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PrROLOGO

C’est un grand honneur pour moi d’introduire le manuel de
neurologie sur les mouvements anormaux involontaires écrit par
le Docteur Carlos Cosentino. Etant devenu un des meilleurs experts
de cette sur-spécialité de la discipline de neurologie, qui pouvait
mieux que lui écrire ce livre? De fait, produire un ouvrage d'une
centaine de pages qui fasse, avec précision et clarté, le tour de cette
difficile question est une gageure. C'est pourtant une réussite. La
matiére intellectuelle est riche et le style est dense.

D’une maniére générale, l'enseignement n’est pas de paraphraser,
d’accumuler des connaissances ou de schématiser. L'enseignement,
c’estsimplifier. C'est trés exactement ce qui est réalisé dans ce petit
livre. Le médecin en formation et le neurologue déja confirmé y
trouveront tous les renseignements utiles pour établir un diagnostic
sémiologique qui, seul, permettra une conduite thérapeutique
adaptée.

C’est une banalité de le dire: maintenant qu'on commence a
comprendre comment fonctionne un cerveau, et qu'un nombre
croissant de médicaments symptomatiques est proposé sur le
marché, il est absolument nécessaire de faire ce type de remise a
Jjour pour le médecin praticien. C’est tout particuliérementvrai pour
ceux d'entre nous qui prennent en charge des patients atteints de
mouvements anormaux involontaires, quelle qu’en soit la nature.
Merci, Carlos, pour cette mise au point, en étant assuré que votre
petitlivre aura beaucoup de succes et sera réguliérement mis a jour
au cours des années ultérieures.
ProfesseurYves Agid
Federation de Neurologie
Hopital de la Salpétriére



PREFACIO

Durante décadas la neurologia ha sido consideradacomo unade
las disciplinas mas complejas de la medicina y las antiguamente
llamadas enfermedades extrapiramidales han generado
confusiones clinicas y etiopatogénicas que siguen haciendo dificil
su clasificacién. El desarrollo acelerado de la genética,
histoquimica y los exdmenes auxiliares ha permitido precisar
mejor gran nimero de entidades nosolégicas, en especial en al
area de los desérdenes del movimiento. Desde el punto de vista
semiolégico muchas de ellas presentan y comparten sindromes
clinicos y, sobretodo, movimientos involuntarios en comin. Por
ello creemos que es indispensable conocer bien las principales
caracteristicas semiolégicas de los movimientos involuntarios,
al menos los mas frecuentes, para poder integrarlos correcta-
mente alas respectivas enfermedades y poder finalmente decidir
un adecuado manejo terapéutico.

Es asique este trabajo ha sido escrito con la finalidad de intentar
explicar de manera clara, simple y didéctica los elementos mas
importantes en la evaluacién clinica de un paciente con
determinado movimiento involuntario y constituir, pues, una
introduccién o nexo alos textos de clinica de los desérdenes del
movimiento.

La presentacion de cada uno de los temas elegidos se compone
de una definicién, clasificacién, evaluacion clinica —que enfatiza
en los elementos claves semiolégicos para el diagnéstico-y,



Desérdenes del movimiento

finalmente, un breve enfoque terapéutico. Para ello se ha preferido
emplear textos cortos, tablas y algunas figuras ilustrativas.
Fvidentemente las iméagenes dinamicas, como videos, serian el
complemento ideal y existe el compromiso tacito de realizarlo
en un futuro proximo.

También, es la oportunidad de reconocer a aquellos que nos han
precedido en elintentode difundir, clarificar y sistematizar estas
entidades a través de magistrales revisiones, tales como: “Soporte
anatomico de los movimientos involuntarios anormales” (Rev
Neuropsiq 1955,18:1-90) de J .0.Trelles y S. Roedenbeck; la deJ.M.
Cuba sobre la enfermedad de Parkinson (Neurologia para médicos
no especialistas, CMP, Lima 1 984:220-263); la de JM Cuba y col.
sobre la epidemiologia de la Corea de Huntington en el Perti (Rev
Neuropsiq 1983;46:1-7); y, la de L. Trelles sobre las ataxias
hereditarias (Rev Neuropsiq I 998:61:175-188). Esperamos que
otros continden con latarea de difusion de esta apasionante area
de la neurologia.

Un agradecimiento especial al Profesor Federico Micheli, gran
amigo y reconocido especialista en esta materia, por sus
sugerencias y comentarios valiosos.

