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PUNTOS CLAVE

e Eltemblor constituye un motivo de consulta poco habi-
tual en la edad pedidtrica.

® La etiologia mas frecuente es el temblor esencial. Es un
temblor de tipo posicional-cinético que generalmente
asocia antecedentes familiares y mejora con la ingesta
de alcohol.

e Desde Atencion Primaria sera fundamental una adecua-
da orientacion diagnostica que permita descartar otras
posibles patologias que requieran un abordaje terapéu-
tico diferente.

e Eltemblor esencial no suele precisar tratamiento salvo
en situaciones que comprometan la vida diaria del pa-
ciente.

INTRODUCCION

Dentro de los desdrdenes del movimiento (distonias, mio-
clonias, tics, Corea...), el temblor es la afectacién mas comdn en
la edad pediatrica®.

Se define como un movimiento ritmico y oscilatorio de una
parte del cuerpo con una frecuencia relativamente constante y
de amplitud variable. Se produce por contracciones alternantes
de musculatura antagonista?

El temblor se clasifica semiolégicamente? en:

e Temblor de reposo: cuando las extremidades estan apo-
yadas. Tipico de sindromes hipocinéticos como los par-
kinsonismos?. Usualmente es fluctuante en cuanto a su
amplitud y puede aparecer y desaparecer dependiendo

del grado de reposo, de si el paciente se siente observado
y de otros factores, incluyendo el estrés, el nerviosismo o
tras ejercicio fisico*>.

e Temblor de accion: durante la contraccién muscular vo-

luntaria?:
— Posicional: al mantener una postura contra la gravedad.
— Cinético: al realizar un movimiento voluntario.
= Simple: movimientos sencillos, no dirigidos.
® Intencional: al dirigir la extremidad hacia una diana.
— Posicional-cinético: sucede al mantener una posicion
antigravitatoria, pero también al realizar un movi-
miento voluntario.
— Isométrico: al ejercer fuerza sobre objetos fijos.

El temblor puede ser normal en personas sanas, suele exa-
cerbarse en situaciones de estrés o ansiedad?. Los temblores
son normales en lactantes nacidos a término y se pueden pro-
longar durante varias semanas.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial se resume en la Tabla 1.

Temblor fisiologico

Es un temblor benigno, de baja amplitud y alta frecuencia
que presentan todas las personas. Suele ser temblor de tipo
posicional, practicamente inapreciable, pero exacerbado en si-
tuaciones de estrés o ansiedad.

El temblor fisiologico puede aumentar bajo algunas circuns-
tancias, como las emociones, la ansiedad, el miedo, el estrés y el
cansancio. También lo hace en determinados trastornos como la
hipoglucemia, el consumo de alcohol, drogas o medicamentos,
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Tabla 1. Diagnéstico diferencial del temblor en la infancia.

Etiologia Caracteristicas

Temblor esencial + Tipo posicional-cinético
Antecedentes familiares

Unica manifestacién neuroldgica

Diagnostico clinico, de exclusion

Miembros superiores, mas frecuentemente bilateral

Temblor fisiolégico
estrés 0 ansiedad

Benigno, de baja amplitud y alta frecuencia. Suele ser posicional, practicamente inapreciable, pero exacerbado en situaciones de

Evitar los desencadenantes y tranquilizar a la familia

Temblor cerebeloso

Piernas y brazos, a veces cabeza
Suele ser de baja frecuencia (3-5 Hz)
Es de tipo intencional

Dificultad en la maniobra dedo-nariz

Puede asociar disartria, dismetria, ataxia o inestabilidad. Es necesaria la realizacion de pruebas de imagen

Enfermedad de Wilson

clinica neurolégica
Sin tratamiento tiene un desenlace fatal

El anillo de Kayser-Fleischer, es patognoménico

Temblor aparece en las primeras décadas de la vida
Trastorno hereditario que produce acimulo de cobre en los distintos 6rganos; su depdsito a nivel cerebral es el responsable de la

Diagnostico: biopsia hepatica + niveles de ceruloplasmina elevada en suero

Temblor parkinsoniano Temblor de reposo

Se incrementa con el estrés

Desaparece con la realizacion de movimientos voluntarios dirigidos
Bradicinesia o rigidez no suelen aparecer hasta estadios mas avanzados

Temblor secundario a
distonias musculatura facial o cervical

Puede ser focal, segmentaria o generalizada

Movimiento serpenteante o de torsion que produce una postura anormal de las extremidades, el tronco 0 a nivel de la

Suele asociar alteraciones en la emision del lenguaje
Suele ser precisa la realizacion de electromiografia para el diagnostico

el sindrome de abstinencia en drogodependientes o trastornos
del tiroides. Por lo comun desaparece una vez que lo hace la
causa que lo provoca.

Entre las sustancias que pueden producir temblor se en-
cuentran la cafeina y medicamentos como el salbutamol, |a
teofilina, el metilfenidato, el acido valproico, la fluoxetina, el
haloperidol, el litio, la metoclopramida, la fenilpropanolamina
y la pseudoefedrina.

