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Resumen Introduccion y objetivos: El torticolis paroxistico benigno de la infancia
(TPBI) es una enfermedad benigna, rara y sorprendente, que se caracteriza
por episodios recurrentes de inclinacion lateral de la cabeza en nifios
pequefios. Se trata de una patologia posiblemente infradiagnosticada, pero
que por lo alarmante que puede resultar alguno de sus sintomas suele
conllevar la practica de multiples exploraciones. Con el propdsito de difundir
entre nosotros su conocimiento, lo ilustramos con 2 casos clinicos.
Descripcion: Se trata de dos nifios que hacia los 2 afios comienzan a
desarrollar el TPBI. Su evolucién fue benigna, el diagndstico se obtuvo tras
la negatividad de las exploraciones complementarias y en ambos
detectamos el antecedente de migrafas familiares. Discusion: El
diagnéstico del TPBI es clinico, aunque la presencia de sintomas anadidos,
tales como vomitos, palidez, movimientos oculares, etc., y su escasa
frecuencia, suelen incrementar las dificultades diagndsticas. La etiologia es
discutida pero la fisiopatologia se supone que guarda estrecha relacion con
los sindromes periédicos de la infancia, formando parte de los equivalentes
migrafiosos. Conclusién: El conocimiento de esta patologia es la mejor
manera de diagnosticarla, pues su manejo es fundamentalmente clinico.
Aunque no haya tratamiento para las crisis ni para su prevencion,
deberemos tranquilizar a los padres, explicandoles el caracter benigno y
autolimitado del proceso, a pesar de su recurrencia.

Palabras clave | Torticolis; trastornos migrafiosos; recurrencia; nifio.

Summary Introduction and objectives: Benign paroxysmal torticollis of infancy (BPTI)
is a rare and surprising benign disease, characterized by recurrent episodes
of lateral tilt of the head, in young children. It's an uncommon pathology,
possibly under-diagnosed, but by the alarming that some of your symptoms
can be, often lead to the practice of multiple explorations. With the purpose
of spreading knowledge among us, we present 2 clinical cases. Clinical
case: to illustrate this process we refer the clinic of 2 boys which began to
develop the BPTI towards the age of 2 years. Its evolution was benign, the
diagnosis was obtained after the negativity of the complementary
examinations and both detect the common history of migraines in the family.
Discussion: The diagnosis of the BPTI is clinical, but the presence of
additional symptoms, such as vomiting, pallor, eye movements; and her low
frequency, tend to increase the diagnostic difficulties. Its etiology is
discussed, but the pathophysiology is supposed that you linked childhood
periodic syndromes, forming part of the migraine equivalents. Conclusion:
We believe that knowing this pathology is the best way to diagnose it,
because its management is mainly clinical. Although there is no treatment
for attacks or for their prevention, we have to reassure parents, explaining
the benign and self-limiting character of the process, despite its recurrence.

Keywords Torticollis; migraine disorders; recurrence; child.

Introduccion

Los equivalentes migrafiosos son un grupo de enfermedades neurologicas
caracterizadas por su periodicidad, la forma paroxistica de presentacion, el
componente hereditario, la historia familiar de migrafa, su frecuente evolucion
hacia los tipos clasicos de migrafa y la falta de cefalea en su sintomatologia,
lo que en ocasiones hace que el diagnodstico sea complejo. A lo largo del
tiempo, también han sido denominados precursores migrafiosos y sindromes
periodicos de la infancia. Los 6 cuadros clinicos que muestran estas
caracteristicas son el torticolis paroxistico benigno de la infancia (TPBI), el
vértigo paroxistico benigno de la infancia (VPBI), la migrafia abdominal, los
vomitos ciclicos, el aura sin migrafa y la migrafia confusional. Tres de estos
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procesos tienen criterios definidos por la International Headache Society [1],
como sindromes periédicos de la infancia precursores de migrafa: los vomitos
ciclicos, la migrafia abdominal y el VPBI, facilitando a los pediatras su
diagnodstico. La prevalencia de los equivalentes migrafiosos varia del 1,8 al
4%, alcanzando un 9,8% si solo se considera a la poblacion migrafiosa, siendo
el TPBI junto con los vémitos ciclicos los menos frecuentes [2].

