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• PNES (Psychogenic non epileptic seizures)

– PNES motorie generalizzate
• convulsive (da lievi a severe)

• propriospinali

– PNES motorie focali
• distali unilaterali o bilaterali

– PNES solo perdita di coscienza (compreso il mancato 
risveglio)

– PNES con fenomeni oculari

CLASSIFICAZIONE PNES



– Diagnosi differenziale tra

• PNES

• EPILESSIA

– Tra le PNES diagnosi differenziale tra

• DISTURBO DISSOCIATIVO

• DISTURBO FITTIZIO

• SIMULAZIONE

DIAGNOSI DIFFERENZIALE 



Crisi convulsiva psicogena, no modifiche EEG se non artefatti msucolari









Psychogenic nonepileptic vs convulsive epileptic sz

• La diagnosi di PNES in genere richiede una VideoEEEG
Monitoring (VEM)

• Elementi in diagnosi differenziale
– Frequenza cardiaca stabile

– Occhi chiusi verso occhi aperti

– Movimenti pelvici

– Movimenti latero-laterali del capo tipo ‘’no-no’’

– Movimenti ritmici i cui artefatti possono simulare il punta-onda 

– La evoluzione della frequenza dei movimenti è differente nelle 
PNES e nelle crisi epilettiche









Mioclono prospinale
No modifiche
EEG se non l’artefatto
del movimento



• Disturbo del movimento ipercinetico

• Jerks assiali non ritmiche, ripetitive, in genere in flessione, del 
tronco, delle anche e delle ginocchia 

• Descritto nel 1991 da Brown come mioclono da generatore 
spinale, recentemente considerato funzionale o psicogeno

Mioclono propriospinale





Tremor:
Triangular contraction of
agonist/antagonist muscles

Flex dx

Ext dx

TREMORE QUALE MANIFESTAZIONE PSICOGENA



Myoclonus:
co-contraction 
agonist/antagonist muscles

Ext dx

Flex dx

NEUROFISIOLOGIA DEL MIOCLONO CHE PUO’ ESSERE MANIFESTAZIONE PSICOGENA



TREMORE FUNZIONALE (PSICOGENO)

• Presentazione più comune dei disturbi del movimento 
funzionali, circa il 50%
– Esordio improviso

– Variabilità nel severità del disturbo con remissioni spontanee

– Variabilità della parte del corpo affetta

– Molti pazienti hanno un tremore che è presente a riposo, nel 
mantenimento di posture, e durante l’azione che è inusuale per 
un tremore organico

– Tremore funzionale cambia con il livello di attenzione

– Peggiora durante l’esame neurologico



TREMORE FUNZIONALE (PSICOGENO)

• Tremore funzionale
– Specifiche manovre durante l’esame possono essere usate per  

distrarre l’attenzione sul tremore

– Tapping con l’arto controlaterale a una frequenza differente 
modifica la frequenza del tremore, questa manovra ha una alta 
sensitività (73%) e alta specificità (74%)

– Il tremore si ferma con movimenti ballistici dell’arto 
controlaterale

– Paradossalmente peggiora con il carico



MIOCLONO FUNZIONALE (PSICOGENO)

• Il mioclono funzionale rappresenta il 20% dei disturbi 
funzionali del movimento
– Manovre di distraibilità (distrattori) utili nell’inibire il mioclono 

funzionale (tapping arto controlaterale)

– Burst all’EMG <75 msec non si verificano nel disturbo 
funzionale

– Non vero il contrario: burst anche più lunghe possono essere 
organiche (mioclono spinale circa 200 msec)

– Potenziale corticale gigante somatosensoriale, punta all’EEG   
20 msec prima delle jerks, non si trovano nel mioclono 
funzionale



MIOCLONO FUNZIONALE (PSICOGENO)

• Mioclono funzionale
– Il test diagnostico più utile è il EEG/EMG back-averaging che 

valuta la presenza di un potenziale corticale immediatamente 
prima del movimento

– Nelle persone sane, così come nel mioclono funzionale, 1,5 sec 
prima del movimento si vede sull’EEG un potenziale lento in 
salita che raggiunge l’acme all’inizio del movimento: questo 
potenziale pre-movimento è il Bereitschafts-potential



MIOCLONO PSICOGENO



Evidenza del fenomeno mioclonico a riposo a carico dei muscoli quadricipite 
e gastrocnemio di destra, la contrazione volontaria dell’arto inferiore di 
destra determina la scomparsa del fenomeno 
e la sua rapida ricomparsa alla fine della contrazione. 