Finalmente, esperamos que esta obra sea de utilidad a los
estudiantes de medicina, residentes en neurociencias, médicos
generales y a los especialistas en el ambito de las neurociencias
que se enfrenten cotidianao esporadicamente con pacientes que
presenten alguno de los desordenes del movimiento.

Carlos Cosentino



INTRODUCCION

Los desordenes del movimiento, antes conocidos como sindro-
mes extrapiramidales o enfermedades de los ganglios basales,
constituyen una subespecialidad de la neurologia que ha cobra-
do gran importancia en los tltimos tiempos tanto por neurélo-
gos clinicos como por neurofisiélogos y neurofarmacélogos. Su
estudio ha permitido conocer mejor la bioquimica cerebral, las
estructuras y funciones de los receptores, los circuitos anatomi-
cos subcorticales y sobretodo parte de las funciones de los
ganglios de la base. Hasta hace algunos anos se pensaba que es-
tos nicleos solo intervenian en la regulacién de funciones moto-
ras, luego se determind su participacién en ciertas funciones cog-
nitivas y recientemente se postula un rol facilitador en la
sincronizacién de la actividad cortical requerida para seleccio-
nary promulgar un movimiento correcto al facilitar un movimien-
to apropiado e inhibir uno inapropiado e incluso estos nucleos
facilitarian también secuencias apropiadas de pensamientos!'.

Los desérdenes del movimiento podrian definirse como aquellos
sindromes clinicos en los cuales existe una alteracion del movi-
miento voluntario sea por una pobreza del mismo sin relacién a
debilidad o espasticidad y/o por la presencia de movimientos
anormales involuntarios.

Los desordenes del movimiento constituyen una causaimportan-
tedeinternamiento en centros especializados y se acepta que un
porcentaje significativo de los pacientes internados en un hospi-
tal general presentan algiin tipo de movimiento anormal.



Desérdenes del movimiento

Como movimiento involuntario el temblor es el mas frecuente-
mente encontrado en la practica clinica y como entidades noso-
logicas son el temblor esencial, la enfermedad de Parkinsony la
distonia.

APROXIMACION INICIAL

Cuando se esta frente a un paciente con un probable desorden
del movimiento, la entrevistay sobretodo el examen clinicodebe
intentar responder a tres interrogantes:

¢Qué tipo de desorden del movimiento es?

Los desordenes del movimiento se caracterizan por una altera-
ci6n del tono muscular y por presentar uno o varios tipos de mo-
vimientos involuntarios o anormales por lo que la observacion
constituye el instrumento semiologico fundamental para el diag-
néstico. Debera establecerse claramente la presencia de dicho
movimiento anormal y que este no sea voluntario comolo es un
manerismo, un gesto exagerado o una compulsion. Luego, y se-
guramente el paso mas importante, corresponde el analizar la fe-
nomenologia del movimiento anormal para poder tipificarlo.

Clinicamente pueden dividirse en dos grandes grupos, aquellos
con una pobreza del movimiento, sea porque se reduce en velo-
cidad (aquinesia) o en amplitud (bradiquinesia), frecuentemen-
te asociado a un incremento en el tono muscular denominando-
se sindromes rigido-aquinéticos, caracteristico de los parkin-
sonismos y aquellos en los que predomina la presencia de movi-
mientos involuntarios anormales denominados hiperquinesias o
disquinesias. Algunas de estés hiperquinesias son el temblor, tic,
mioclonia, corea, distonia y balismo entre otros. Se podra tipifi-
car cadauna de ellas segiin diversas variables a considerar como
amplitud, ritmicidad, rapidez, duracion, patron de presentacion
(repetitivo, fluctuante, continuo, paroxistico), factores que pue-
den inducirlas (estimulo sensitivo, visual o auditivo, movimien-
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Introduccion

Tabla 1. Tipos de desérdenes del movimiento :

¢ Hipoquinesia - Sindrome rigido-aquinético

¢ Hiperquinesias - Atefosis
- Acatisia
- Balismo
- Corea
- Disquinesias
- Distonia
- Espasmo facial
- Estereofipias
- Mioclonia
- Piernas inquietas
~ Temblor
- Tics

to, etc.) o atenuarlas (alcohol, reposo, suefio) grado de comple-
jidad, posibilidad de ser suprimida al menos unos instantes por
la voluntad o por maniobras particulares?.

