. Pequeiieces y rarezas

Espasmo nutans en la consulta

de Pediatria de Atencion Primaria

PUNTOS CLAVE

e Elespasmo nutans es un trastorno benigno ocular poco
frecuente en Pediatria.

e Secaracterizada por la triada clinica de nistagmo pendu-
lar y asimétrico, cabeceo y torticolis.

e Sudiagnostico es de exclusion y debe realizarse diagnos-
tico diferencial con otras causas de nistagmo y torticolis
que implican patologfa oftalmica o neuroldgica.

* No existe tratamiento especifico, fundamentalmente es
tratamiento de apoyo si presenta estrabismo, ambliopia
o errores de refraccion.

INTRODUCCION

EI EN es un trastorno benigno de la movilidad ocular que
consiste en la triada clasica de oscilaciones cefalicas, nistagmo
y torticolis. Las oscilaciones cefalicas pueden ser horizontales,
verticales o de giro, de forma intermitente, y se cree que se pro-
ducen como mecanismo compensador del nistagmo. El nistag-
mo es tipicamente pendular, intermitente, de pequena ampli-
tud, con oscilaciones de frecuencia alta (nistagmo titilante) y
suele ser bilateral, pero también puede ser monocular, asimé-
trico y variable en diferentes posiciones de la mirada. Puede
preceder a las oscilaciones cefalicas o acompafarlas. La tortico-
lis puede ser transitoria o estar ausente. La edad de inicio de la
enfermedad varia entre los 4 y los 12 meses, siendo su patoge-
nia y prevalencia incierta. Se puede observar estrabismo y am-
bliopia, generalmente no suelen existir anomalias del nervio
optico, retinianas niintracraneales.
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CASO CLINICO

Lactante de cuatro meses sin antecedentes familiares ni
personales de interés, cuyos padres consultan por observar una
lateralizacion del cuello hacia la derecha, mas evidente en el
altimo mes. En la exploracion se observa una contractura del
musculo esternocleidomastoideo derecho, sin otros hallazgos
de interés, por lo que se deriva a la unidad de rehabilitacién
para su evaluacion y tratamiento. Tras tres meses de terapia,
persiste cierta tendencia a la lateralizacion cervical derecha,
fundamentalmente al fijar la mirada en un punto fijo. No se
observa contractura ni otros signos neurologicos de interés. Las
pupilas son isocdricas y normorreactivas y la oculomotricidad
es normal. Se deriva al Servicio de Oftalmologia infantil, donde
se evidencia un discreto e intermitente nistagmo bilateral, con-
firmandose el diagndstico de espasmo nutans (EN). Es valorada
por el Servicio de Neuropediatria, que realiza una ecografia
transfontanelar con resultado normal.

IMPORTANCIA EN NUESTRO MEDIO

EI EN es un trastorno de la motilidad ocular infrecuente en
Pediatria, en el que los pacientes suelen estar sanos. Es impor-
tante conocer su caracter autolimitado y benigno, realizando
un buen diagnéstico diferencial con patologia neurologica y
oftalmoldgica con mayor potencial de gravedad.

¢Cuales son las manifestaciones clinicas?

Es una enfermedad ocular caracterizada por la triada clinica
de nistagmo pendular y asimétrico, cabeceo y torticolis. No es
necesaria la presencia de los tres sintomas para su diagnosti-
co'. El cabeceo y el nistagmo son los sintomas mas frecuentes,
la torticolis se asocia en un 30% de los casos?.
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e El nistagmo es de pequena amplitud y alta frecuencia,
generalmente horizontal. Puede ser uni- o bilateral asi-
métricoy sin sincronizacion entre ambos ojos**. Es a me-
nudo intermitente, con sacudidas de 5 a 30 segundos.

® Elcabeceo cefalico suele ser vertical, mas lento y prolon-
gado que el nistagmo*®. Se considera un mecanismo
compensador del propio nistagmo®.

e Elestrabismoylaambliopia puede estar presente en un
60% de los pacientes**”, siendo los errores de refraccion
mas frecuentes la anisometria y el astigmatismo?.

¢Etiologia y factores desencadenantes?

El EN es un trastorno idiopatico y suele ser esporadico. La
edad mas frecuente de inicio es de 6-12 meses de edad. Su fre-
cuencia era mas comun hace unos anos, atribuyéndose a un
bajo nivel socioecondémico, una dieta inadecuada y una escasa
exposicion solar*®. Mas recientemente se ha relacionado tam-
bién con etnias hispanas y afroamericanas, prematuridad y
problemas sociales familiares®. Se han registrado casos de EN
en gemelos monocigoticos, lo que sugiere un cierto componen-
te hereditario®.

¢Como haremos el diagnastico y qué enfermedades

debemos tener en cuenta en el diagnéstico diferencial?

El diagndstico se basa en la exclusion de enfermedades neu-
rolégicas y oftalmolégicas. Es importante su distincion con el
nistagmo congénito, el cual aparece en menores de seis meses
y esun nistagmo de gran amplitud, baja frecuencia, constante y
conjugado en ambos ojos. El diagnostico diferencial también
comprende otras causas de nistagmo similar a EN, que ademas
asocian una disminucion de la vision (hipoplasia del nervio 6p-
tico, acromatopsia, ceguera nocturna estable congénita, sindro-
me de Bardet-Biedl), enfermedades neurolégicas (glioma del
quiasma optico, quiste aracnoideo, sindrome de opsoclonia-
mioclonia, sindrome diencefalico, sindrome de Leigh) o anoma-
lias sistémicas™**. El nistagmo puede estar asociado en un 1%
de los casos a una causa tumoral.

¢Qué pruebas necesitamos para confirmar el diagnéstico?

Al ser un diagnostico de exclusion, es obligado descartar |a
patologia mas relevante a través de una prueba diagnodstica de
neuroimagen y un examen oftalmolégico que puede llegar a
incluir técnicas de electrofisiologia visual (potenciales provoca-
dos visuales y electrorretinogramas)*®.

¢Cuales son las opciones de tratamiento?

EI EN es un proceso transitorio, por lo que el tratamiento es
fundamentalmente de apoyo de patologia ocular asociada
como el estrabismo, la ambliopia y los errores de refraccion.

El nistagmo tiene tendencia a disminuir de intensidad con la
edad y los sintomas tienden a remitir espontaneamente entre
uno y cinco anos*®. No obstante, en casos raros, los sintomas
pueden llegar a persistir durante ocho afios 0 mantener discre-
tas oscilaciones oculares residuales’. La agudeza visual suele
ser normal, sin correlacionarse con la intensidad del nistagmo.
Se ha descrito la asociacion de algun caso de retraso psicomo-
tor en ninos®“.
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