
Dr. Jesús Eirís

Hospital Clínico Universitario

Santiago de Compostela

TRASTORNOS PAROXISTICOS
NO EPILEPTICOS



1.- Alteración súbita y transitoria de tipo:
Motor
Sensitivo
Sensorial
Autonómico
Psíquico

2.- Resultado de disfunción cerebral transitoria:
Parcial
Generalizada

CRISIS CEREBRAL



15% menores de 15 años 

Han presentado al menos 1 crisis cerebral

x10

x3



Principales razones para el error diagnóstico (Jeavons)



Antecedente 
personal de 

convulsiones 
febriles 

EEG “anormal”
Interpretación de movimientos 
clónicos o incontinencia como 
inequívocamente epilépticos 

Jeavons P.M., 1983; Non-epileptic attacks in childhood. In: Rose CF 

(ed): Research progress in epilepsy. Pitman, London., 224-230.

Anamnesis 
inadecuada

Historia familiar 
de epilepsia



Evaluación de una crisis cerebral

2
1



Trastornos paroxísticos no epilépticos

Relacionados con el movimiento

Relacionados con la hipoxia

Relacionados con el dolor

Relacionados con el sueño

Relacionados con procesos psicógenos

Para muchos de los integrantes de cada grupo existe una relación con la edad

74 
TPNE



Jitteriness (tremulaciones, trepidaciones)

Temblor de alta frecuencia y baja amplitud
Barbilla y extremidades

Usualmente limitado al período neonatal
22% persiste durante los 2 primeros meses

Puede recurrir tras intervalo de hasta 6 semanas
Desaparecen antes de 1 año

50% RN a término
Primeros días de la vida

Cuando están excitados o 
lloran



• Temblor mandibular rítmico y del alta frecuencia

• Instauración poco después del nacimiento

• Involuntario e intermitente

• Favorecido por estados de tensión

• Varios minutos de duración

• Su frecuencia  con la edad

• Con frecuencia asociado a jitteriness

• Formas genéticamente determinadas AD

Temblor del mentón



Mioclono Post-hipóxico

Mioclono rítmico
• Temblor cortical familiar
• Epilepsias mioclónicas progresivas
• Degeneración córticobasal
• Mioclono segmentario
Mioclonías espontáneas o estímulo- sensibles
EEG
• Paroxismo supresión
• Coma alfa
• Enlentecimiento difuso
Puede confundirse con temblor



Primeras semanas de vida
Más frecuente en sueño NREM
Examen neurológico y EEG normal

Mioclonías

Bilaterales. Rítmicas o arrítmicas
Multifocales, migratorias o en salvas
Distales en EESS, axiales, abdomen, cara
Ojos cerrados

Pueden desencadenarse por balanceo
 en intensidad a partir de los 2 meses
Desaparición antes de los 6 meses

Mioclonías neonatales benignas del sueño



“Shuddering spells” (Estremecimientos)

Temblores o sacudidas 
Rápidos y breves (5-10”)

Habitualmente en cabeza y brazos
Mioclonías periorales; mueca facial

Flexión brusca de cuello y aducción EESS
Similares a escalofríos

Frecuentes (hasta 100/día)
Inicio en los primeros meses

Resolución entre 3-7 años



“Shuddering spells” (Estremecimientos)



Edad: 4-9 meses
Contracciones repentinas y breves de cuello o EESS 
Movimientos de flexión o rotación de la cabeza
Extensión y abducción de las extremidades. 
Amplio espectro clínico con semiología variable: espasmos, 
contracciones tónicas breves
Pueden simular espasmos en flexión
Cese espontáneo antes de los 2 años

Mioclonías benignas de la infancia temprana



Crisis tónicas reflejas del lactante

Características principales

Lactantes pequeños sanos
Habitualmente entre los 2-3 meses

Factor desencadenante

Sin aparente dolor

Cuadro brusco de crisis tónica de las 4 
extremidades

3-10 segundos de duración

Sin pérdida de conciencia

Autolimitado y al ceder puede aparecer un 
pequeño grito

En ocasiones en salva

Sin postcrítico o con ligera postracción

Desaparece a los 4-5 meses

Estímulo táctil propioceptivo
Cambio postural

brusco



Estereotipias primarias

Temblor de la cabeza
“no” “si” “oblicuo” 
Frecuencia: 1-2 Hz

Lactantes mayores o preescolares
Tiende a resolverse en meses

Síndrome de la muñeca con cabeza 
pendular

Quiste coloide III ventrículo

Hidrocefalia

“Nodding síndrome” epileptógeno



Titubeo cefálico

¿Sugiere un 
diagnóstico concreto ?