PROVE DI INTERFERENZA SUL MIOLCONO PSICOGENO, CHE ABOLISCONO IL MIOCLONO



La contrazione volontaria dell’arto inferiore controlaterale 
al fenomeno (non documentato in poligrafia) determina la scomparsa 
del fenomeno e la rapida ricomparsa alla fine della prova 

PROVE DI INTERFERENZA SUL MIOLCONO PSICOGENO, CHE ABOLISCONO IL MIOCLONO



La contrazione volontaria fasica del muscolo tibiale anteriore controlaterale (flette e estende 
il piede di sinistra) determina dapprima la perdita della ritmicità del movimento a destra 
e poi la sua completa scomparsa. 
Il movimento riappare poi alla fine della prova con la usuale ritmicità e frequenza 

PROVE DI INTERFERENZA SUL MIOLCONO PSICOGENO, CHE ABOLISCONO IL MIOCLONO



– Diagnosi differenziale tra

• PNES

• EPILESSIA

– Tra le PNES diagnosi differenziale tra

• DISTURBO DISSOCIATIVO

• DISTURBO FITTIZIO

• SIMULAZIONE

DIAGNOSI DIFFERENZIALE TRA PNES E EPILESSIA 



Persistenza dell’alfa posteriore alla chiusura degli occhi
Alfa paradosso in stato dissociativo



Comparsa di attività afa posteriore senza chiudere gli occhi
Stato dissociativo



R T 8.6.99

le contrazioni EMG sui Deltoidi «0» NON sono anticipate da una ampia 
deflessione sulle regioni del vertice 

Assenza del Bereishaft potential che indica 
Contrazione muscolare volontaria



La ILAE ha identificato le Psychogenic Non Epileptic Seizures
(PNES) come  una delle dieci condizioni neuropsichiatriche 
chiave, associate a epilessia



• Depressive disorders in Epilepsy

• Anxiety disorders in Epilepsy

• Psychoses in Epilepsy

• Non-epileptic seizures (NES) and imitators of epilepsy in Epilepsy

• Cognitive dysfunction in Epilepsy

• AED-related neurobehavioral disturbance in Epilepsy

• Suicidality in Epilepsy

• Psychiatric disorders in children and adolescents in Epilepsy

• Psychiatric disorders in children with intellectual disabilities and 
Epilepsy

• Epilepsy surgery-related psychiatric issues

10 key neuropsychiatric issues associated with epilepsy



Importanza della diagnosi di crisi psicogene

• Il trattamento  di un paziente con PNES inizia con una 
accurata diagnosi

• La mancata diagnosi di PNES e la presunta diagnosi di 
epilessia porta a un inappropriato trattamento, con un 
rischio significativo di danno iatrogeno, morbilità, e costi 
per il paziente  per il sistema sanitario nazionale.

• Studi hanno dimostrato che la mancata diagnosi  si 
verifica per una non corretta interpetrazione della storia 
o per una non corretta interpetrazione dell’EEG 



CRISI PSICOGENE  E  DISTURBO DEL MOVIMENTO

• Confini a volte difficili da definire

• Importanza della diagnosi differenziale tra crisi psicogena,  
disturbo del movimento e epilessia

• Epilessia (raramente anche crisi psicogene) e disturbo del 
movimento possono coesistere come effetto di una stessa 
causa rendendo la diagnosi delle tre manifestazioni molto 
complessa



Glossario dei disturbi del movimento (1)

• Tremore: movimento involontario ritmico oscillatorio intorno a un asse articolare
– Tremore di azione: ogni tremore prodotto da contrazione volontaria di un muscolo, posturale, 

isometrico,  o cinetico (intenzionale)

– Tremore distonico: oscillazione spontanea, ritmica (sebbene non costante), prodotta da 
contrazione di muscoli distonici esacerbata nel tentativo di mantenere una postura 

– Tremore a riposo: definito come un tremore in una parte del corpo che non è attivata 
volontariamente

• Atetosi: 
– è un movimento involontario, lento, continuo, di contorsione, che impedisce il mantenimento di 

una postura stabile 



Glossario dei disturbi del movimento (2)

• Ballismo: 
– movimento involontario di grande ampiezza, ripetitivo ma di di entità variabile, della parte 

prossimale degli arti

• Corea: 
– stato di movimenti involontari, non ripetitivi, irregolari, casualmente distribuiti e improvvisi.

• Distonia: 
– disturbo del movimento caratterizzato da contrazione muscolare sostenuta o intermittente che 

causa posture anomale o movimenti anomali spesso ripetitivi

• Mioclono: 
– è una sequenza di scosse, ripetute, non ritmiche, brevi, shock like, dovute a una contrazione 

involontaria positiva (mioclono positivo) o a un perdita di tono rilassamento (mioclono negativo) 
di uno o più muscoli   



Glossario dei disturbi del movimento (3)

• Tics: 
– movimenti ripetuti ma intermittenti o frammenti di movimenti che possono essere sempre soppressi dalla 

volontà sono usualmente associati a una «urgenza» a fare il detto movimento (compulsione)

• Stereotipie: 
– movimenti non finalistici , ripetuti continuamente per un certo periodo di tempo nella stessa forma in 

multiple occasioni e in genere a risoluzione con la distraibilità

• Miorritmie: 
– Movimenti «jerky» ripetitivi, ritmici, frequenti a lenta frequenza (1-4 Hz) primariamente coinvolgenti i 

muscoli assiali e gli arti. Si manifestano a riposo o nel mantenimento di una postura, scompaiono con il 
sonno.

