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RESUMEN

El espectro clinico de los movimientos anormales en la edad pedia-
trica es amplio y heterogéneo. Abarca desde trastornos de instaura-
cion aguda y curso autolimitado hasta enfermedades que conllevan
una discapacidad importante. La mayoria de los trastornos del
movimiento son cronicos y muchos son debidos a enfermedades
raras de causa genética que suponen un auténtico reto diagnostico
para el neuropediatra. Afortunadamente, el movimiento anormal
mas frecuente lo constituyen [os tics, cuyo diagnostico es clinico y
su evolucion es habitualmente favorable. Para orientar el estudio
etiologico es imprescindible empezar por [a caracterizacion fenome-
nologica del trastorno. A partir de a historia clinica y la exploracion
neurologica, que incluira maniobras especificas en funcion del tipo
de movimiento sospechado, se ha de identificar si el paciente pre-
senta: tics, estereotipias, distonia, corea, mioclonias, temblor o par-
kinsonismo. Es posible la combinacion de mas de un tipo de movi-
miento en el mismo individuo. En los primeros anos de vida puede
ser dificil diferenciar el movimiento normal del patologico. Las
pruebas complementarias dependen de la sospecha etiologica,
pero suelen incluir estudios bioguimicos, de neuroimagen y genéti-
cos. Cada trastorno del movimiento tiene un tratamiento sintomati-
€0, pero la respuesta es variable y con frecuencia insuficiente, por lo
que en el diagnostico diferencial siempre hay que tener presentes
las enfermedades con un tratamiento especifico.

*El presente texto es idéntico al de la edicion del 18.°2 Congreso de
Actualizacion en Pediatria 2022, segin indicaciones expresas de la autora.
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INTRODUCCION

El término “movimientos anormales” o “trastornos del
movimiento” se utiliza para designar la patologia extra-
piramidal o de los ganglios basales, aunque en alguno
de ellos no hay participacion directa de estas estructu-
ras. Engloban un conjunto heterogéneo de sindromes
neurologicos en los que se altera el movimiento volun-
tario, existen anomalias en la postura o aparecen movi-
mientos involuntarios’. En Gltimo término todos son in-
voluntarios y suelen desparecer o disminuir en el sueno,
a excepcion de las mioclonias. Se dividen en hiperciné-
ticos, los mas frecuentes, en los que existe un movimien-
to excesivo y no deseado (tics, estereotipias, distonia,
corea, mioclonias y temblor)? e hipocinéticos si hay po-
breza o lentitud en el movimiento (parkinsonismoy’.
Otras formas de clasificarlos se basan en su presenta-
cion temporal (aguda/cronica), en su etiologia (adquirida
0 genética) o en su evolucion en el tiempo (transitoria/
persistente y paroxistica/continua) (Tablas 1y 2).

Los movimientos anormales de instauracion aguda se
deben habitualmente a causas adquiridas. Las mas
comunes son: efectos secundarios farmacologicos,
fenomenos inmunomediados o trastornos psicoge-
nos'. Hay tres situaciones agudas posibles: 1) el debut
de un movimiento anormal; 2) la exacerbacion de un
trastorno del movimiento ya conocido, 0 3) la apari-
cion de un movimiento anormal paroxistico e intermi-
tente®. Por la importancia de la actuacion urgente la
Figura 1 recoge la orientacion etiologica basica en
este contexto.

Tabla 1. Clasificacion abreviada de los movimientos anormales

Hipercinéticos Hipocinéticos

En la infancia la mayoria de los movimientos anorma-
les son cronicos. La causa adquirida mas frecuente es
la paralisis cerebral discinética. En cuanto a las causas
genéticas, la lista de enfermedades es creciente y en
muchas ocasiones suponen un reto diagnostico. Suelen
corresponder a enfermedades degenerativas 0 a erro-
res congénitos del metabolismo, cuyo conocimiento
excede los objetivos del seminario. Es habitual que se
combine mas de un tipo de trastorno del movimiento.

La ataxia, que en ocasiones se incluye dentro de los
trastornos del movimiento, no se aborda en esta revision.

DESCRIPCION DE LOS TRASTORNOS
DEL MOVIMIENTO?

