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Mioclonia palatina esencial. Reporte de un caso pediatrico
Essential palatal myoclonus. A pediatric case report

Dra. Roxana Spini®, Dra. Daniela Cohen®, Dra. Marian Juchli® y Dra. Lilian Ibarra™"

RESUMEN

La mioclonia palatina esencial es una entidad otoneuroldgi-
ca rara. Se caracteriza por movimientos involuntarios de los
musculos del paladar blando que causan un tinnitus objetivo.
La mioclonia del paladar se clasifica en dos tipos: secundaria
y primaria (mioclonia palatina esencial); esta tdltima es mds
frecuente en pediatria. La tomograffa computada y la reso-
nancia magnética de cerebro normal orientan al diagnédstico.
La mioclonia palatina esencial, generalmente, se resuelve en
forma espontdnea.

Se presentaauna paciente de 8 afios deedad conun “clic” rdpido
en forma ritmica en su boca que cedia en forma espontdnea.
Palabras clave: mioclonia palatina, mioclonia esencial, aciifeno,
pediatria.

ABSTRACT

Essential palatal myoclonus is a rare neurological disorder
characterized by involuntary movements of the soft palate
musculature causing objective-clicking tinnitus. The palatal
myoclonus is classified in two forms, secondary and essential
palatal myoclonus. Primary (essential) palatal myoclonus
is the most common type in childhood. Normal computed
tomography and magnetic resonance guide the diagnosis.
Spontaneous resolution usually occurs in the essential type
of palatal myoclonus.

In this report, we present an 8-year-old child making rhythmic,
rapid clicking noises from her throat with spontaneous
resolution.
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INTRODUCCION

La mioclonia palatina esencial (MPE) es
una entidad rara. Generalmente, se acompafia
con tinnitus objetivo.! Existen muy pocos casos
reportados tanto en pacientes adultos como en
pacientes pedidtricos.

La mioclonia palatina puede ser de origen
secundario (isquemia cerebral, traumética,
tumoral, infecciosa o desmielinizante) o de origen
primario (idiopdtico o esencial). La mioclonia
palatina secundaria es mds frecuente que la
primaria.' La MPE es mds comtn en la edad
pedidtrica.>® Generalmente, presenta resolucién
espontdnea. El objetivo es presentar un caso
clinico de MPE en una nifia de 8 afios y conocer
los diagnésticos diferenciales y su tratamiento.

CASO CLINICO

Paciente de 8 afios, de sexo femenino,
previamente sana, sin antecedentes
perinatoldégicos ni personales de importancia.
Consulté al Servicio de Otorrinolaringologia
del Hospital de Nifios Pedro de Elizalde por un
“ruido en la boca” de 48 horas de evolucién. La
nifia refirié un ruido tipo “clic” que provenia
de la boca, que lo escuchaba ella y su familia.
Lo caracterizaba como ruido molesto porque no
cedia en ningtin momento, ni siquiera en el suefio.

Se encontraba en buen estado general, afebril.
Al momento del examen fisico, en las fauces, se
visualizaron contracciones espasmédicas del velo
del paladar en forma ritmica permanentemente
y bilateral (ver video en: https:/ / www.youtube.
com/watch?v=z8b1sgUEwds). No se observé
asimetria del paladar (Figura 1). En la otoscopia,
presentd oidos ventilados. La paciente no
tenfa ningtin otro sintoma asociado. Negaba
dificultad para tragar y sialorrea. Fue evaluada
por el Servicio de Foniatria, quienes descartaron
alteraciones en el primero y segundo tiempo de
la deglucion.

Se realiz6 una interconsulta con Neurologia
y, en conjunto, se decidié su internacién para
estudio. Durante la evolucidn, se realizé una
tomografia del macizo crdneo-facial, que mostré
hipertrofia de la mucosa del seno maxilar
izquierdo (hallazgo), y de cerebro con contraste,
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que se informé como normal (Figura 2). Se realizé
una resonancia magnética de cerebro y tronco de
encéfalo con gadolinio y un electroencefalograma,
cuyos resultados fueron normales. Se descarto,
de esta forma, la patologfa orgdnica de cerebro
y tronco de encéfalo, asf como un proceso
convulsivo.