El TPBI fue descrito en 1969 por Snyder [3] y se trata de un trastorno
autolimitado que se caracteriza clinicamente por episodios recurrentes de
inclinacion lateral de la cabeza acompafiados generalmente de una ligera
rotacion del mentén hacia el lado opuesto [4] (figura 1). A veces también
asocia una inclinacién del tronco hacia el mismo lado de la cabeza. Es muy
poco frecuente, con unos 100 casos descritos en la literatura [5], posiblemente
porque este proceso benigno y de evolucion favorable sea infradiagnosticado
[5-6]. En nuestra revision destacamos la serie de 12 pacientes de Snyder [3],
la de 22 de Drigo et al (2000) [7], la realizada por Rosman [5] y los casos
publicados en nuestro pais [4, 8-9].

La escasez de pacientes, en su mayoria diagnosticados por
Neuropediatria, dificulta el reconocimiento de esta enfermedad por el ORL. Sin
embargo, el formar parte del diagndstico diferencial del torticolis adquirido de
la infancia y la posibilidad de asociar sintomas vestibulares, en cuyo sistema
algunos autores encuentran el origen de esta patologia, resaltan la
conveniencia de recordar este cuadro clinico.

Figura 1. Imagen figurada de torticolis izquierda. Inclinacion lateral izquierda de la cabeza con
rotacion del mentén en sentido contrario.

Descripcion

Caso1

Nifla con embarazo y parto normales. Buena evolucion psicomotora. No
enfermedades de interés. Antecedentes migrafiosos en la familia materna
(padecen de jaquecas la madre, la abuela materna y otros familiares no
especificados). Refieren los padres que al cumplir 2 afos comienza con
episodios recurrentes de torticolis, que consisten en una inclinacion
espontanea de la cabeza hacia la izquierda, asociada con inestabilidad para la
marcha (busca lugares estables para sujetarse). No se objetiva nistagmo. Se
acompana de sintomas vegetativos moderados, que han ido desapareciendo
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con el tiempo. No parece haber desencadenantes. Dura varias horas, hasta 3
dias y la madre refiere que la nifia se toca el oido izquierdo durante el
episodio. La exploracion ORL, neuroldgica, RMN cerebral y fondo de ojo son
normales. Hacia los 3 afios y medio de edad desaparecen los episodios. La
evolucion posterior es normal y ahora, con 11 afos, consulta nuevamente por
cefaleas, que no cumplen criterios de migrana.

Caso 2

Embarazo gemelar bicorial y biamnidtico. Parto por cesarea por falta de
dinamica uterina. Primer gemelo varon. Peso 1670 g. Ingreso 20 dias en UCIN
por distrés respiratorio neonatal, tratado mediante ventilacion mecanica no
invasiva. Desarrollo de sepsis clinica, sin confirmaciéon microbioldgica.
Ecografia cerebral compatible con hidrocefalia externa benigna. Buena
evolucion posterior, con desarrollo psicomotor normal. El padre es zurdo y
tiene varios familiares con migrafia (una hermana y la madre). No torticolis en
la familia. Con 5 meses de edad, inicia seguimiento en ORL por otitis media
aguda de repeticion. Los papas comentan que desde los 6 meses, su hijo tiene
tendencia a desviar la cabeza hacia el lado izquierdo. Con 1 afio y 9 meses es
traido a urgencias porque tras realizar un viaje en coche de unos 20 minutos
de duracién, presenta inestabilidad para caminar, agarrandose a los objetos
cercanos, algun vomito y una inclinacion de la cabeza hacia el lado izquierdo.
Previamente el nifio se encontraba bien. La exploracion general pediatrica es
absolutamente normal, salvo el torticolis y la inestabilidad de la marcha, con
caida hacia el lado izquierdo, motivo por el que ingresa para estudio. No
nistagmo. Exploracion neuroldgica normal. En la otoscopia se evidencia una
otitis media serosa bilateral. El estudio analitico, con bioquimica hematica y
reactantes de fase aguda, es normal. EEG, estudio microbiolégico de LCR
obtenido por puncién lumbar, RMN cerebral y de base de craneo, normales. La
exploracion oftalmoldgica, incluido fondo de ojo es normal. Tras 12 horas de
ingreso se observa una mejoria progresiva, recuperando el nifio la posicion de
la cabeza y desapareciendo la inestabilidad de la marcha. A los 4 meses de
este ingreso, acuden de nuevo a urgencias porque coincidiendo con un
proceso catarral y probable otitis aguda, les avisan de la guarderia por un
nuevo episodio de torticolis, mas leve que el anterior, con inclinacién de la
cabeza hacia la izquierda, buen estado general y sin sintomas afiadidos, salvo
un discreto desplazamiento hacia la izquierda en los giros hacia ese lado, que
desaparece en 2-3 horas. De nuevo a los 4 meses se despierta con la
inclinaciéon de la cabeza hacia la izda, que mejora al cabo de unas horas,
considerando los padres que se trata de un cuadro leve. Persiste una otitis
media mucosa bilateral, por lo que hace 6 meses es intervenido de
adenoidectomia y colocacion de drenajes transtimpanicos, no habiendo
presentado crisis desde entonces, con una edad actual de 3 anos.