Debe senalarse que existen algunas hiperquinesias de dificil tipi-
ficacién como el sindrome de piernas inquietas o los movimien-
tos psicogenos. Asimismo, puede coexistir mas de un movimien-
to involuntario en un mismo paciente, lo cual implicara un anali-
sis méas minucioso y detallado, tal es el caso de una distonia en
un parkinsonismo o un temblor postural en una distonia. Final-
mente, es posible que coexista en un momento dado un sindro-
me hipoquinético y uno hiperquinético en un mismo paciente
como por ejemplo una corea de Huntington que evoluciona ha-
cia un sindrome rigido-aquinético.

11



Desérdenes del movimiento

¢Dondeestala lesion?

Los desérdenes del movimiento clasicamente se relacionanala
afectacion de los ganglios basales o sus conexiones sea de
manera estructural (v.g. desorden cerebrovascular, depésito
de calcio o hierro) o a nivel probablemente bioquimico. Sin
embargo, existen formas en las que los movimientos anorma-
les no se correlacionan con un compromiso de estas estructu-
ras. Este serfa el caso de ciertas mioclonias, temblores e inclu-
so los tics. De hecho, la disfuncién de otras estructuras como
el cerebelo, el tronco cerebral, la médula espinal y la corteza
cerebral son capaces de producir desérdenes del movimiento.
La lesi6n de los masculos asi como del sistema nervioso peri-
férico, desde la raiz, pasando por los plexos hasta el propio
nervio periférico, son capaces también de generar algunos mo-
vimientos anormales. El examen clinico debera asimismo de-
terminar si al desorden del movimiento se asocian otros sin-
dromes neurolégicos lo que revelaria una mayor extension de
la lesion®.

¢Cudl es la etiologia?

Est4 interrogante sera absuelta principalmente a través de la
anamnesis en donde se detectaré el consumo de drogas, la expo-
sicion a toxicos, la presencia de familiares directos afectados con
problemas similares, la presentacién y evolucion de los sindro-
mes clinicos, la presencia de otras enfermedades, etc.

EVALUACION CLINICA

El primer paso de la evaluacion clinica de un paciente portador
de un desorden del movimiento es el tomar una detallada histo-
ria clinica para realizar una adecuada aproximacion diagnostica
inicial del caso en estudio.

La anamnesis debera identificar el antecedente de ingesta o ex-
posicion a drogas, toxicos, sustancias ilicitas u otros. El hecho

12



Introducdion

de haberlas consumido o haber estido expuesto tiempo atras
resulta de importancia y no deber4 minimizarse. De igual mane-
ra, la presencia de antecedentes familiares resulta de gran im-
portancia sin olvidar que ciertas enfermedades genéticas pue-
den presentar una heterogeneidad clinica asi como una baja
penetrancia. Los antecedentes perinatales, como hipoxia o ker-
nicterus, en el caso de poblacién pediatrica resultan también de
gran interés. Una correcta anamnesis permitird, entonces, redu-
cir el diagnéstico diferencial y orientara los exdmenes auxilia-
res que deberan solicitarse para llegar a un diagnéstico exacto y
precoz.

Laclave para obtener una adecuada informaci6n a través del exa-
men neurolégico es la sistematizacion del mismo®. Fl esquema
sugerido a continuacién no constituye en lo absoluto la manera
definitiva e invariable de como debe €xaminarse a un paciente
con un probable desorden del movimiento. De hecho, creemos
queno existe tal esquema. Cada médico, ysobretodo cada espe-
cialista, seguramente tendra diferentes métodos pararealizar un
examen neurolégico completo. Por lo tanto, solo se pretende ofre-
Ceruna manera organizada para detectar y determinar las diver-
sas alteraciones del movimiento.

Sinlugar a dudas la ectoscopia sigue constituyendo un elemento
importante enla deteccién inicial de signos neurolégicos, y de-
beré tenerse en mente que este acto no solo incluye el momen-
to del primer contacto entre médico-paciente sino incluso po-
demos observar a los pacientes mientras esperan fuera del
consultorio o durante su ingreso al mismo.

El ambiente donde se realiza la evaluacién debera ser lo sufi-
cientemente amplio, cémodo, iluminado y con el minimo dis-
turbio alrededor. El asiento deberj ser firme, alto y de prefe-
rencia sin reposabrazos. Se debe procurar que el paciente se
sienta lo mas c6modo y relajado.

