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El sindrome de las piernas inquietas es un trastorno neurolégico sensitivo-motor que es infradiagnos-
ticado en la infancia.

La etiologia es poco clara, pero desempefian un papel importante los factores genéticos, la disfuncion
dopaminérgica y los bajos depésitos de hierro.

Resumen

Palabras clave:

o Déficit de hierro
® Enfermedad de
Willis-Ekbom

e Infancia

e Sindrome de las
piernas inquietas

La presentacion en nifios es muy inespecifica, por lo que puede ser dificil su diagndstico. Es importante
detectar precozmente esta patologia por el impacto que tiene en la calidad de vida del paciente.

Presentamos el caso de una nifia de 4 afios que acude por un cuadro compatible con el sindrome de las
piernas inquietas asociado a ferropenia que, tras el tratamiento con hierro, presenta mejoria importan-
te hasta desaparecer completamente la clinica.

Iron deficiency and Restless Legs Syndrome

et
E Restless Legs Syndrome is a sensory-motor neurological disorder that is underdiagnosed in childhood.
@ Theetiology is unclear, but genetic factors, dopaminergic dysfunction and low iron stores play an im-
'2 portant role.
Key words: The presentation in children is very unspecific and diagnosis can sometimes be difficult, it is important
e Childhood

® [ron deficiency
® Restless Legs

to get an early diagnose of this pathology because of its impact on the patient’s quality of life.

We present the case of a 4 year old girl who consults for symptoms compatible with Restless Legs
Syndrome associated with iron deficiency, who showed significant improvement after iron treatment

Syndrome
o Willis-Ekbom disease

INTRODUCCION

El sindrome de las piernas inquietas (SPI) o enfer-
medad de Willis-Ekbom es un trastorno neurologi-
co de tipo sensitivo-motor que con frecuencia es

infradiagnosticado en nifos'.

until the symptoms disappeared completely.

La etiologia esta poco clara, pero desempenan un
papel importante los factores genéticos, la disfun-
cion dopaminérgica y los bajos depdsitos de hierro.
La presentacion clinica en los nifios es muy inespe-
cificay pueden incluir despertares nocturnos, sue-
fio intranquilo, incapacidad de conciliar el suefio,
somnolencia diurna, inquietud motora, déficit de
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atencion, dolores en las piernas, sensaciones desa-
gradables que los nifios describen “como hormigas
subiéndoles por las piernas”, “cosquillas en las
tener mucha energia en las piernas”...

» o«

piernas”,

Los episodios ocurren durante el reposo o la inacti-
vidad y empeoran durante la tarde-noche, obligan-
do al paciente a mover las piernas para aliviar los
sintomas.

Es importante que el pediatra sepa reconocer este
sindromey evalue sus posibles etiologias, dado el im-
pacto que tiene sobre la calidad de vida del paciente.

CASO CLINICO

Mujer de 4 anos que acudié a consulta porque ha-
cia mas de 6 meses presentaba suefo intranquilo,
despertares nocturnos, dolor y parestesias en pier-
nas, que la nifna definia como “quemazén”y “bichi-
tos moviéndose”, que la obligaban a mover conti-
nuamente las piernas durante la noche.

Entre los antecedentes personales destacaban
mioclonias benignas del lactante y reflujo gas-
troesofagico en la etapa de lactante. Entre los an-
tecedentes familiares la madre refiere que recor-
daba que en la infancia le ocurria algo similar al
cuadro de su hija.

La exploracion fisica era rigurosamente normal.

Ante la sintomatologia presentada por la paciente
se sospecho SPI, ya que cumplia los criterios diag-
nésticos (Tabla 1).

Resultados de la analitica:

Bioquimica general: glucosa: 70 mg/dl, urea: 27
mg, creatinina: 0,42 mg/dl, urato: 3,79 mg, ALT: 12
U/I. Perfil lipidico: colesterol: 193 mg/dl, HDL: 71
mg/dl, cociente colesterol/colesterol hdl: 2,72 LDL:
113 mg/dl, triglicéridos: 47 mg/dl. Perfil férrico:
hierro: 108 ug/dl, capacidad total de fijacion hierro
(TIBC): 353 ug/dl, transferrina: 353 ug/dl, indice de
saturaciéon de transferrina (IST): 31%, ferritina: 13
ng/ml (VN: 15-120).

