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$Qué se sabe del tema que trata este estudio? $Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

El nistagmo ictal es una entidad infrecuente y desconocida para la Recordar que la presencia de un nistagmo adquirido en la edad
mayoria de pediatras. Se dispone de muy escasa evidencia sobre el pedidtrica, especialmente si los episodios son de breve duracién y
tema, procedente de casos clinicos o series de casos. elevada frecuencia, debe darnos la clave para sospechar esta entidad

y no retrasar su tratamiento.

Resumen Palabras clave:
Epilepsia;

Nistagmo;
Electroencefalograma;
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El nistagmo ictal es un fenémeno muy infrecuente secundario a una descarga epiléptica generalmente
en el drea temporo-occipital. Para su caracterizacién debemos apoyarnos en la historia clinica, explo-
racién e idealmente observacién de los episodios. Objetivo: Describir un caso de nistagmo ictal para
remarcar las caracteristicas que deben orientar a su sospecha diagnoéstica y evitar retraso de tratamiento.
Caso Clinico: Escolar de género masculino, 8 afios de edad, sin antecedentes de relevancia, consultd
por historia de 1 afio de evolucion de episodios de movimientos oculares conjugados horizontales con
sacudidas rapidas y leve miosis asociada, de 5-10 segundos de duracion, que sucedian 5-6 veces al dia,
con dudosa desconexion del medio o compromiso de conciencia en algunos de los episodios, sin otros
signos ni sintomas acompanantes. Los exdmenes generales fueron normales. Fue evaluado por oftalmo-
logia y otorrinolaringologia que descartaron patologia en esas esferas. El examen neuroldgico entre los
episodios era normal. El video-electroencefalograma demostré correlato electro-clinico, con actividad
epileptiforme en la regién temporal y occipital izquierda que se generalizaba posteriormente durante
los episodios. La resonancia magnética cerebral resulté normal. Tras inicio de tratamiento con carba-
mazepina presentd buena evolucion, sin recurrencia de los episodios a 2 afios de seguimiento. Conclu-
siones: Frente a un caso de nistagmo adquirido se debe incluir en el diagnéstico diferencial la etiologia
epiléptica, especialmente si la frecuencia de los episodios es alta, son de duracién breve y se asocian a
compromiso de conciencia. El diagndstico se sustenta en un video-electroencefalograma con correlato
electro-clinico y se espera buena respuesta al tratamiento con firmacos antiepilépticos.
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Abstract

Ictal nystagmus is a rare phenomenon secondary to an epileptic seizure, usually in the temporo-
occipital region. For its characterization, we must rely on clinical history, examination, and ideally
observation of the episodes. Objective: To describe a case of this unusual entity and highlight the
characteristics that should increase diagnostic suspicion in order to avoid treatment delay. Clinical
Case: An 8-year-old schoolboy, with no relevant history, consulted due to 5-6 episodes a day in the
last year of conjugate horizontal eye movements with rapid jerks and associated slight miosis, lasting
5-10 seconds, with doubtful disconnection from the environment or consciousness impairment in
some of the episodes, with no other accompanying signs or symptoms. Neurological examination
between episodes was normal. He was evaluated by ophthalmology and otolaryngology, which ruled
out pathology in these areas. Video-electroencephalogram showed electro-clinical correlations, with
epileptiform activity in the left temporal and occipital region, which subsequently generalized during
episodes. Brain MRI showed no pathological findings. After initiation of carbamazepine treatment,
the patient had a good evolution, without recurrence of the episodes at 2 years of follow-up. Con-
clusions: When faced with a case of acquired nystagmus, epileptic etiology should be included in the
differential diagnosis, especially if the frequency of episodes is high, of short duration, and associa-
ted with consciousness impairment. The diagnosis is based on a video-electroencephalogram with
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electro-clinical correlations and a good response to treatment with antiepileptic drugs is expected.
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Introduccién

El nistagmo es un movimiento ocular involuntario,
ritmico y repetitivo. Puede ser de origen congénito o
adquirido. El nistagmo adquirido puede ser manifes-
tacion de una estimulaciéon del sistema vestibular u
ocular, afectacion del cerebelo, estructuras subcortica-
les o de la corteza cerebral. Las causas mds frecuentes
del mismo son las enfermedades oculares y del oido
interno, el traumatismo crdneo-encefdlico, accidente
cerebro-vascular, esclerosis multiple, anoxia, adminis-
tracién de firmacos o téxicos, tumores cerebrales o in-
feccion intracraneal, pero también y aunque mds raro,
puede ser secundario a actividad epiléptica (nistagmo
epiléptico o ictal)!2

Es importante describir las caracteristicas del nis-
tagmo (pendular o en sacudidas, direccion, oscilacién
en el plano, amplitud y frecuencia) para lo cual es fun-
damental la historia clinica y exploracién fisica del pa-
ciente’, y puede ser de gran utilidad la grabacién en
video de alguno de los episodios por la familia. Tam-
bién ayuda delimitar si tiene relacion con la fijacién de
la mirada, cambios de posicién o movimientos de la
cabeza, asi como excluir otras causas de movimientos
anémalos como el opsoclonus, flutter ocular o bobbing
ocular, y asi tratar de dilucidar entre causa central (le-
siones del tronco encefilico, cerebelo, estructuras sub-
corticales o corteza cerebral) o periférica (ocular, mus-
culatura extra-ocular o enfermedades vestibulares) del
nistagmo?.