Discusion

Aunque el torticolis esta presente en muchas enfermedades infantiles y
puede ser el resultado de diferentes mecanismos, las circunstancias en las
gue se manifiesta en este sindrome son unicas. El inicio en la primera infancia,
Su recurrencia, la tendencia a la remision espontanea y su desaparicion en un
tiempo limitado la diferencian de cualquier otra [10]. Representa solo el 1% de
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las torticolis primarias [5].

El TPBI predomina en el sexo femenino (65%) y los sintomas suelen
aparecer de forma brusca al despertar por la mafana en un 50% de pacientes
[11] (lo que solo ocurrid en el tercer episodio de nuestro segundo paciente,
manifestandose el resto a cualquier hora del dia), identificandose en el 36%
uno o mas factores desencadenantes (erupcion dentaria, catarro, enfermedad
intercurrente). En el primer caso no se identificaban estos factores, que sin
embargo si estaban presentes en el segundo (catarro y otitis, viaje en
coche...). La permanencia del torticolis es variable, de 10 minutos a 1 mes [5,
9], aunque en el 59% de sucesos dura de unas pocas horas a unos pocos dias
(como en nuestros dos pacientes) y en el 41% persiste mas de 1 semana. A
veces remite por la noche al quedarse el paciente dormido, reiniciandose
cuando despierta (asi lo observamos en el ingreso del caso 2). Si no hay
sintomas acompafantes, los nifos no suelen mostrarse angustiados ni tienen
apariencia de estar enfermos [10]. En el primer caso, los sintomas vegetativos
acompanantes, incrementaban la apariencia de malestar del paciente, pero en
el 2°, los padres se sorprendian de que a pesar de las manifestaciones clinicas
(desviacion de cabeza y tronco, desequilibrio...) el nifio se comportara de
manera normal.

En el 27% de estos procesos la cabeza siempre se inclina hacia el mismo
lado (en los dos casos presentados la inclinacion de la cabeza se producia
hacia la izquierda), mientras que en el resto puede girar hacia uno u otro en
cada episodio. El intento de reduccion forzada de la postura anémala, suele
resultar molesto para el paciente (como lo comprobamos durante el ingreso
del segundo), que pronto vuelve a lateralizar la cabeza [4, 9]. La inclinacion
concomitante de la cadera aparece en el 50% (lo observamos en el 2°
paciente, que como la cabeza, inclinaba la cadera hacia el lado izdo, siendo
también hacia donde se desplazaba).

