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1. INTRODUCCION

Los trastornos paroxisticos no epilépticos
(TPNE) son un grupo heterogéneo de tras-
tornos que por su semiologia clinica pueden
ser confundidos con crisis epilépticas. Ante un
episodio paroxistico, diferenciar si es o no de
origen epiléptico es un reto para el pediatra. Y
aunque la mayoria de estos episodios tienen
buen pronésticoy tienden a desaparecer, ge-
neran una gran inquietud en las familias. Son
muy frecuentes en la infancia, principalmente
en el primer afio de vida, cuando la inciden-
cia es del 9%, unas 10 veces mayor que la de
las crisis epilépticas. En general, los TPNE no
tienen una fisiopatologia bien definida pero,
adiferencia de la epilepsia, los signos y sinto-
mas del TPNE no son producidos por una des-
carga hipersincrénica excesiva de un grupo
neuronal. Con frecuencia, los TPNE son edad-
dependientes y autolimitados, por lo que se
les ha relacionado con un cerebro inmadu-
ro y en desarrollo. No obstante, algunos se
han asociado a alteraciones genéticas como
la hemiplejia alternante o las discinesias
paroxisticas.

diagn ter pediatr. 2022;1:305-317.

2. MANIFESTACIONES CLINICAS.
CLASIFICACION

Son un grupo muy heterogéneo que presen-
ta manifestaciones clinicas diferentes segtin
la entidad y que mantiene como nexo de
unién que se trata de imitadores de epilepsia
(Tablas 1,2, 3y 4).

3. CLAVES DIAGNOSTICAS. PRUEBAS
COMPLEMENTARIAS

En primer lugar, esimportante conocerlos para
poder identificarlos. El desconocimiento que
existe de los TPNE, al ser un grupo tan hetero-
géneo, implica la facilidad de considerar epilép-
tico cualquier episodio paroxistico.

La siguiente estrategia es identificar los ele-
mentos clave de la historia del paciente para
un correcto diagnostico diferencial, evitando
las principales causas de error.

La anamnesis del episodio paroxistico debe ser
minuciosa y detallada. Debe referirse la situa-
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Tabla 1. Trastornos paroxisticos no epilépticos (TPNE) en el periodo neonatal.

Relacionados con el movimiento

Debut

Descripcion

Evolucion Diagnostico

diferencial

Pruebas
complementarias

Tratamiento

Temblor
neonatal o
tremulaciones

(50% de los
neonatos)

1272
semana

* Movimientos ritmicos, de igual
amplitud, afecta extremidades o
menton, sin afectar la conciencia

+ Se provocan por estimulos
sensoriales (tactiles, auditivos)

» Ceden al sujetar la zona afecta

» No asocia trastornos vegetativos

Formas
secundarias o
patologicas

Hasta los 2
meses

(recaidas)

Video-EEG

No

Hiperekplexia
“Enfermedad
del sobresalto”

Primer
dia

» Reaccion de sobresalto exagerada
y sostenida en respuestaa
estimulos auditivos, tactiles
o visuales inesperados. Puede
seguirse de rigidez muscular
(crisis tonicas) y mioclonias
nocturnas. Puede asociar apnea,
cianosis y muerte subita

+ La percusion en la glabela
provoca un espasmo flexor*

+ Laflexion del neonato
presionando la cabeza hacia las
rodillas aborta la rigidez

Rigidez < 3
anos

+ Epilepsia

» Pardlisis
cerebral
infantil (PCI)

* Artrogriposis

Sobresalto
hasta adulto

» Percusion
glabelar

» Video-EEG

* Mutacion gen
CLRAT

Clonacepan*

Apnea
neonatal

Primeros
dias

Episodios de interrupcion del
flujo aéreo > 205, +/- | frecuencia
cardiaca, 0 < 20 s + repercusion
cardiocirculatoria. Pueden asociar
cianosis, palidez e hipotona.

La prematuridad es la causa +
frecuente

Formas
secundarias

Mejoran con la
edad

Epilepsia

» Analitica,
marcadores de
infeccion

+ Ecografia
cerebral

+ Video-EEG

Monitorizar

Cafeina

Relacionados con

el suefio

Mioclono
neonatal
benigno del
sueiio

Primeras
semanas

* Mioclonias que se repiten
ensalvas, generalizadas o de
extremidades, que ocurren solo
durante el suefio (1-30 min)

+ Los favorece el balanceo

+ Ceden al despertarlo

3-6 meses Epilepsia

[< 12 meses]