El nistagmo epiléptico o ictal fue descrito por pri-
mera vez por Féré en el ano 1890%, y desde entonces se
han descrito menos de 100 casos en la literatura con
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edades comprendidas entre los 10 dias de vida y 75
anos de edad, siendo mds usual su presentacién en la
infancia®®. Lo mds frecuente es que aparezca acompa-
nado de otros signos como desviacién 6culo-cefalica,
alucinaciones visuales, amaurosis, vértigo, parpadeo,
manifestaciones motoras focales, cambios autondmi-
cos o incluso alteracion del nivel de conciencia, pero
excepcionalmente puede aparecer de forma aislada®, lo
que dificulta todavia mds el diagndstico. Dada la escasa
evidencia sobre el tema, la descripcion de nuevos casos
de nistagmo ictal podria contribuir a su identificacién
precoz.

Presentamos un caso clinico de nistagmo ictal en
un paciente pedidtrico con el objetivo de recordar la
existencia de esta infrecuente entidad como signo de
presentacidon de una crisis epiléptica, dado que no vie-
ne recogida en la mayoria de los algoritmos de manejo
de nistagmo en la edad pediétrica y es una patologia
poco conocida por el pediatra general. Es importan-
te remarcar las caracteristicas que deben aumentar su
sospecha diagndstica para no retrasar el inicio de su
tratamiento.

Caso Clinico

Nifo de 8 afios, sin antecedentes personales ni fa-
miliares de interés, que consulta en el servicio de Ur-
gencias de Pediatria por movimientos oculares anéma-
los de un afio de evolucién. La familia referia que el
nifo presentaba unos 5-6 episodios al dia de unos 5-10
segundos de duracién consistentes en movimientos
oculares conjugados horizontales con sacudidas rapi-



Nistagmo - M. J. Martinez M. et al

das y leve miosis asociada (video 1), sin asociar movi-
miento cefdlico ni de las extremidades. No lo relacio-
naban con la fijacién de la mirada, posicién ni movi-
mientos de la cabeza. El paciente no podia autopro-
vocar los episodios, pero si identificar su inicio. Estos
eran de inicio y fin bruscos, algunos impresionaban de
desconexién del medio o compromiso de conciencia,
no referian periodo postictal ni cefalea. Siempre le ocu-
rria en vigilia y nunca durante el suefio. Los padres ha-
bian observado una mayor frecuencia de los episodios
los dias de mayor estrés y cansancio fisico, sin poder
identificar otros desencadenantes. Tampoco asociaba
ataxia, acufenos, sintomas autonémicos ni pérdida au-
ditiva. Negaban antecedente de traumatismo craneal y
consumo de fdrmacos u otros téxicos. Los sintomas no
habfan cambiado ni progresado desde su inicio al dia
de la consulta y la exploracién neurolégica entre los
episodios era normal.

La evaluacién oftalmoldgica descarté patologia
visual, la evaluacién otorrinolaringoldgica, descarté
patologia en esa esfera y describié un episodio de nis-
tagmo en resorte de alta intensidad y baja amplitud.
Se hospitaliz6 para ampliar estudio, realizando exd-
menes de laboratorio general (incluyendo hormonas
tiroideas, funcién hepatica, perfil de autoinmunidad y
vitamina D), que no mostré hallazgos patolégicos. La
grabacion en video de los episodios por la familia fue
de gran utilidad para la orientacién diagndstica y el vi-
deo-electroencefalograma (VEEG) demostr6 correlato
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Video 1. Video de un episodio de nis-
tagmo. Se observa nistagmo en resorte
de alta intensidad y baja amplitud con
fase rapida hacia la izquierda seguido
de fase lenta hacia la posicion central,
sin cruzar la linea media. Nota: Para es-
canear codigos de video debe enfocar la
imagen con la camara de su Smartphone
y abrir el enlace que se despliega. En
ocasiones tendra que instalar una aplica-
cion que sea lector de codigos QR.

electro-clinico de los episodios. El VEEG se realizé en
vigilia, registrando dos eventos separados en el tiempo
de unos 8-10 segundos de duracién durante un regis-
tro total de 25 minutos. El trazado de fondo era nor-
mal para su edad, y coincidiendo con los dos episodios
clinicos de nistagmo, se registré en el EEG actividad
epileptiforme en la regién temporal y occipital izquier-
da que se generalizaba posteriormente (figura 1). Tras
haber demostrado actividad epiléptica de inicio focal
en relacion con la sintomatologia del paciente, se inici6
tratamiento con carbamazepina via oral a dosis ascen-
dente.