13
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Flexamen formal debe seguir unorden o sistematizacion como
por ejemplo iniciar con la region orofacial, seguir con miem-
bros superiores e inferiores, axis incluyendo cuello, faringe,
laringe, diafragma, voz, y finalizar con la evaluacién de la mar-
cha y estado mental. No existe un tiempo determinado para el
examen de cada parte o del todo. Debiera ser tan corto o tan
largo como sea necesario para que el examinador esté seguro
de los signos encontrados. Elimpacto sobre las actividades de
lavida diariay calidad de vida de los desordenes del movimien-
toatravés de escalas o cuestionarios especificos es un elemento
de suma importancia a determinarse desde la primera entre-
vista®.

Menci6n aparte lo constituye los desordenes del movimiento en
la infancia. Han existido hasta hace algunos afos solo pocas pu-
blicaciones al respecto. Quiza es por ello que los neuropediatras
sienten cierta inseguridad al enfrentarse a casos como estos con
gran complejidad semiologica.

Sin duda alguna, la mejor manera de aprender, identificar y recono-
cer los desordenes del movimiento es visualizandolos a través de
un registro en video, por ello, es aconsejable intentar registrar de
esta manera todo caso de interés para posteriormente analizar su
fenomenologia, evolucion, respuesta al tratamiento y difusién ulte-
rior. Mas atin cuando algunos movimientos anormales son dificiles
de identificar o describir y a veces necesitan ser evaluados y exa-
minados repetidas veces. Es asi que existen yarevistas y libros es-

pecializados en este tema que S€ acompanan de secuencias regis-
tradas en video o en discos laser.

Finalmente, debera aplicarse escalas unificadas o estandarizadas
de cuantificacion de ciertos movimientos anormales (temblor, tic,
corea, distonia, etc.) a fin de precisar la intensidad de afectacion
asi como la extension corporal en un momento dado.

14
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PARKINSONISMO 2

DEFINICION

El sindrome parkinsoniano o parkinsonismo se caracteriza clini-
camente por la presencia de aquinesia, casi siempre asociada a
rigidezy temblor de reposo'. Se presenta principalmente por una
disfuncion de la via dopaminérgica nigroestriada.

La aquinesia o bradiquinesia es el sintoma cardinal del parkin-
sonismo y el que mas contribuye a la discapacidad. Aunque el
término es amplio y complejo se define como la lentitud para
iniciar un movimiento voluntario con una disminucién progresi-
va en la velocidad y amplitud de dicho movimiento si es de ca-
racter repetitivo®. Laaquinesia es tan importante que su sola pre-
sencia se considera suficiente para establecer el diagnéstico de
parkinsonismo.

La rigidez se define como un incremento en el tono muscular
expresado como una resistencia constante a lo largo de un mo-
vimiento pasivo en torno a una articulacién y que compromete
tanto a musculos flexores y extensores como a la musculatura
axial.

El temblor, usualmente presente en reposo, ocurre cuando los
musculos de determinado segmento corporal se encuentran com-
pletamente relajados. Es el signo maés facilmente reconocible. Po-
see una frecuenciade 4 a 6 Hz y de manera caracteristica se ate-
nia o desaparece durante la realizacién de un acto motor.

17
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CLASIFICACION

Fl parkinsonismo se puede clasificar en tres categorias. La en-
fermedad de Parkinson que comprende alrededor del 75% de
los parkinsonismos; los parkinsonismos secundarios que apa-
recen como consecuencia de un factor causal como drogas, le-
siones vasculares, hidrocefalia y traumatismo, entre otros;y, los
parkinsonismos-plus que comprenden una serie de entidades,
en su gran mayoria degenerativas, en donde existe lesion neuro-
nal en multiples niicleos y sistemas ocasionando, ademas del sin-
drome parkinsoniano, otros sindromes neurologicos como pira-
midalismo, ataxia u otro (Tabla 1).