Puede comenzar desde unos pocos dias después del nacimiento hasta los
2 anos y medio, pero en el 75% de los eventos se inicia en los primeros 7
meses de vida y en el 95% dentro de los primeros 14 meses [5]. Nuestros dos
pacientes tuvieron un inicio tardio, hacia los 2 afios de edad. La frecuencia de
los episodios varia de una vez cada 2 dias hasta una vez cada 5 meses. El
75% de los ataques recurren a los 45 dias o menos y el 90% a los 75 dias o
menos [5]. El primer caso presentado tenia una recurrencia superior al
segundo (donde las crisis se repitieron cada 4 meses). Los brotes son mas
frecuentes y duran mas tiempo al principio, disminuyendo progresivamente
con el crecimiento, prosperando hacia los 2 afios y resolviéndose entre los 3 y
5 afios [12], como pudimos verificar en nuestro primer paciente. A los 2 afios
ha mejorado el 75% y el 95% a los 3 [5]. Un 75% desaparecen a los 3 anos y
un 95% a los 4. No existe correlacién entre la edad de comienzo y la
sintomatologia. El sindrome puede verse reemplazado posteriormente por un
VPBI o por cuadros de migrafia [13] (en el primer caso descrito, tras
desaparecer los episodios de TPBI hacia los 3 anos y medio, consultan a la
edad de 11 por cefaleas, que no cumplen los criterios de migrana).

En el 72% de los afectados hay sintomas acompafantes, como palidez,
sudoracién y vomitos en los nifios pequefios (primer paciente), marcha
insegura (ambos nifos buscan donde sujetarse) y sensacion de miedo en los
mayores. Aunque no lo hemos constatado, también se ha descrito la aparicion
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ocasional de nistagmo, sensacién de vértigo, parpadeo, distonia o hipotonia
de los miembros superiores, fotofobia, ptosis y midriasis de un lado,
alteraciones del comportamiento: astenia, adormecimiento, irritabilidad... [4, 9,
11]; lo que lleva a algunos autores [7] a pensar que el TPBI podria incluir 2
situaciones diferentes: una mas frecuente, que seria el torticolis periddico, de
varias horas o dias y el otro, mas raro, de menor duraciéon (unos minutos) y
mas paroxistico, que se acompanaria de signos oculares, no presentes en la
version periddica.

En relacion al diagnéstico diferencial, el torticolis (del latin “torus”,
retorcimiento y “collum”, cuello) o cuello torcido (figura 1), es un sintoma
inespecifico provocado en los nifios por entidades cervicales y extracervicales;
congénitas o adquiridas, de causa traumatica y no traumatica (infecciosas,
inflamatorias, neurolégicas, tumorales, visuales, espasmaédicas...) [14], por lo
que inicialmente deberemos desplegar un amplio abanico de posibilidades. La
presentacion en un nifio despierto y con un EEG normal, disminuye la
probabilidad de una crisis epiléptica. Se debe realizar un estudio de
neuroimagen para descartar una lesion de fosa posterior, un tumor espinal o
una enfermedad cerebrovascular. Otras posibilidades diagndsticas son la
distonia primaria esporadica y las disquinesias paroxisticas secundarias no
epilépticas, como las reacciones disténicas a medicamentos, siendo necesario
un examen neurolégico que, en el periodo intercrisis, es en general normal,
aunque en ocasiones es posible detectar un retraso motor leve [5]. El
sindrome de Sandifer describe la aparicion de una postura andémala con
espasmo de torsion del cuello secundaria a esofagitis por reflujo gastro-
esofagico severo en el nifio [15]. También debe considerarse la posibilidad de
espasmos infantiles y desordenes de conversion [6]. El resto de exploraciones
instrumentales, y los examenes oftalmoldgico, ORL..., son normales. A veces
el torticolis puede pasar desapercibido si la sintomatologia acompafiante es
muy florida, lo que junto a su escasa frecuencia, favorece la multiplicidad de
pruebas complementarias que retrasan el diagnostico definitivo, basado
exclusivamente en criterios clinicos [4, 9].

