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RESUMEN
En 1988, Ouvrier y Billson describieron cuatro niños con una 
afección que denominaron “síndrome de desviación paroxís-
tica benigna de la mirada hacia arriba”. El cuadro clínico se 
caracteriza por la aparición, en los primeros meses de la vida, 
de episodios de elevación paroxística de la mirada, de dura-
ción variable y sin alteración de la conciencia. Al intentar mi-
rar hacia abajo se observa nistagmo de fijación. Los episodios 
desaparecen durante el sueño. El examen neurológico suele 
ser normal, excepto por leve ataxia. El síndrome tiende, en su 
forma idiopática, a la recuperación espontánea, pero deben 
descartarse formas secundarias con diferente evolución. Pre-
sentamos dos nuevos pacientes, uno de ellos con síndrome de 
Down, y analizamos aspectos clínicos, evolutivos y diagnós-
ticos diferenciales.
Palabras clave: elevación ocular paroxística, niños, significan-
cia clínica.

SUMMaRy
In 1988, Ouvrier and Billson described four children with a 
condition they termed "benign paroxysmal tonic upgaze syn-
drome". The clinical picture is characterized by the appearance, 
in the first months of life, of episodes of paroxysmal upgaze 
deviation of varying duration, and without alteration of cons-
ciousness. Fixation nystagmus is observed when trying to look 
down. Episodes disappear during sleep. The neurological exa-
mination is usually normal, except for mild ataxia. In its idio-
patic way, the syndrome tends to spontaneous recovery, but 
secondary types with different evolution should be rule out. 
We report two patients, one with Down Syndrome, and we 
analyze clinical aspects, evolution and differential diagnosis.
Key words: paroxismal upgaze, children, clinical significance.

INTRODUCCIÓN
Los niños normales pueden presentar movi-

mientos oculares de elevación paroxística de la 
mirada que suelen ser transitorios y benignos. En 
1988, Ouvrier y Billson describieron por primera 
vez cuatro niños con desviación conjugada tónica 
y paroxística de la mirada hacia arriba, acompa-
ñada de nistagmus vertical de fijación al intentar 
mirar hacia abajo, y que desaparecía durante el 
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sueño.1 Desde esta presentación, la bibliografía,2-5 
registra no más de 50 casos, y sólo 6 son origina-
rios de Latinoamérica.3,4

Nuestro propósito es presentar dos nuevos pa-
cientes con esta rara entidad y analizar los aspectos 
clínicos, evolutivos y diagnósticos diferenciales.

CaSOS CLÍNICOS
Caso 1: Niño de 5 meses de edad, nacido de 

embarazo y parto normales, sin antecedentes fa-
miliares de interés, que presenta episodios de des-
viación de la mirada hacia arriba, de menos de 
un minuto de duración, con inclinación cefálica 
hacia adelante para corregir la mirada y nistag-
mus vertical de fijación al mirar hacia abajo. Al 
comienzo, tenía más de diez episodios diarios, 
con mayor frecuencia cuando estaba cansado. El 
examen neurológico y oftalmológico no arrojó ha-
llazgos relevantes. Rutina de sangre y orina nor-
males. La resonancia magnética por imágenes de 
cráneo (RMI), reforzada con gadolinio, no presen-
tó alteraciones. No fue medicado. Los episodios 
disminuyeron de frecuencia e intensidad, hasta 
desaparecer a los 2 años de edad.

Caso 2: Niño de 10 meses de edad, con síndrome 
de Down confirmado por estudio genético. Nacido 
de pretérmino mediante cesárea a las 34 semanas 
de gestación por polihidramnios debido a atresia 
duodenal. Apgar 7/10, requirió halo de oxígeno 
por dificultad respiratoria durante seis días. Al se-
gundo día de vida fue intervenido quirúrgicamen-
te y se efectuó anastomosis duodeno-duodenal. 
Síndrome colestásico como complicación posope-
ratoria, por lo cual recibió ácido ursodesoxicólico. 
Permaneció treinta días internado en neonatología. 