Tabla 1. Clasificacion de los parkinsonismos

 Enfermedad de Parkinson
« Parkinsonismo secundario
- Medicamentoso (ver Tabla 2)
— Infeccioso (postencefalitis, sifilis)
- Paraneopldsico
- Vascular
~ Psicogénico
— Estructural (frauma, tumor, hidrocefalia)

— Metabélico (hipoxia, calcificacion ganglios basales,
degeneracion hepatocerebral, enfermedad de Wilson)
— Intoxicaciones (monéxido de carbono, manganeso, MPTP)

e Parkinsonismo-plus
- Atrofia mulfisistémica
— Pardlisis supranuclear progresiva
- Degeneracion corficobasal
— Afrofia palidal progresiva
— Enfermedad de Alzheimer
- Enfermedad difusa a cuerpos de Lewy

18
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EVALUACION CLINICA

Laanamnesis debera proporcionar la siguiente informacion: edad
actual del paciente, edad a la que se iniciaron los primeros sinto-
mas (muchas veces esta fecha es anterior a la que el paciente se
percata de sus sintomas y/o busca atencion), cual o cuales fue-
ron los sintomas iniciales, que regién corporal se afect6 inicial-
mente, cual ha sido la progresion de los sintomas tanto en inten-
sidad como en localizacién. Si el paciente refiere la presencia de
temblor, se debe precisar en que situacién se presenta (sentado,
en decubito, al escribir o sostener algin objeto, entre otros).

Ademas, inquirir sobre la posibilidad de consumo de algin medica-
mento o exposicion a algin toxico con capacidad de inducir un
parkinsonismo (Tabla 2).

Tabla 2. Algunas sustancias capaces de producir parkinsonismo

* Neurolépticos y derivados
Clorpromazina, prometacing, fioridazina, flufenazina, haloperidol, pimozida,
droperidol, sulpirida, fiaprida, mefoclopramida, cleboprida, tetrabenazing, re-
serpina, risperidona

¢ Calcioantagonistas
Cinarizina, flunarizina, dilfiazem, nifedipina
* Anticonvulsivantes
Fenitoina, valproato
* Drogas cardiovasculares
Amiodarona, procaina, mexiletina, captopril, metildopa
* Antidepresivos y sedantes _
Buspirona, fluoxetina, amoxapina, lorazepan, diazepan, paroxetina, serfralina
* Ofros
Cimetidina, litio, meperideno, piroxicam

19



Desordenes del movimiento

Interrogar asimismo por posibles antecedentes familiares de
parkinsonismo en cuyo caso debera confeccionarse un detalla-
do arbol genealodgico y de preferencia examinar a los miembros
afectados.

Fl momento del examen neurologico debera responder dos pre-
guntas: ;Se trata de un parkinsonismo? y ;Qué tipo de parkin-
sonismo es?

Para confirmar la existencia de un parkinsonismo se debe en-
contrar la triada aquinesia-rigidez-temblor, aunque ya se ha
dicho que para algunos la sola presencia de aquinesia es sufi-
ciente. Dependiendo del sintoma que predomine, el parkin-
sonismo puede presentar una forma predominantemente rigido-
aquinética y una forma temblorosa.

La aquinesia se evalia observando al paciente ejecutar diver-
sos movimientos, especialmente de extremidades. Como existe
una dificultad en la realizacién de actos motores secuenciales,
se le solicita que, de manera repetida, abra'y cierre la mano o
golpee el indice contra el pulgar, y en el caso del pie que golpee
el suelo con la punta del pie sin levantar el talon. El movimiento
debe mantener una velocidad similar a la del examinador y una
misma amplitud alolargo de todas las repeticiones. Cuando exis-
te un temblor de reposo importante estas maniobras pueden ser
dificiles de evaluar. En el rostro la aquinesia se expresa comouna
reducciéon del parpadeo y/o de la expresividad facial (hipo-
mimia). Es importante evaluar al paciente mientras se incorpo-
ra para ponerse de pie asi como la marcha que se vuelve lenta,
con un menor tamafio de los pasos y una disminucién en el ba-
lanceo de los brazos. Otros signos de la aquinesia son la
hipofonia, disartria, sialorreay micrografia. La Figura 1 muestra
la escritura de un paciente parkinsoniano en la que se aprecia
una disminucién del tamafo de la letra, sobretodo de las alti-
mas letras.

20



Parkinsonismo
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Figura 1. Micrografia

El temblor se presenta durante el reposo. Cuando se localiza
en miembros superiores se aprecia mejor en la estacion de pie
y durante la marcha. Puede localizarse en mentén como tam-
bién en miembros inferiores en Cuyo caso se apreciara con el
paciente sentado o en dectibito y desaparece en la estacién de
pie. La ansiedad y el estrés lo empeoran y desaparece durante
el suefo.