Video-EEG

No
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cion que precede al episodio y las condiciones
asociadas, recoger el horario y lugar donde ha
acontecido, si se presenta en vigilia o en suefio,
en ayuno, durante un enfado, con cansancio o
malestar. La descripcion propia de los sintomas
del episodio, la duracion, el fin brusco o paulati-
no, asi como el periodo posterior al episodio. Con
frecuencia los padres, preocupados por lo suce-
dido, nos relatan con detalle el episodio, pero no
describen la fenomenologia previa al episodio,
que nos ayuda a orientar la posibilidad de TPNE.
De este modo, un espasmo del sollozo suele
venir precedido de llanto por una frustracion,
0 bien de un traumatismo inesperado o susto.
Un sincope suele ir precedido de aturdimiento,
vision borrosa y palpitaciones. Un inicio gradual
es mas propio de una hipoglucemia, una intoxi-
cacion, una migrafia o una pseudocrisis. En la
descripcion hay que evitar el lenguaje médico,
que da lugara interpretaciones erréneas; recha-
zar el uso de palabras como ausencia para decir
que el paciente queda detenido o de crisis para
hablar del episodio o de convulsion para descri-
bir fendémenos motores. Para recoger los datos
del episodio hay que interrogar a las personas
que lo presenciaron y al propio paciente sifuera
posible. Registrar los episodios en videos case-
ros facilita su descripcion clinica y ayuda con-
siderablemente al diagndstico, pero no deben
sustituir a una historia clinica detallada, pues
los neuropediatras solo son capaces de juzgar
correctamente estos episodios en el 67% de los
casos y el porcentaje baja de forma considera-
ble cuando la valoracion de los videos la realizan
otros médicos o los padres. Es necesario evitar
que un determinado fenémeno clinico aislado,
mas propio de epilepsia, nos lleve a la interpre-
tacion directa del episodio paroxistico como epi-
léptico. Es el caso de la mordedura de lengua, la
sialorrea, la pérdida de conciencia, la relajacion
de esfinteres, las clonias o la somnolencia pos-

critica, que también pueden presentarse en un
sincope convulsivo. Si el nifilo ademas presenta
otra patologia neurolégica, ain puede resultar
mas dificil poder realizar el diagndstico diferen-
cial con epilepsia, pues la mayor incidencia de
epilepsia en este grupo puede sesgary condicio-
nar nuestro diagnéstico. Pero también estos pa-
cientes tienen un mayor nimero de afecciones
médicas asociadas que pueden predisponer a
TPNE como, por ejemplo, el sindrome de Sandi-
fer en pacientes hipotonicos. Ademas, un mis-
mo paciente puede presentar epilepsia y TPNE.
En este sentido, un nifio con paralisis cerebral
puede presentar episodios distonicos ademas
de epilepsia, y en un nifio con epilepsia pueden
coexistir crisis y pseudocrisis.

Se realizara un examen fisico general y una ex-
ploracion neuroldgica, asi como una adecuada
valoracion de los antecedentes. Ademas, se in-
dagara en los antecedentes familiares y per-
sonales, asi como en los factores precipitantes
que pueden orientar a |a etiologia.

Es necesario realizar un enfoque racional para
la solicitud de las pruebas complementarias. En
la mayoria de los casos, no es necesario reali-
zar ningln examen adicional. Solo en caso de
duday para descartar se realiza electroencefa-
lograma (EEG) o, si es posible, un video-EEG. Lo
ideal es registrar los episodios, pero en general
solo cuando los episodios son pluricotidianos
tenemos mayor posibilidad. Aunque el EEG es
la prueba fundamental en las crisis epilépticas,
hay que tener presente que un EEG intercriti-
co normal no descarta una epilepsia y, por otro
lado, la presencia de anomalias epilépticas noes
diagnéstico de epilepsia. Hasta el 30-40% de las
presuntas convulsiones fueron TPNE y, sin em-
bargo, es menos comun que un trastorno epi-
|éptico se diagnostique erroneamente de TPNE.

316

©Asociacién Espafiola de Pediatria. Prohibida la reproduccién de los contenidos sin la autorizacién correspondiente.
Protocolos actualizados al afio 2022. Consulte condiciones de uso y posibles nuevas actualizaciones en www.aeped.es/protocolos/
ISSN2171-8172


www.aeped.es/protocolos

Por tanto, ante una sospecha de crisis epiléptica
se debe considerar seriamente la posibilidad de
que se trate de un TPNE, pues etiquetarlos como
una crisis epiléptica da una orientacion inicial
erronea y un diagnostico sesgado que, lamen-
tablemente con frecuencia, se arrastrara en caso
de posteriores episodios y conllevara el uso de
farmacos antiepilépticos sin efecto terapéutico
y no exentos de efectos secundarios.

Existen una serie de fenémenos motores paro-
xisticos no epilépticos en lactantes (sindrome
de Fejerman) que pueden confundirse con los
espasmos infantiles. En estos nifios, se reco-
mienda realizar el estudio video-EEG para evitar
unretrasoen el diagndsticoy aplicar tratamiento
de un sindrome de West, en el cual los espasmos
pueden ser sutiles e incluso confundirse con re-
flujo gastroesofagico. También suele estar in-
dicada su realizacién en los recién nacidos, por
las caracteristicas de la epilepsia a esta edad,
asi como en las pseudocrisis, para poder realizar
una intervencion tempranay ofrecer ademas una
mayor comprension por parte de los padres de la
naturaleza emocional, no epiléptica de los even-
tos. Esta igualmente indicada en pacientes en los
que puedan coexistir epilepsia y TPNE.

En general, la historia clinica conduce al diagnds-
tico subyacente del TPNE pero, a veces, la realiza-
cién de pruebas complementarias (evaluaciones
cardiacas, digestivas, neuroimagen u otras dirigi-
das en funcién de los sintomas o el tipo de TPNE)
pueden estar indicadas para su confirmacion.

4. TRATAMIENTO

Aunque la mayoria de estos episodios son be-
nignos, autolimitados y desaparecen sin dejar
secuelas, generan una gran inquietud en las

\W=3s
Protocolos ¢ Trastornos paroxisticos no epilépticos l‘\':lJ

familias, por lo que es importante tranquilizar
e informar padres. Finalmente, al ser un grupo
tan heterogéneo, una vez identificado el tipo de
TPNE debemos profundizar en este, su posible
tratamiento y pronéstico.
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