Tics

Son movimientos o vocalizaciones repentinos, rapidos,
no ritmicos, pero repetitivos (se reproduce el mismo
patron). Fluctdan con el tiempo y se pueden suprimir
voluntariamente durante un breve periodo de tiempo.
Son el trastorno de movimiento mas frecuente la infan-
cia, con una prevalencia estimada entre el 03y 1%°.
Pueden clasificarse en funcion del tipo de musculatura
que se afecta (motores o fonatorios) y de la duracion
de los tics (transitorios o cronicos). Se denominan
simples si afectan a un Unico grupo muscular y com-
plejos si comprenden una secuencia de movimientos.
Los tics motores suelen afectar a la cara y al cuello, y
los mas frecuentes son los guinos, la elevacion de ce-
jas, las muecas, arrugar la nariz, las sacudidas cefalicas

Paroxisticos

Tics Parkisonismo
Estereotipias
Distonia
Corea
Atetosis
Balismo
Mioclonias
Temblor

Discinesias cinesigénicas
Discinesias no cinesigénicas
Discinesias desencadenadas por el ejercicio
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Tabla 2. Principales movimientas anormales benignos de la infancia’

Trastorno Inicio Resolucion | Descripcion

Tremulaciones Neonatal <2 meses Oscilacion ritmica generalizada del menton o las

(jitteriness) extremidades

Mioclonias neonatales Neonatal <6 meses Mioclonias durante el sueio, que desaparecen al despertar

benignas del sueno

Mioclonias benignas <1 ano <3anos Espasmos mioclonicos del cuello, tronco y brazos similares

de la infancia a los espasmos infantiles

Spasmus nutans 4-18 meses 3-4 anos Triada de torticolis, temblor cefalico y nistagmus pendular

Estremecimientos <1ano 3-4 anos Temblores de cabeza, hombros y miembros superiores de

(shuddering spells) segundos de duracion

Torticolis paroxistico <1ano <3 anos Episodios recurrentes de desviacion cefalica, de horas a

benigno de la infancia dias de duracion, que pueden acompanarse de ataxia,
vomitos y palidez

Desviacion tonica 6-12 meses 3-4 anos Episodios recurrentes de desviacion de la mirada en supra

de la mirada vertical o infraversion que puede prolongarse durante horas

Distonia transitoria 6 meses <3 anos Episodios autolimitados de posturas anomalas de una

del lactante extremidad, habitualmente del brazo, o del tronco

Figura 1. Orientacion etiolégica de los movimientos anormales de instauracién aguda®
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0 la elevacion de los hombros. Los tics fonatorios mas
habituales son la aspiracion nasal y el aclaramiento de
la garganta. La aparicion de tics motores y fonatorios
cronicos antes de los 18 anos define el trastorno de
Tourette. Aunque la comorbilidad psiquiatrica es fre-
cuente, no es un requisito necesario para hacer el
diagnostico’.

Estereotipias

Son movimientos repetitivos, sin una intencionalidad
definida, pero siguen un patron determinado y puede
suprimirse con la distraccion. Suelen desencadenarse
en momentos de estrés, ansiedad y excitacion, pero
también ante aburrimiento. Se asocian con frecuencia
a la discapacidad intelectual, al trastorno del espectro
autista y al déficit sensorial, especialmente visual. Sin
embargo, las estereotipias motoras complejas apare-
cen en el nifo sano y el principal diagnostico diferen-
cial son los tics®.

Distonia

Consiste en una postura 0 movimiento anomalos ge-
nerados por la contraccion simultanea de misculos
agonistas y antagonistas. La apariencia es de espasmo
mantenido. Puede tratarse de una distonia pura (ais-
lada), asociada a parkinsonismo o mioclonias (combi-
nada) o asociada a otros trastornos neurologicos
(compleja). Aparece o empeora con el inicio del movi-
miento voluntario, observandose una difusion a otros
grupos musculares, lo que se denomina fenomeno de
overflow. La distonia se denomina de accion-especifi-
ca cuando solo aparece al realizar una actividad deter-
minada, como ocurre en la distonia del escribiente. El
truco sensitivo o gesto antagonista es un mecanismo
que utiliza el paciente para reducir voluntariamente la
distonia focal mediante estimulos tactiles como, por
ejemplo, tocarse la barbilla si existe una distonia de la
apertura bucal’. En el periodo inicial se puede reducir
pasivamente la distonia, pero con el tiempo acaba
siendo fija. El estatus distonico es una emergencia
médica y consiste en la exacerbacion de una distonia
generalizada de forma mantenida.