SI

SINDROME DE 
JOUBERT





Meningoencefalocele occipital
Polidactilia
Nefronoptisis
Displasia quística renal
Coloboma coriorretiniano
Retinopatía

APRAXIA 
OCULOMOTORA



Distonía transitoria del lactante

Distonía idiopática benigna del lactante (Willemse, 1986)

Inicio a los 1-7 meses
Postura distónica (hiperpronación)
Habitualmente ES o un hemicuerpo
Unilateral o bilateral

Atenuación con el sueño
Desaparece con movimientos voluntarios
Cese habitual al año de vida
Neurodesarrollo normal



Síndrome de Sandifer

Características principales

Inicio normalmente en el período de lactante
No exclusivamente asociado a vómitos o RGE 

visible

Puede presentarse en RN, niños y adultos

Pocos minutos de duración

Varias veces al día

Hiperextensión de cabeza y cuello
Arqueamiento del tronco

Tortícolis

Irritabilidad, dolor abdominal

Cianosis, apnea, rigidez

Distonía cervical/crisis parcial en niños o adultos



Discinesia paroxística Cinesigénica

• Debut entre 6 y 15 años en 80% casos
• Predominio en varones (4/1)
• Posturas distónicas (57%), corea (6%), balismo (1%), 

hipercinesia (3%), o una combinación de ellas (33%)
• Precipitadas por el inicio de un movimiento voluntario, un 

sobresalto, hiperventilación, manipulación pasiva de una 
extremidad o un estímulo táctil

• Duración 1- 5 minutos
• Sin compromiso de conciencia
• Buena respuesta a FACs (especialmente CBZ)



Discinesias paroxística Cinesigénica (OMIM)



Discinesia paroxística NO CINESIGENICA



Discinesia paroxística No Cinesigénica



Discinesia paroxística inducida por ejercicio

Defecto transporte cerebral de glucosa



Hiperecplexia. Enfermedad del sobresalto

Rigidez generalizada inmediatamente tras el nacimiento
Reacción de sobresalto exagerada a estímulos inesperados, con preservación del estado de consciencia

Período breve de rigidez generalizada siguiendo al sobresalto



Hiperecplexia Mayor. Maniobra de hiperflexión



Marcha insegura
Caídas sin apoyo
Respuesta a CNZ  

Hiperecplexia Minor



Autoinmunes
Parainfecciosas

Idiopáticas

Síndrome Opsoclonus-polimioclonus. Síndrome de Kinsbourne



Síndrome Opsoclonus-polimioclonus. Síndrome de Kinsbourne

Deficiencia GLUT-1
S. Aicardi-GoutieresAutoinmunes

Parainfecciosas
Idiopáticas

50% neuroblastoma



Tortícolis paroxístico benigno del lactante

Episodios recurrentes
Inicio entre 2 meses-2 años

Tortícolis

Inclinación lateral de tronco
Distonía de un miembro

Posible palidez, vómitos

Duración
Minutos
Horas
Semanas

tumor fosa posterior

Genes: CACNA1A, PRRT2, ATP1A2



• Desviación sostenida e intermitente conjugada de la 
mirada hacia arriba

• Sacudidas oculares al intento de mirar hacia abajo

• Movimientos horizontales normales

• Cese con el sueño

• Inicio entre 7-20 meses

• Remisión espontánea

Desviación tónica paroxística de la mirada hacia arriba

Mutaciones CACNA1A



Paroxysmal tonic upgaze



Paroxysmal tonic upgaze, benign childhood, with ataxia 168885 AD 3

OMIM. Fenotipos no actualizados para genes conocidos



Desviación tónica paroxística de la mirada hacia abajo



Vértigo paroxístico benigno

Edad: 1-4 años

Episodios bruscos de pérdida de equilibrio

Se aferra a alguien o se tira al suelo

Sensación de terror durante la crisis

Expresiones

“Me caigo”
“Las paredes se caen”
“El piso se mueve”
“No puedo caminar”