Tabla 1. Criterios diagndsticos del sindrome de piernas inquietas en nifos de IRLSSG

Criterios diagnésticos para el SPI:

Los sintomas desaparecen o mejoran con el movimiento

U g BN =

Necesidad imperiosa de mover las piernas, aunque no siempre debe estar con sensacion de dolor o malestar en las piernas
Los sintomas aparecen y se agravan con la inactividad, sentado o tumbado

Los sintomas aparecen o empeoran, predominantemente, al atardecer y anochecer, mas que durante el dia
La presencia de estos sintomas no puede ser explicada por la existencia de otras condiciones médicas (artritis, estasis
venosa, mialgias, edemas en las piernas, calambres, incomodidad postural...)

Criterios especiales de apoyo al diagnéstico de SPI:

SPI

edad del paciente

paciente pediatrico con SPI

area conductual y en el ambito educativo

y SPI'son condiciones separadas

1. Elnifo debe describir los sintomas del SPI con sus propias palabras
3. El'médico debe ser consciente de las expresiones o palabras que el nifio o adolescente usen para describir los sintomas de

3. Ellenguajey desarrollo cognitivo del paciente determinaran la aplicabilidad de los criterios diagndsticos del SPI, mas que Ia
4. No se conoce, en la actualidad, si las especificaciones del adulto para el curso clinico del trastorno se pueden aplicar al
5. Comoen el paciente adulto, el SPlimpacta en el suefio, el humor y la cognicion del nifio. Se objetiva también deterioro en el

6. Enalgunos casos, la identificacion de MPP pueden preceder al diagndstico de SPI. Este hecho es en el adulto, ya que en MPP

Criterios clinicos que refuerzan el diagnéstico de SPI:

2. Historia familiar de SPI en familiares de primer grado

4. Historia familiar de MPP en familiares de primer grado

1. MPP masde 5 por hora en estudio polisomnografico nocturno

3. Historia familiar de MPP igual o mayor a 5 por hora de suefio en el estudio polisomnografico nocturno

IRLSSG: Grupo internacional de estudio del sindrome de piernas inquietas; MPP: movimientos periddicos de las piernas; SPI: sindrome de

piernas inquietas.
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Estudio hormonal: TSH: 2,45 Ul. Hemograma:
leucocitos 6890/mm?3, neutréfilos 2020/mm?3,
linfocitos 4230/mm3, monocitos 520/mm?3, eosi-
noéfilos 70/mm?3, baséfilos 50/mm?3, hematies
4700 000/mm?, hemoglobina 13,7 g/dl, hemato-
crito 42,3%,VCM 90,1 fL, HCM 29,2 pg, CHCM 32,4
g/dl, ADE 13,6%, plaquetas 305 000 uL.

En la analitica se aprecié una ferropenia latente,
por lo que se inicid tratamiento con hierro oral du-
rante 3 meses y se volvio a realizar analitica tras
finalizar el tratamiento.

La paciente evoluciono favorablemente con el tra-
tamiento, refiriendo la madre que los sintomas
fueron desapareciendo poco a poco hasta desapa-
recer por completo aproximadamente al mes y
medio de iniciar el tratamiento con hierro oral.

En la analitica de control el perfil férrico fue nor-
mal, presentando una ferritina de 38 ng/ml.

En la actualidad, tras 6 meses de finalizar el trata-
miento, la paciente permanece asintomatica.

DISCUSION

EI' SPles untrastorno neurolégico que muchos pro-
fesionales no asocian con la infancia, motivo por el
que estd infradiagnosticada.

Se describié por primera vez en la literatura médica
en adultos en los anos 40 del siglo pasado; no fue
hasta 1994 cuando fue descrito en la infancia®*.

En estudios retrospectivos realizados a adultos con
SPI se constato que en un 27-38% de los casos, la
entidad se inicia antes de los 20 anos y en un
8-13%, antes de los 10 anos™>®.