Corea, atetosis y balismo

Existe un continuo clinico entre los tres trastornos®. El
corea es el mas frecuente y consiste en movimientos
involuntarios breves, impredecibles y no estereotipa-
dos (como “un baile continuo”) que afectan a una o
mas partes del cuerpo. Si los movimientos afectan a
partes distales y son lentos (movimientos en las manos
de caracter reptante) se habla de atetosis. Si los movi-
mientos se originan proximalmente en las extremida-
des y generan movimientos violentos y de gran ampli-
tud se habla de balismo. El corea se caracteriza por la
impersistencia motora, que consiste en la incapacidad
para mantener una postura de forma voluntaria. La
causa mas frecuente de corea en la edad pediatrica es
la fiebre reumatica (corea de Sydenham).

Mioclonias

Consisten en sacudidas muy breves de los misculos
(como “saltos musculares”), que aparecen de forma
repetitiva, pero habitualmente no ritmica. Pueden per-
sistir durante el sueno. Hay mioclonias fisiologicas
(como las hipnicas, que se viven como un sobresalto
nocturno), benignas (habitualmente en el neonato/
lactante) o como manifestacion de enfermedades gra-
ves adquiridas o heredo-degenerativas.

Temblor

Es un movimiento ritmico y oscilante, alrededor de un
punto o un eje (generalmente una articulacion). En
funcion de la situacion que lo desencadene se distin-
gue el temblor de reposo, postural y de accion. Es in-
frecuente en la infancia.

Parkinsonismo

Se caracteriza por la lentitud en los movimientos vo-
luntarios y una o mas de las siguientes manifestacio-
nes: rigidez, temblor de reposo o inestabilidad postu-
ral. A diferencia de los adultos, su presentacion es muy
infrecuente en la infancia, y se suele acompanar de
distonia.



HISTORIA CLINICA

Como en toda la patologia neurologica es imprescindi-
ble recoger los antecedentes familiares, para valorar un
posible origen genético, asi como los personales.
Siempre hay que preguntar por el consumo de farma-
cos y hacer hincapié en la historia perinatal, pues
puede orientar a una lesion cerebral adquirida. El de-
sarrollo psicomotor puede estar retrasado. La edad de
aparicion del trastorno es fundamental, pues algunos
trastornos tienen edades tipicas de aparicion (prime-
ros anos de vida para las estereotipias motoras com-
plejas y edad escolar para los tics). La anamnesis debe
incluir cuando comenzaron los movimientos y si son
constantes o intermitentes. Es importante saber si el
paciente se da cuenta de los movimientos y si los hace
o no de forma voluntaria. También, si existe algln
desencadenante, si se pueden suprimir voluntaria-
mente (tics) o con un truco sensitivo (distonia), si
cambian a lo largo del dia (algunas distonias genéticas
empeoran) o si se preceden de una sensacion premo-
nitoria (tics)”. La presencia de otras manifestaciones
neurologicas, como la epilepsia o la discapacidad inte-
lectual, 0 no neurologicas, como la hepatopatia o los
trastornos psiquiatricos, resulta clave en el diagnostico
diferencial. Finalmente, hay que conocer la repercusion
funcional que provocan los movimientos y la vivencia
que el paciente y la familia tiene de los mismos.

EXPLORACION

La exploracion neurologica debe ser completa e incluir
la valoracion de las funciones corticales, acordes a la
edad, los pares craneales, el sistema motor, la sensibi-
lidad, la coordinacion y la marcha. En la exploracion del
sistema extrapiramidal hay que tener en cuenta que en
los nifos pequenos puede ser dificil diferenciar el
movimiento normal del patologico. Otra dificultad es
que los pacientes con corea o tics pueden intentar
disimularlos incorporandolos a una secuencia de mo-
vimientos voluntarios.

El diagnostico del trastorno del movimiento requiere
una observacion directa del mismo. En las formas paro-
Xisticas la grabacion mediante dispositivos moviles po-

Casos clinicos de movimientos anormales en Pediatria

sibilita esta tarea. Un buen punto de partida para inten-
tar clasificar el sindrome hipercinético es determinar si
es ritmico, lo que en caso afirmativo correspondera a
temblor. Si aparece en reposo el temblor probablemen-
te forme parte de sindrome parkinsoniano. El temblor
postural se explora con los brazos elevados extendidos,
las palmas hacia abajo y los dedos separados, y el tem-
blor intencional mediante maniobras de bisqueda de
dianas con el indice, como la prueba dedo-nariz. El di-
bujo de la espiral de Arquimedes también es de gran
utilidad. Si no hay ritmicidad el siguiente paso es esta-
blecer si se trata de un mismo repertorio de movimien-
tos que se repite sin cambios una y otra vez. Los que son
lentos y provocan una deformidad postural mantenida
sugieren distonia, mientras que los rapidos apuntan a
tics o estereotipias; el patron de movimiento, las zonas
corporales implicadas y la presencia de vocalizaciones
permitira distinguirlos. Por Gltimo, si el movimiento no
es ritmico ni estereotipado probablemente se trate de
corea 0 mioclonias, variando la velocidad en cada uno:
muy rapida, como una descarga, en las mioclonias, o un
flujo continuo de movimientos en el corea™. Para poner
de manifiesto la impersistencia motora del corea hay
distintas maniobras, como la dificultad para apretar el
indice del explorador de forma continua (signo del or-
defador), la imposibilidad de protruir la lengua de for-
ma mantenida (darting tongue), la tendencia pronadora
de la mano con flexion del codo cuando se extienden
los brazos verticalmente hacia arriba con las palmas
enfrentadas (signo del touchdown) o la hiperextension
de la articulacion metacarpofalangica cuando los brazos
estan extendidos lateralmente (signo de la cuchara).