El tratamiento es evitar los desencadenantes y tranquilizar
a la familia®*.

Temblor cerebeloso

Suele afectar a las piernas y los brazos, a veces también a la
cabeza. Suele ser de baja frecuencia (3-5 Hz). Es de tipo inten-
cional, es decir, al realizar un movimiento dirigido a una diana.

En la exploracion suele observarse dificultad en la maniobra
dedo-nariz o al realizar movimientos como comer con una cu-
chara. Puede asociar disartria, dismetria, ataxia o inestabilidad.
Si asocia rigidez o bradicinesia hay que pensar en que exista
afectacion de la via extrapiramidal de forma concomitante.

Si este tipo de temblor es detectado, sera necesaria la reali-
zacién de pruebas de imagen ya que puede suponer |a existen-
cia de patologia tumoral, afectacion troncoencefalica de causa
infecciosa, infiltrativa...**
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Temblor parkinsoniano

Es un temblor de reposo, que se incrementa con el estrés y
desaparece con la realizacion de movimientos voluntarios diri-
gidos. En ocasiones asocia temblor de accion. Signos como bra-
dicinesia o rigidez no suelen aparecer hasta estadios mas avan-
zados®. Los sintomas se desarrollan insidiosamente, a menudo
pasados los 50 afios, aunque los casos mas precoces pueden
aparecer entre los 20 y los 30 afios.

Enfermedad de Wilson

Entidad que debe ser sospechada si el temblor aparece en
las primeras décadas de la vida.

Es untrastorno hereditario que produce acimulo de cobre en
los distintos 6rganos; su depdsito a nivel cerebral es el respon-
sable de la clinica neuroldgica. Sin tratamiento tiene un desen-
lace fatal. Aproximadamente un 40% de los pacientes acude con
sintomas neurolégicos y la distonia es la manifestacion mas
frecuente, pero hay que englobar el temblor dentro de las posi-
bles formas de aparicion.

Las pruebas de imagen pueden ser Utiles pero el diagndstico
debe ser mediante biopsia hepatica que objetivara un incremen-
to del contenido de cobre en dicho érganoy niveles de ceruloplas-
mina elevada en suero. El anillo de Kayser-Fleischer, un anillo de
color amarillo-marrén en torno a la cérnea es patognomaonico*.
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Temblor secundario a distonias

La distonia es un movimiento serpenteante o de torsion que
produce una postura anormal de las extremidades, el tronco o
a nivel de la musculatura facial o cervical. Puede ser focal, seg-
mentaria o generalizada. Suele asociar alteraciones en la emi-
sion del lenguaje, que se aprecia interrumpido y forzado.

Se debe a la contractura simultanea de los musculos agonis-
tas y antagonistas. Con el tiempo se hace evidente hipertrofia
de los musculos afectados. Suele ser necesaria la realizacion de
una electromiografia para el diagndstico?.

Otras causas

Otras causas de temblor en la infancia son la patologia tiroi-
dea o la ingesta de metales pesados® En el lactante se debe
considerar la posibilidad de causa organica, entre ellas la ence-
falopatia hipdxico-isquémica, el sindrome de abstinencia, hipo-
glucemias, la hipomagnesemia, la hemorragia intracraneal...?

TEMBLOR ESENCIAL

Epidemiologia y patogenia

El temblor esencial es de tipo posicional-cinético. Se estima
su incidencia en torno a un 0,4-4% de la poblacion mundial,
que se incrementa con la edad*.

Su patogenia se desconoce, parece existir un componente
genético asociado ya que suelen existir antecedentes familia-
res en la mayoria de los pacientes?’.

Sin embargo, dada la variabilidad existente en cuanto a Ia
edad de aparicion, la presencia de casos esporadicos y la ausen-
cia de concordancia en gemelos monocigéticos, se baraja la
hipotesis de que factores medioambientales jueguen un papel
importante en su etiologia“.

Se estima que existen antecedentes familiares en aproxima-
damente un 30-70% de los casos e incluso en torno al 80% en
aquellos en los que aparecen sintomas antes de los 40 afios de
edad’. No se han identificado qué genes son los responsables,
sinembargo, la presencia de casos familiares sugiere un patron
de herencia autosémica dominante con baja penetrancia’®.

Algunos estudios sugieren que la neuropatologia de este tipo
de temblor se localiza a nivel del locus ceruleus y el cerebelo®.

Clinica

La clinica puede comenzar a partir de los 2 afios, pero de
forma caracteristica la edad de inicio habitual es la prepuberal
o la adolescencia. Suele tener una evolucion lenta y progresiva
alo largo de los afos*. Es una patologia heterogénea con gran
variabilidad en cuanto a su gravedad?”.
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Suele afectar principalmente a las manos y los brazos de for-
ma bilateral, aunque puede ser asimétrico**.En ocasiones tam-
bién afecta a la cabeza y la voz y, menos frecuentemente, a la
cara, las piernas o el tronco.

