicio
de los episodios, con una méxima frecuencia alrededor de los
2 6 3 afios de edad®9).

Laresolucién suele ser completay sin secuelas, si bien se
han descrito algunos casos con pérdidas auditivas®, migrafia®
0 evolucién hacia un cuadro de vértigo paroxistico benigno®.

La etiopatogenia del sindrome es desconocida, barajando-
sedos hipétesis. Laprimera, postulada por Snyder®, que setra-
te de unadisfuncion vestibular periférica, en base ala pérdida
de respuestas vestibulares al test caldrico y disminucion dela
audicion que observo en varios de sus pacientes; esta disfuncion
vestibular periférica seriaidénticaalahalladaen el vértigo pa-
roxistico benigno con el que constituiria unamismaentidad no-
solégica con diversa expresion clinica, dependiendo de la edad?.
La segunda, defendida por Deonna et a.®, que se trate de una
disfuncion de las estructuras centrales, cerebel osas o vestibu-
lares, 0 delas conexiones vestibul o-cerebel osas, de posible ori-
gen vascular, al no haber objetivado en sus pacientes respuestas
vestibulares anormales bajo control electronistagmogréfico ni
anomalias en laaudicion y observado en algunos de ellos laaso-
ciacion de sintomas migrafiosos o la evolucion posterior aun
cuadro de migrafia clasica. Ademas, es posible que en la etio-
patogenia se encuentren involucrados factores genéticos, dada
la presentacion familiar que ocasionalmente se ha observado y
lamayor incidenciaen el sexo femenino®39).

Respecto a tratamiento, no se conoce ninguno capaz de pre-
venir las crisis o de abortarlas, por lo que debe evitarse €l uso de
farmacos de |os que pueden derivarse efectos indeseables'®),

El escaso conocimiento que se tiene de esta entidad condu-
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cetanto al retraso en el diagnostico, como ala practica de exa
menes complementarios innecesarios, costosos 0 incluso, poten-
cialmente peligrosos, que acrecientan la ansiedad de |os fami-
liares. Evidentemente, en las primeras crisis, y mas aln cuan-
do se trata de formas multisintométicas, se hace imprescindible
el diagnostico diferencial de entidades causantes de torticolis
adquirido tales como tumores de fosa posterior, epilepsia, luxa-
cion cervical recidivante, infecciones y tumores de la médula
cervical, fendémenos distdnicos por medicamentos, pardlisis ocu-
lar y sindrome de Sandifer®9. La normalidad de los examenes
complementarios mas convencionales, la sintomatologia re-
cortada que presentan la mayoria de |os casos, con periodos
intercriticos practicamente normales y, sobre todo, lo benigno
de laevolucidn, permiten descartar estas entidades sobre una ba-
se eminentemente clinicasin necesidad de recurrir atécnicas de
investigacion més sofisticadas o invasivas.
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