A los 10 meses presentó episodios bruscos de 
elevación de la mirada y flexión del cuello, de se-
gundos de duración, sin pérdida de contacto con 
el medio. Presentó entre uno a diez episodios dia-
rios. Se realizó RMI de cráneo, que fue normal, 
y electroencefalograma sin alteraciones. No fue 
medicado. A los 12 meses cesaron los episodios.

DISCUSIÓN
Ouvrier y Billson describieron cuatro niños 

que presentaban episodios de supradesviación 
conjugada tónica y paroxística de la mirada, que 
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se acompañaban de nistagmus vertical de fijación. 
Las crisis aumentaban con el cansancio y el estrés, 
disminuían con el descanso y desaparecían en el 
sueño. Comenzaron en la primera infancia y su 
evolución fue favorable, con desaparición de los 
episodios alrededor de los 4 años de edad. Uno 
de los casos tuvo una buena respuesta al trata-
miento con L-Dopa.1 Más tarde, otros autores ob-
servaron también palidez cutánea asociada a los 
episodios.6,7

Ahn y Hoyt describieron movimientos ocula-
res de desviación de la mirada hacia arriba en el 
período neonatal, aunque sin ataxia y con similar 
evolución en un seguimiento de cuatro años.7 Al-
gunos autores consideran que se trata de este mis-
mo síndrome de inicio más temprano.

Deonna y cols., en 1990,8 comunicaron un caso 
similar, con la particularidad de que los episodios 
eran predominantemente vespertinos. Propusie-
ron entonces una probable relación entre este sín-
drome y la distonía de Segawa.9

En 199310 se presentaron tres casos de familias 
no relacionadas, en las cuales uno de los proge-
nitores había padecido un cuadro similar en la 
infancia y se propuso para esta entidad una he-
rencia autosómica dominante (HAD).

Dos de ellos fueron medicados con L-Dopa y 
tuvieron una excelente respuesta con remisión 
completa de los episodios; nuevamente, se evocó 
la relación entre esta entidad y las distonías sen-
sibles a la Dopa.

Gieron y cols., en 1993,11 e Hideo y cols., en 
1994,12 comunicaron dos pacientes con desviación 
paroxística de la mirada hacia arriba, sin antece-
dentes familiares, en quienes el tratamiento con 
L-Dopa no fue eficaz.

De todos los casos descritos, sólo fueron sen-
sibles a este fármaco aquellos con antecedentes 
familiares con HAD.

La base biológica de este síndrome no está cla-
ra. Se ha propuesto una probable disfunción de 
neurotransmisores por inmadurez transitoria de 
las vías excitatorias e inhibitorias a nivel supranu-
clear,1 lo que podría explicar la respuesta positiva 
al tratamiento con L-Dopa en algunos casos.

En los casos nombrados previamente no se 
hallaron lesiones en el sistema nervioso central, 
pero este fenómeno también se ha descripto en 
pacientes con alteraciones estructurales. Las le-
siones de la región dorsolateral de la sustancia 
gris periacueductal mesencefálica y del núcleo in-
tersticial rostral del fascículo longitudinal medial 
pueden provocar desviación de la mirada hacia 
arriba, pero no es paroxística, sino permanente.

Hideo y cols.,12 describieron esta entidad en 
un paciente con encefalopatía crónica no evolu-
tiva con compromiso motor (hemiparesia), cuya 
RMI de cerebro reveló leucomalacia periventricu-
lar sin lesiones protuberanciales o mesencefálicas. 
Los episodios desaparecieron espontáneamente a 
los 4 años de edad con déficit motor remanente.

Otras lesiones estructurales que se han aso-
ciado son el pinealoma y la malformación de la 
vena de Galeno. Grattan-Smith en 1997 presen-
tó dos casos en hijos de madres que recibieron 
divalproato de sodio por epilepsia durante el 
embarazo.2 Se presentó un paciente con leucoen-
cefalopatía por hipomielinización, pero con gra-
ve retraso psicomotor.13 Recientemente, Senbil y 
cols., comunicaron un caso en un niño de 3 años, 
quien presentaba una imagen desmielinizante en 
mesencéfalo y tálamo bilateral, que se resolvió 
luego de la administración de corticoides sistémi-
cos.14 No se la ha asociado a migraña ni a epilep-
sia. Tampoco existen informes que lo asocien con 
enfermedades cromosómicas, como la trisomía 21.