Se complet6 estudio con resonancia magnética ce-
rebral con contraste, sin evidenciar alteraciones estruc-
turales ni anomalias del desarrollo cortical, siendo el
diagnéstico final de nistagmo ictal. Fue dado de alta a
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Figura 1. Registro ictal. Se registra actividad epileptiforme de inicio temporo-occipital izquierdo (flechas) en forma de ondas agudas que evolucionan

a punta-onda y polipunta-onda que se generaliza posteriormente.
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domicilio con dosis de carbamazepina a 13 mg/kg/dia
que luego se aument6 a 17 mg/kg/dia. En seguimiento
ambulatorio en consultas de Neuropediatria, a 2 afios
de iniciado el tratamiento, destaca buena adherencia y
ausencia de efectos secundarios al tratamiento, sin pre-
sentar nuevos episodios.

Discusion

Es importante una orientacion etioldgica temprana
de los pacientes con nistagmo, ya que puede ser mani-
festaciéon de una patologia grave subyacente. Su etiolo-
gia puede ser muy variada y el diagndstico en general es
complicado®”. La historia clinica y grabacion en video
de los episodios fue fundamental en nuestro caso para
orientar el diagnéstico de etiologia ictal. La clinica fun-
damental de nuestro paciente fue el nistagmo, sumado
ala sospecha de desconexién del medio o compromiso
de conciencia referida por la familia durante algunos
de los episodios, lo que fue dificil de constatar por la
corta duracién de los mismos, y, el haber descartado
patologia visual.

Coincidiendo con lo descrito en la literatura, los
episodios de nistagmo ictal son muy frecuentes y de
breve duracién (menor a un minuto)’. En algunos ca-
sos se ha descrito precipitacion de los episodios con el
estrés*, como en nuestro nino, y con la estimulacién
luminica®. En la mayoria el nistagmo es binocular, ho-
rizontal y conjugado, y de forma muy caracteristica, su
direccion (fase rapida) suele ser contralateral al drea
epileptégena®®.

Se han descrito varios mecanismos implicados en la
generacion del nistagmo ictal en funcién de la regién
de la corteza cerebral en la que se inicien las descargas
epilépticas®%. Si se originan en las regiones sacddicas
(corteza frontal y temporo-occipital), dan lugar a mo-
vimientos oculares sacddicos con fase rdpida dirigida
hacia el lado contrario al drea epileptégena, seguida de
fase lenta en la que los ojos se dirigen a la linea media,
pero sin cruzarla. En cambio, si se originan en las re-
giones corticales del seguimiento ocular o de los movi-
mientos optocinéticos (drea temporo-parieto-occipital
junto a las dreas de Brodmann 19, 37y 39 o en la corte-
za visual primaria), dan lugar a movimientos oculares
lentos ipsilaterales al drea epileptdgena, seguidos de
una fase rdpida en la que el ojo cruza la linea media.
En nuestro caso, sospechamos que el origen se encon-
trarfa en las regiones sacddicas de la corteza temporo-
occipital. Sin embargo, la direccién del nistagmo en
el nifio, era ipsilateral al drea de la actividad eléctrica,
lo que ha sido descrito en algunos estudios®'°, ya que
puede haber actividad eléctrica en otras dreas de forma
simultdnea o propagacién de un 4rea a otra’, por lo que
no siempre va a tener un valor localizador el nistagmo.
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El inicio de las descargas en nuestro paciente era
focal a nivel temporo-occipital con posterior generali-
zacion. En la mayor parte de los casos descritos, el foco
epileptégeno se encuentra en el 16bulo occipital, aun-
que es frecuente la participacién de més de un lébulo:
temporo-occipital, fronto-temporal, parieto-occipital
o temporo-parietal-occipital, y en algin caso, se obser-
va actividad epiléptica generalizada'?.

Es esperable que la clinica y alteraciones del EEG
se normalicen con el tratamiento antiepiléptico, que-
dando libres de episodios', por lo que el prondstico
es muy bueno al igual que la evolucién de nuestro pa-
ciente. Utilizamos como tratamiento carbamazepina,
siguiendo las recomendaciones de otros casos reporta-
dos>'#1>13 y porque es uno de los fairmacos aprobados
como primera eleccién en monoterapia para epilepsia
focal en esta franja de edad; también se ha descrito el
tratamiento con fenitoina, lamotrigina® y topiramato®.

Conclusiones

Debemos de tener en cuenta la etiologia ictal del
nistagmo dentro del diagndstico diferencial de un pa-
ciente con un nistagmo adquirido, especialmente si
la frecuencia de los episodios es elevada, la duracién
es corta, o se asocian a compromiso de conciencia. El
diagnostico se sustenta en un video-electroencefalo-
grama con correlato electro-clinico y se espera buena
respuesta al tratamiento con fdrmacos antiepilépti-
cos.
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