La etiopatogenia es desconocida y se discuten varias hipétesis. Snyder [3]
habla de una alteracion vestibular subyacente, localizada en el laberinto o en
el nervio vestibular, que explicaria algunos sintomas como el vértigo, la
inestabilidad, etc., que suelen ser mas frecuentes cuando el sindrome aparece
en los nifos un poco mayores [16]. También describe la falta de respuesta al
agua helada en el oido hacia donde se inclina la cabeza, con disminucion de la
audicion en algun caso [3]. Otros autores apelan a una alteracion vestibular
central, a nivel de las conexiones vestibulo-cerebelosas [10, 17]. EI comienzo
en los primeros meses de vida, la disminucion de los episodios en frecuencia y
duracion con el paso del tiempo y la espontanea regresion del proceso hacia
los 3 afos de su inicio, hace pensar que la causa pudiera radicar en una
inmadurez del sistema nervioso central y de los neurotransmisores en una
determinada época del desarrollo [5, 18]. Quiza se trate de un desorden del
tono axial, que se incrementa de una manera paroxistica y asimétrica hacia el
lado del torticolis y que tendria un origen central, posiblemente influenciado
por los ganglios de la base, justificando el retraso motor descrito en algunos
pacientes [5].

Ademas, en el 4,5% de casos hay historia familiar de TPBI (lo que no
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ocurria en nuestros pacientes) y en 2001 Ducros et al [19] sugieren la
posibilidad de una alteracion genética [7, 13]. Se han descrito 4 mutaciones
del gen CACNA1A, que relaciona este sindrome con la subunidad a del canal
neuronal de calcio Ca,2.1. Las mutaciones de este gen se asocian
actualmente a una amplia variedad de sindromes paroxisticos, incluyendo la
ataxia episodica, la migrafia hemipléjica familiar, el VPBI, otros sindromes
periodicos de la infancia y una variante de la hemiplejia alternante de la
infancia [12]. Para Vila-Pueyo et al [12] y Giffin et al [13], el TPBI constituye
una manifestacion especifica de la edad infantil secundaria a un defecto de los
canales neuronales de calcio.

A fin de comprender mejor este desorden paroxistico, se ha estudiado su
relacion con la migrafa, sugiriendose que el TPBI es un precursor de la
misma, ya que en algunos casos evoluciona hacia una migrafia clasica y en
otros hacia un VPBI considerado equivalente migrafioso [7, 8, 10]. De un 25 a
un 50% de pacientes presentan historia familiar de jaquecas o cinetosis. En
este sentido es significativo que la primera crisis que se desencadend en
nuestro segundo paciente, fuera después de un viaje en coche, expresando
una posible relacion del sindrome con la cinetosis. Como hemos descrito,
algunos episodios pueden acompanarse de sintomatologia neurovegetativa,
como en la migrafia con aura. Los pacientes también pueden desarrollar dolor
abdominal recurrente, vomitos ciclicos o cinetosis. Algunos autores han
propuesto incluir al TPBI en la clasificacion de cefaleas de la “International
Headache Society” [1], dentro de los sindromes periédicos de la infancia [10,
13].

En cuanto al tratamiento, no se conoce ninguno capaz de prevenir las
crisis o de abortarlas, por lo que se aconseja prescindir del uso de farmacos a
fin de evitar sus efectos indeseables [4, 9]. Aunque los ataques son a veces
angustiosos para el nifio y su familia, ni la meclozina, ni el dimenhidrinato ni la
clorpromacina han servido de ayuda [3]. El paso terapéutico mas importante
consiste en tranquilizar a los padres, indicandoles el caracter benigno y
autolimitado del proceso, a pesar de su recurrencia [6].

Conclusiones

El sindrome de torticolis paroxistico benigno de la infancia (TPBI), a pesar de
la urgencia neurolégica que genera, se diagnostica clinicamente y presenta
una evolucién benigna y autolimitada. Entre sus sintomas, el torticolis, las
manifestaciones vestibulares o el desequilibrio, pueden requerir la
participacion del ORL, por lo que consideramos de interés el conocimiento de
esta patologia, si bien excepcional y posiblemente relacionada con los
equivalentes migrafiosos, alguno de los cuales es mas frecuente en nuestra
especialidad, como el vértigo paroxistico benigno de la infancia (VPBI).
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