Picchietti et al. realizaron un estudio poblacional
para averiguar la prevalencia en nifios y adolescen-
tes americanos y se establecio una prevalencia del
1,9% en ninos y del 2% en adolescentes’.

Se describen dos formas de SPI idiopatica y secun-
daria, por la presencia o no de enfermedades con-
comitantes relacionadas con el tratamiento y pro-
nostico de la SPI.

La forma secundaria esta principalmente relacio-
nada con el déficit de hierro, el embarazo, la enfer-
medad renal crénica y neuropatias.
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El SPI se ha descrito en nifos con insuficiencia re-
nal, hepatica, neuropatias periféricas, diabetes
mellitus, algunos tipos de ataxias hereditarias de
inicio precoz y lesiones medulares.

Aunque la etiologia esta poco clara, parecen tener
un papel importante la disfunciéon dopaminérgi-
ca, las bajas reservas de hierro y el componente
genético.

La disfuncion dopaminérgica parece localizarse en
el receptor D2 de la dopamina. Gran parte de los
pacientes mejoran con el tratamiento dopaminér-
gico y empeoran con farmacos antagonistas a los
receptores de dopamina, avalando asi la hipétesis.
No obstante, existe un porcentaje de SPI secunda-
rio que no se llegan a explicar por esta hipétesis?.

Los factores de riesgo que mas se asocian en los ni-
fios y en los adolescentes son el déficit de hierroy
los antecedentes familiares, como ocurre en nues-
tra paciente, en la que aparecen ambos factores.

En la literatura existe una alta evidencia de la im-
portancia del hierro en la fisiopatologia del SPI. Los
niveles bajos de hierro en el tejido cerebral pueden
generar una disfuncion del sistema dopaminérgi-
co, provocando SPI&,

Existe una relacion estrecha entre la funcién dopa-
minérgicay el hierro, ya que este es un cofactor de
la tirosina hidroxilasa, responsable de la conver-
sion de tirosina en I-Dopa (precursor de la dopami-
na), y que facilita la fijacion de los receptores D22.

El 70% de los nifios y adolescentes con SPI tienen
un familiar de primer grado con este sindrome, ha-
bitualmente la madre? En el caso de nuestra pa-
ciente, la madre referia una clinica similar en la
infancia. Cuando existen antecedentes familiares
el cuadro se manifiesta anos antes de lo habitual.

El diagnodstico es mas complicado en nifos, sobre
todo en los mas pequenos, por lo limitado de su
lenguaje a la hora de expresar los sintomas.

De hecho, se calcula que el retraso medio del diag-
noéstico desde la primera consulta se encuentra
entre 4,4 afos y hasta 11,6 afios desde el inicio de
los sintomas.

Por eso esimportante tener en mente esta entidad
en la consulta de Primaria.
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El grupo internacional de estudio del sindrome de
piernas inquietas (IRLSSG) en el 2013 establecid
una actualizacion de los criterios diagndsticos en
nifios®®?.

Se deben cumplir, al igual que en los adultos, 5 crite-
rios esenciales. Y se deben tener en cuenta otras ca-
racteristicas clinicas especiales de |la poblacion infan-

til para apoyary reforzar el diagnéstico (Tabla 1)38°.

En el SPI probable, el nifio cumple los 5 criterios
esenciales excepto el punto nimero 4 (solo apare-
ce o empeora por la tarde o por la noche).

En el SPI posible el nifno muestra manifestaciones
de incomodidad en extremidades inferiores, cuan-
do se encuentra sentado o tumbado, acompanada
de actividad motora de las extremidades afectas.
El malestar se caracteriza por los criterios 2-5 del
sindrome de piernas inquietas (empeora durante
el reposo y la inactividad, se alivia con el movi-
miento, empeora por la tarde o por la noche, y no
se debe a otra condicién médica o conductual).

En nuestro caso, la paciente cumplia los 5 criterios
y, ademas, pese a su corta edad, definia muy bien
las sensaciones que sentia con el lenguaje adapta-
do a su edad. Ademas, los antecedentes familiares
constituian un criterio que reforzaba el diagnostico.