Eltemblorenlas piernas es infrecuente y obliga a realizar un
diagnostico diferencial con la enfermedad de Parkinson. Si se
produce afectacion de la voz, suelen afectarse también la cabe-
za y es necesario realizar un diagndstico diferencial con la dis-
tonia cervical®.

Enla mayoria de los casos, la frecuencia del temblor es de en
torno a 6-12 Hz. Tipicamente se incrementa con movimientos
finos dirigidos, tales como beber de un vaso o tocarse la nariz
con un dedo. Otras circunstancias en las que se puede ver au-
mentado son el estrés o el cansancio.

Por definicion, el temblor debe ser la Unica manifestacion
neuroldgica, aunque estudios recientes barajan la posibilidad
de que padecer temblor esencial se asocie con un mayor riesgo
de demencia en la edad adulta®.

Este tipo de temblor mejora tipicamente con la ingesta de
alcoholy, al contrario que el temblor fisiolégico, no se exacerba
con la ingesta de cafeina®?.

Diagnostico

El diagndstico es clinico siempre y cuando se descarten otras
entidades subyacentes.

Criterios diagnosticos®:

e (Criterios mayores:

— Temblor cinético bilateral de las manos y los antebra-
z0s, pero no de reposo.

— Ausencia de otros signos neuroldgicos, salvo el feno-
meno de rueda dentada.

— Temblor cefalico aislado, sin signos de distonia.

Criterios menores:

— Duracion >3 meses.

— Antecedentes familiares positivos.

- Mejoria con el alcohol.

Para llegar al diagnostico se deben cumplir al menos dos de
los criterios mayores asociado a un criterio menor.

Es necesario realizar una evaluacion neuroldgica detallada
para identificar las caracteristicas especificas del temblor, in-
cluyendo la amplitud, frecuencia o localizacion; y para identifi-
car otras alteraciones asociadas.

Queé factores lo precipitan, agravan o disminuyen es impor-
tante para orientar el diagndstico diferencial, sin olvidar incluir
la ingesta de farmacos en nuestra anamnesis™.

No existen hallazgos diagnosticos caracteristicos en las
pruebas de imagen ni marcadores bioquimicos que puedan
orientar el diagndstico.
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Esimprescindible excluir otras causas de temblor como alte-
raciones tiroideas, enfermedad de Wilson o ingesta de metales
pesados”.

Tratamiento

En general, no suele precisar tratamiento.

Segun las guias de la Academia Americana de Neurologia, el
tratamiento con B-bloqueantes (por ejemplo, el propranolol,
farmaco de eleccion en caso de precisar iniciar tratamiento en
pacientes de edad pediatrica sin otra patologia asociada) o an-
ticonvulsivantes (por ejemplo, primadona) se debe iniciar si
produce alteracién funcional o repercusion en el ambito social*.

APROXIMACION DIAGNOSTICA EN ATENCION
PRIMARIA

Nuestra estrategia diagnostica se basara en:

e Anamnesis detallada: deberan ser recogidos aquellos
posibles factores precipitantes, agravantes o que pro-
duzcan una mejoria del temblor, como traumatismos,
ingesta de alcohol, medicaciones previas, estrés o can-
sancio. Se preguntara acerca de antecedentes familiares.

e Exploracion fisica: valorar la frecuencia, regularidad y lo-
calizacion del temblor. Se explorara la presencia de tem-
blor en reposo, durante la elevacion de la extremidad en
posicion antigravitatoria y durante la realizacion de mo-
vimientos dirigidos. Pruebas como dedo-nariz o beber de
un vaso pueden ser utiles. Si existe temblor intencional,
hay que valorar la presencia de nistagmos, disartria o
dismetria. En aquellos pacientes con temblor de reposo,
descartar rigidez o bradicinesia asociados®. En pacientes
de menor edad con escasa colaboracion, estrategias
como apilar torres o dibujar figuras simples pueden ser
Utiles para valorar la presencia de temblor. Si este no es
observado, puede ser Util la grabacion de videos por par-
te de sufamilia en domicilio. El diagnéstico es clinico, sin
embargo, pruebas de laboratorio y, en ocasiones, de ima-
gen pueden ayudar a excluir determinadas etiologias*.

Las pruebas complementarias que solicitar seran:

e Analitica sanguinea completa que incluya hemograma,
bioguimica, enzimas hepaticas, coagulacion, perfil tiroi-
deoy niveles de cobre.

- Siexistiera alta sospecha de enfermedad de Wilson,
solicitaremos niveles de cobre en orina de 24 horas y
niveles de ceruloplasmina en sangre.

— Toxicos en orina.

e Resonancia magnética nuclear: solo ante sospecha de
patologia estructural o enfermedad de Wilson, no esta
indicada en el resto de los casos.

La derivacion a Neurologia se realizara cuando la causa del
temblor sea incierta, si se sospecha patologia organica o si in-
teracciona con la vida diaria (con vistas a posible necesidad de
tratamiento farmacoldgico).
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