• Acatisia: 
– si riferisce a una sensazione soggettiva di incapacità a stare fermi, e quindi a movimenti che sono fatti 

appositamente per ridurre questa sensazione.

• Miokimia: 
– contrazioni muscolari non ritmiche, di burts di unità motorie irregolari, che si verificano in diplette o triplette 

largo range di frequenza (da 5 a 150 Hz) (palpebre, muscoli facciali)



Glossario dei disturbi del movimento (4)

• Opsoclono: definito come la intrusione nella fissazione di saccadi coniugati 
oculari ripetitivi, rapidi, involontari, che sono coniugati irregolari per ampiezza e 
frequenza e in tutte le direzioni di sguardo

• Bradikinesia akinesia: lentezza nei movimenti diminuzione dell’ampiezza del 
movimento

• Catatonia: 
– mantenimento di una postura contro gravità, passivamente indotta

– No attività psicomotoria

– Agitazione non influenzabile dall’esterno

– Mutismo

– Posturing: assunzione volontaria di alcune posture contro gravità

– Stereotipie motorie



Glucose 1 transporter deficiency

• Autosomal dominant condition due to mutation in the glucose transporter
• Low CSF glucose content and low CSF glucose to serum glucose ratio (<0.5)
• Seizures onset in the first year of life 

– atypical absences
– infantile spasms
– in older children convulsive seizures

• Absences persist in childhood
• Other neurological phenotype

– ataxia
– Excercise-induced diskynesia
– Intellectual disability







Epilepsy and outcome in FOXG1-related disorders
Laurie E. Seltzer, Mandy Ma, Sohnee Ahmed, Mary Bertrand, William B. Dobyns, James Wheless, Alex R. Paciorkowski

Figure 1: Differential characteristics of subjects with 
duplications or deletions/intragenic mutations of 
FOXG1 on 14q12. Infantile spasms with hypsarrhythmia
(A) has been commonly described with duplications. 
Children with smaller 14q12 duplications are non-
dysmorphic, and have autistic features (B). MRI in 
duplications of 14q12 show a normal gyral pattern and 
intact corpus callosum (C), while children with  
deletions/intragenic mutations of FOXG1 have 
hypoplasia of the corpus callosum (D), foreshortened 
frontal lobes with gyral simplification, postnatal 
microcephaly, and multiple neurodevelopmental 
disabilities (E).

Figure 2: Significant differences were found 
between subjects with FOXG1
deletions/intragenic mutations compared to 
those with duplications in the areas of mean 
age of epilepsy diagnosis (A; *p=0.0002), 
current numbers of anti-epileptic drugs (AED) 
used (B; **p<0.0005), impaired ambulation 
(C;***p=0.04), and impaired functional hand 
use (D; ****p<0.0005).

Objective: FOXG1-related disorders are associated with severe intellectual disability, absent speech 
with autistic features, and epilepsy. Children with deletions or intragenic mutations of FOXG1 also 
have postnatal microcephaly, morphologic abnormalities of the corpus callosum, and choreiform
movements. Duplications of 14q12 often present with infantile spasms, and have subsequent 
intellectual disability with autistic features. Long term epilepsy outcome and response to treatment 
has not been studied systematically in a well-described cohort of subjects with FOXG1-related 
disorders. We report on the epilepsy features and developmental outcome of 23 new subjects with 
deletions or intragenic mutations of FOXG1, and 7 subjects with duplications. 
Methods: Subjects had either chromosomal microarray or FOXG1 gene sequencing performed as part 
of routine clinical care.  Development and epilepsy follow-up data were collected from medical records 
from treating neurologists and through telephone parental interviews using standardized 
questionnaires.
Results: Epilepsy was diagnosed in 87% of the subjects with FOXG1-related disorders. The mean age of 
epilepsy diagnosis in FOXG1 duplications was significantly younger than those with 
deletions/intragenic mutations (p=0.0002). All of the duplication FOXG1 children with infantile spasms 
responded to hormonal therapy and only one required long-term anti-epileptic therapy. In contrast, 
more children with deletions/intragenic mutations required anti-epileptic drugs on follow-up 
(p<0.0005). All subjects with FOXG1-related disorders had neurodevelopmental disabilities after 3 
years of age, regardless of the epilepsy type or intractability of seizures. All had impaired verbal 
language and social contact, and three duplication subjects were formally diagnosed with autism. 
Subjects with deletion/intragenic mutations however had significantly worse ambulation (p=0.04) and 
functional hand use (p<0.0005).
Significance: Epilepsy and developmental outcome characteristics allow clinicians to distinguish among 
the FOXG1-related disorders. Further genotype-phenotype studies of FOXG1 may help to elucidate 
why children develop different forms of developmental epilepsy.  

Seltzer et al, 2014, DOI: 10.1111/epi.12648
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