En cuanto a la evolución, todos los autores 
coinciden en que, en su forma primaria, este sín-
drome evoluciona a una remisión espontánea al-
rededor de los 4 años, a excepción de los casos 
sensibles a la L-Dopa que fueron controlados rá-
pidamente.10 En las formas secundarias a lesiones 
estructurales se asociaron otros signos o síntomas 
de compromiso neurológico, que pueden per-
manecer como secuela: torpeza motora, marcha 
inestable, ataxia durante los episodios febriles, 
cociente intelectual bajo, nistagmus1 y compro-
miso del lenguaje.10

Frente a un niño con estos síntomas existen 
diversos diagnósticos diferenciales, algunos se 
enumeran en la Tabla 1. Quizás, el desafío más 
difícil es distinguirlo de otro tipo de movimien-
tos oculares.19

Las crisis oculógiras tienen características simi-
lares, presentan desviaciones involuntarias, con-
jugadas y paroxísticas de la mirada, generalmente 
hacia arriba, de segundos a minutos u horas de 
duración, que remiten y recurren un número va-
riable de veces hasta su resolución. Se originarían 
por disfunción de los ganglios basales.

El ospoclonus se caracteriza por movimientos 
oculares conjugados multidireccionales de alta 
frecuencia y gran amplitud. En niños, se asocia 
generalmente a meduloblastoma.

El nistagmus vertical inferior (downbeat nistag-
mus) es la forma más común de nistagmos vesti-
bular central. El movimiento presenta fase rápida 
hacia abajo y puede aparecer en la mirada pri-
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maria, y acentuarse en la mirada hacia abajo. Se 
asocia con alteraciones en el vestíbulocerebelo y 
la malformación de Arnold-Chiari de tipo I es la 
patología observada con más frecuencia.

La desviación vertical extrema rápida (bobbing) 
y la desviación vertical extrema lenta (dipping o 
bobbing invertido) son movimientos oculares anor-
males propios de pacientes en coma. En el primero 
existe una desviación rápida de la mirada conjuga-
da hacia abajo, con un retorno lento a la posición 
primaria. Indica lesión protuberancial. El segundo 
no es localizador y se presenta con una desviación 
lenta de la mirada conjugada hacia abajo, con una 
fase rápida para retornar a la posición inicial.

CONCLUSIÓN
Desde su descripción inicial, las características 

clínicas se han delineado mejor y son las siguien-
tes: episodios de desviación tónica intermitente 
de la mirada hacia arriba de duración variable, sin 
compromiso de conciencia; nistagmus vertical al 
intentar mirar hacia abajo; normalidad en los mo-
vimientos horizontales; comienzo en los primeros 
meses de la vida, la mayoría entre los 4 y 10 meses; 
presentación diurna con desaparición durante el 
sueño; agravación con el cansancio o infecciones.

Si bien no es una patología frecuente, se sub-
estima su incidencia, por lo que sería convenien-
te que el pediatra esté advertido de su existencia. 
En su forma idiopática se trata de una entidad de 
buen pronóstico y autolimitada, pero se deberían 
realizar los estudios pertinentes para descartar 
las causas secundarias que no tienen la misma 
evolución. n
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Fenómenos paroxísticos no epilépticos Fenómenos paroxísticos epilépticos Movimientos oculares anormales

Mioclonías benignas de la  

primera infancia

Enfermedad de Segawa

Lesiones estructurales mesencefálicas

Tics

Enfermedades retinianas

Crisis de ausencias

Crisis mioclónicas

Síndrome de West

Sacádicos de búsqueda 

Crisis oculógiras 

Opsoclonus

Nistagmus vertical inferior  

(downbeat nistagmus)

Bobbing, dipping

Tabla 1. Diagnóstico diferencial