Nistagmo, palidez, vómitos

Cese espontáneo alrededor de 3-5 años

Casos con mutaciones CACNA1A



Episodios de autogratificación

Lactante o preescolar
Más frecuente en niñas
Aducción, entrecruzamiento, fricción 

muslos
Rigidez de tronco

Mirada evadida
Preservación consciencia
Eritrosis facial
Sudoración profusa



Tics

Pueden ser parcialmente autocontrolablesPueden persistir durante el sueño

No interrumpen las actividades diarias

Pueden ser 
autorreproducibles 

a demanda



Urgencia premonitoria
Terapia de reversión de hábitos

Niños > 9-10 años

Urgencia 
premonitoria

Sensación
desagradable

TIC

Clasificación de los tics DSM5

• Trastorno de Tourette
• Trastorno de tics motor o vocal 
crónico
• Trastorno de tics provisional
• Otros trastornos de tics

Especificados
No especificados



Spasmus Nutans

Características principales

Autolimitado

Presentación en el primer año de vida

Duración variable entre meses y años

Resolución habitual entre los 3-6 años

Tríada característica
NISTAGMO
MOVIMIENTOS DE CABECEO
TORTICOLIS

Casos sin tríada completa

Causa desconocida

Diagnóstico de exclusión 
- Patología ocular
- Patología cerebral



TPNE relacionados con hipoxia cerebral

Alteraciones en la disponibilidad de oxigeno cerebral

Perfusión normal

Alteración composición sangre
Hipoglucemia

Hipoxia

Alteración
perfusión

Disminución perfusión cerebral

Bradicardia < 40 lpm
Taquicardia > 150 lpm
Asistolia > 4 seg
PAS < 50 mmHg

Disfunción autorregulación 
cerebral

TA y FC normales



• Síncopes vasovagales
• Síncopes cardíacos
• Síncopes febriles
• Espasmos de sollozo

– Crisis respiratorias 
afectivas
Espasmos cianóticos

– Crisis anóxicas reflejas
Espasmos pálidos

Crisis anóxicas

Principales causas (%) 
confusión diagnóstica TPE/TPNE

Jeavons (1981), 200 pacientes

Síncopes 44 

Trastornos psiquiátricos 20

Espasmos de sollozo 11

Migraña 6

Terrores nocturnos 6



Fase crítica
Fase post-crítica

Síncope Vasodepresor

Percepción subjetiva de mareo

Malestar indefinido

Sensación de frío

Flojedad en las piernas

Audición de voces lejanas

Visión en túnel

Cefalea fugaz

Náuseas

Pérdida del tono postural

Inconsciencia

Palidez

Sudoración

Recuperación rápida

Cefalea

Fatiga

Fase premonitoria



Estrés emocional
Miedo
Ansiedad

Estrés físico
Hambre
Dolor
Deshidratación
Anemia
Fatiga
Enf. intercurrente

Bipedestación

Síncope vasodepresor

Extracciones de sangre
Visión de sangre
Visión de accidentes



Bipedestación
Sedestación

Síncope situacional

Peinado
Deglución

Post-prandial

Vuelos
Tos

Defecación
Micción

Estornudo



Síncope convulsivo



• Pérdida brusca de la conciencia
• Pérdida del tono muscular
• Idéntico mecanismo que los ESP

DIAGNOSTICO ERRONEO DE 25% CONVULSIONES FEBRILES

FIEBRE

Síncope febril



Espasmos de sollozo

Grado 

I

• Espasmo 
espiratorio

Grado

II

• Cambio en la 
coloración

Grado 

III

• Pérdida 
consciencia

Grado

IV

• Movimientos/ton
o anormales

LEVES
4.7 – 27%

GRAVES
0.1-4.6%

• Recuperación





Tilt test