Al quinto dfa de internacién, el movimiento
paroxistico del paladar cedié en forma
espontédnea, y se otorgd el egreso hospitalario
asumiendo el cuadro como una MPE. Volvié
a tener el episodio dos meses después con una
duracién de un dfa, que cedi6 espontdneamente.
En la actualidad, se encuentra libre de episodios
luego de dos afios del primer evento.

DISCUSION
El “temblor del paladar” o también llamado
MPE es un trastorno neurootolégico.' Es una

FIGURA 1. Examen de fauces simétrica

La foto fue tomada mientras las contracciones ritmicas
continuaban en forma permanente.

rara alteracién del movimiento segmentario
caracterizada por espasmos ritmicos simétricos
de los musculos del paladar blando sin lesiones
cerebelosas o del tronco encefélico.**

Goltz y cols., plantean que existe una
activacién neuronal bilateral del putamen de
causa incierta.’ El musculo implicado es el tensor
del velo del paladar que, al contraerse, genera la
apertura forzada de la trompa de Eustaquio, que
ocasiona el tinnitus.!

En esta entidad, se producen movimientos
simétricos entre 100 y 150 veces por minuto, que
persisten durante el suefio. El paciente refiere,
clinicamente, la presencia de un “clic” en el oido,
entre 1y 2 “clics” por segundo, que se vuelve un
ruido molesto y discapacitante. Este puede ser
percibido por el examinador como un actifeno o
tinnitus objetivo. La causa de estos actfenos no
se conoce, pero es mds frecuentemente observada
en la MPE.®

Como diagnéstico diferencial, se debe tener
en cuenta la mioclonfa palatina secundaria, en la
que el musculo implicado es el elevador del velo.
Presenta participacién ocasional de los musculos
del ojo o de la faringe. El tinnitus estd ausente.
Generalmente, las contracciones musculares
son continuas, involuntarias y de por vida. El
diagndstico de la MPE se realiza por descarte.

También debe tenerse en cuenta la mioclonia
del oido medio, que se caracteriza por tinnitus
objetivo uni- o bilateral. No hay afectacion del
paladar. El musculo afectado, en estos casos,
es el musculo tensor del martillo o el misculo
estapedial.”

La tomograffa con contraste y la resonancia
magnética del cerebro y el electroencefalograma
son normales en la MPE. En cambio, en la forma
secundaria, aparecen lesiones cerebrales por una
variedad de etiologfas, tales como infecciones,
vasculitis, enfermedades desmielinizantes, lesién
cerebral traumadtica o accidente cerebrovascular.

La MPE se puede subdividir en voluntaria
(a veces, llamada psicégena)’ o involuntaria.
El tratamiento de la MPE voluntaria consiste
en la administraciéon de placebo junto con
psicoterapia.! En el caso de la MPE involuntaria,
se basa en la psicoprofilaxis y fdrmacos, como
dcido valproico, carbamazepina o clonazepam.®
La inyeccién de toxina botulinica en la insercién
del elevador y/o tensor de musculos palatinos
ha sido implementada en algunos casos®!°
con resultados satisfactorios porque cedi6 la
mioclonfa del paladar, pero, en ambos casos,
tuvieron consecuencias por la generacién de un
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velo insuficiente mientras duré el efecto de la
toxina. A pesar de esto, Wan y col., consideraron
el tratamiento con toxina botulinica como segura
y efectiva.'

Si bien existen varios casos reportados de MPE
en pediatria, no hay estadistica publicada de su
frecuencia. Se considera importante realizar el
diagndstico diferencial con mioclonfa secundaria
y conocer el manejo multidisciplinario de ambas
patologias. La MPE presenta tinnitus objetivo
sin lesiones cerebrales y, generalmente, es de
resolucién espontdnea. En cambio, la mioclonfa
palatina secundaria presenta lesién cerebral sin
tinnitus y es persistente y de por vida. B

FiGura 2. Tomografia computada de cerebro
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