El parkinsonismo se manifiesta con un sindrome rigido-
acinético que puede estar acompanado de temblor. La
rigidez consiste en un incremento de tono en la movili-
zacion de la extremidad que permanece constante a lo
largo de todo el movimiento (“tubo de ploma”), a dife-
rencia de la espasticidad en la que en la hipertonia
depende de la velocidad que se imprime al movimiento.

Una vez definido el tipo de movimiento anormal es
importante establecer si se trata de una manifestacion
focal, segmentaria, hemicorporal o generalizada. Es
frecuente en la infancia que se combinen mas de un
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tipo de trastorno del movimiento, como ya se ha co-
mentado en las situaciones cronicas.

ESTUDIO ETIOLGGICO. PRUEBAS
COMPLEMENTARIAS

Una vez definida la fenomenologia hay que orientar las
pruebas complementarias en funcion del movimiento
anormal. En ocasiones el contexto clinico hace muy
evidente el diagnostico, como en una distonia aguda
focal tras la toma de neurolépticos o la aparicion agu-
da de corea semanas después de una faringitis estrep-
tococica no tratada. Pero, salvo en los casos de tics y
estereotipias aislados, el estudio etiologico es amplio
y complejo, e incluye muchas enfermedades conside-
radas raras. Siempre hay que tener presentes las enfer-
medades con un tratamiento especifico, como es la
enfermedad de Wilson o algunos errores congénitos
del metabolismo™ El diagnostico de tics y estereotipias
es clinico y habitualmente no precisa pruebas comple-
mentarias. Puede realizarse en el ambito de la Atencion
Primaria, pero si existen dudas o los tics necesitan
tratamiento por la interferencia funcional que generan
los pacientes seran remitidos a la consulta especiali-
zada. Para estudiar la causa del resto de los trastornos
de movimiento siempre es preciso derivar a la consul-
ta de neuropediatria para hacer estudios adicionales.
Estos dependeran de la sospecha diagnostica, pero
suelen incluir estudios bioquimicos amplios (incluidos
metabolicos y de autoinmunidad), pruebas de neuroi-
magen v test genéticos. Las mioclonias, ademas de un
trastorno del movimiento, pueden ser crisis epilépti-
cas. La realizacion de un electroencefalograma pondra
de manifiesto el correlato electroclinico.

TRATAMIENTO

El tratamiento se divide en: 1) especifico para la enfer-
medad de base y 2) sintomatico en funcion del tipo de
trastorno, con respuesta variable y con frecuencia in-
suficiente®.

B Tics. Terapia cognitivo-conductual, agonistas a-2
adrenérgicos, neurolépticos, aripiprazol.

B Estereotipias. No reciben habitualmente trata-
miento farmacologico.

B Distonia. Anticolinérgicos, antiespasticos, benzo-
diacepinas, clonidina, gabapentina. Si se sospe-
cha una causa genética es obligado hacer un
ensayo terapéutico con levodopa, pues existen
algunas enfermedades respondedoras. La toxina
botulinica se utiliza para tratar distonias focales.
La estimulacion palidal profunda (indicada tam-
bién en adultos con temblor o sindrome de
Tourette intratable) es una opcion en formas
graves generalizadas.

B Corea. Neurolépticos, tetrabenazina, carbamacepi-
na, acido valproico.

B Mioclonias. Piracetam, levetiracetam, acido val-
proico, benzodiacepinas.

B Temblor. Betablogueantes, primidona.

B Parkinsonismo. Levodopa y agonistas dopami-
nérigicos.

Existen escalas funcionales especificas para cada mo-
vimiento anormal que permiten graduar su gravedad y
evolucion en tiempo, asi como monitorizar la respues-
ta al tratamiento.
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