El diagnostico diferencial se debe hacer sobre todo
con los dolores de crecimiento con los que en oca-
siones se confunde.

Aunque los criterios de ambas entidades son muy
parecidos, podriamos diferenciarlos en que los do-
lores de crecimiento habitualmente son bilaterales,
mientras que los del SPI pueden ser unilaterales o
bilaterales; ademas, en el dolor de crecimiento el
paciente refiere dolory en el SPI puede aparecer do-
lor o incomodidad no dolorosos?.

Ademas, a menudo el SPly el trastorno por déficit
de atencion e hiperactividad (TDAH) pueden
coexistir en un paciente. O incluso confundirse, ya
que los pacientes con SPI, al dormir mal, por la pri-
vacion de suefo, pueden presentar hiperactividad
paraddjica y déficit de atencion.

Algunos estudios® muestran que un 25% de los pa-

cientes hiperactivos tienen sintomas de PSI. Y los sin-
tomas de TDAH son mas frecuentes en ninos con SPI.
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EI SPI puede agravar los sintomas de TDAH, y vice-
versa, por lo que es necesario realizar un despistaje
de ambas patologias y un abordaje terapéutico es-
pecifico, con el que ambas entidades se beneficia-
rian mutuamente. El tratamiento de SPI mejoraria
los sintomas del TDAH y el del TDAH no empeora-
ria los del SPI2.

Sila historia clinica orienta a un diagndstico de SPI
se deben realizar pruebas de laboratorio para des-
cartar otras enfermedades y respaldar el diagnds-
tico: una analitica de sangre para descartar ane-
mia y déficit de los depdsitos de hierro (ferritina),
diabetes y disfuncion renal.

En algunos casos seleccionados en formas secunda-
rias que cursan con neuropatia periférica se reco-
mienda electromiografia y electroneurografia. La
polisomnografia puede apoyar el diagndstico al iden-
tificar los movimientos periédicos de las piernas.

En el tratamiento se incluyen medidas no farmaco-
l6gicas, como una correcta higiene del sueno, yoga,
relajacion, masajes, almohadilla eléctrica, ejerci-
cios ligeros.

Es importante evitar el consumo de cafeina y cho-
colate en ninos, y de alcohol y tabaco en adolescen-
tes. Debemos asegurarnos de que el nifio no toma
farmacos que puedan agravar el cuadro (antihista-
minicos, antidepresivos o antidopaminérgicos)>.

El tratamiento con hierro juega un papel muy im-
portante. Numerosos estudios indican que mejora
de forma importante la clinica y se deben tratar
con hierrotodos aquellos casos que tengan la ferri-
tina inferior a 50 ng/mI>+%1,

Se sugiere una dosis de hierro oral de 3 mg/kg/ dia

durante al menos 3 meses>191L,

En cuanto al tratamiento farmacologico, en la guia
de la American Academy of Sleep Medicine no dan
recomendaciones especificas para el tratamiento
farmacoldgico en nifios.

En un estudio sobre tratamiento en nifnos con SPI
realizado por Amos Loulella en el afio 2014%,
la mayoria de los pacientes, un 65%, recibieron tra-
tamiento con hierro. Las otras modalidades de tra-
tamiento consistian en medidas no farmacolégi-
cas y medidas farmacolédgicas como melatonina,



gabapentina, clonidinay agonistas de la dopamina
(pramipexol, ropinirol)*.

CONCLUSIONES

El SPI es un trastorno neurolégico infradiagnosti-
cado en lainfancia.

Es importante que el pediatra sepa reconocer este
sindrome para poder diagnosticarlo precozmente,
dado el impacto que tiene sobre la calidad de vida
del paciente.

Sila historia clinica orienta a un diagndstico de SPI
se deben realizar pruebas de laboratorio para des-
cartar otras enfermedades y respaldar el diagnos-
tico. Se debe realizar analitica de sangre para des-
cartar anemia y déficit de los depdsitos de hierro
(ferritina), diabetes y disfuncién renal.

El tratamiento con hierro tiene un papel funda-
mental. Se deben tratar todos aquellos casos con
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