Larigidez debe examinarse en los cuatro miembros, tanto proxi-
mal como distalmente, asi como en la region cervical. Es facil-
mente evaluable en la muieca (Figura 2) en donde predomina
en la enfermedad de Parkinson, mientras que en otros
parkinsonismos se objetiva mejor en la raiz de extremidades
y/o axialmente. En caso de una rigidez minima o dudosa puede
buscarse el signo de Froment queconsiste en el incremento del
tono al realizar movimientos voluntarios amplios proximales
enlaextremidad no afectada. Al realizar la movilizacién pasiva
deciertas articulaciones el movimiento puede no ser continuo,
apareciendo interrupciones miiltiples, intermitentes, mas o
menos regulares que representan un rapido aumento de la re
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\

Figura 2. Examen de la rigidez

sistencia a la elongacion muscular seguido de una sibita dis-
minucién, secuencia que se repite durante 'y hasta el final del
movimiento. Este fenomeno se denomina rueda dentada. De
otro lado, cuando se asocia un temblor leve o marcado se obje-
tiva este fenémeno aunque este dltimo puede presentarse solo
asociado a temblor sin que exista rigidez como en el temblor
esencial®. La rigidez debe diferenciarse de la espasticidad y el
gegenhalten. Enla primera, la resistencia al movimiento pasivo
es mayor al inicio para luego ceder sibitamente, dando el sig-
no de la navaja. En la segunda se presenta una fuerza opositora
en direccién del movimiento pasivo ejercido por el examina-
dory es caracteristico de la disfuncion frontal o de las encefa-
lopatias difusas.

Una vez establecida la presencia de un parkinsonismo, debera
determinarse si corresponde auna enfermedad de Parkinson, un
parkinsonismo secundario o un parkinsonismo-plus.
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FORMAS CLINICAS

Enfermedad de Parkinson

Los sintomas del parkinsonismo, temblor, rigidez o aquinesia, se
inician de manera insidiosa en un hemicuerpo, brazo o pierna,
paraluegointensificarsey generalizarse comprometiendo el otro
hemicuerpo en un periodo de tiempo que suele ser mayor a un
ano*. Cuando los sintomas yacomprometen ambos hemicuerpos,
Se apreciara una asimetria con un mayor compromiso en el lado
inicialmente afectado. La presencia de temblor de reposo es muy
sugestiva de enfermedad de Parkinson pues esta presente en la
mayor cantidad de pacientes siendo por el contrario inusual en
el parkinsonismo-plus.

De igual manera, la presencia de otros sindromes neurolégicos
como piramidalismo, ataxia, demencia y otros son sugestivos de
parkinsonismo-plus y pricticamente excluye el diagnéstico de
enfermedad de Parkinson.

Un elemento clinico importante es la respuesta favorable a la le-
vodopa. Esta puede establecerse interrogando al paciente sobre
larespuesta cuando la recibié por vez primera tratando de esta-
blecer un porcentaje aproximado de alivio, principalmente de los
sintomas motores. Se acepta como respuesta favorable una mejo-
ria superior al 50%. En algunos casos resulta de interés el determi-
nar, de manera objetiva y en un momento dado, la eficacia de cada
toma de levodopa o la presencia de disquinesias. Se procedera a
hospitalizar al paciente para efectuar una prueba aguda que con-
siste en administrar en la mafiana, en ayunas y sin levodopa desde
la noche anterior, una dosis estandar o supraestandar de levodo-
pa’. Esta prueba permite obtener informacién sobre latencia para
elinicio del efecto, intensidad del mismo (cuantificable a través de
escalas de puntuacién como el UPDRSHII), duracién del efecto yla
presencia y tipo de disquinesias.
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Parkinsonismo secundario

Una anamnesis exhaustiva permitiré determinar el antecedente
de consumo de medicamentos (v.g. neurolépticos, metoclopra-
mida) o sustancias ilicitas (v.g. éxtasis), asi como la exposicion
a toxicos, inhalantes, metales pesados, etc. La presencia de fac-
tores de riesgo cardiovasculares podria orientar a una etiolo-
gia por infartos mltiples. La neuroimagenologia puede ser muy
atil en casos como hidrocefalia, multiinfartos o depoésito de mi-
nerales.

Parkinsonismo-plus

La presenciade otros signos o sindromes neurologicos (v.g. pira-
midal, cerebeloso, disautonémico) sugiere un Parkinsonismo-
plus’. Estos sindromes se evidencian a través de un completo,
sistematizado y minucioso examen neurologico el cual debe ha-
cerse no solo en la primera entrevista sino de manera periodica.
Los siguientes son signos de alerta que cuando estan presentes
debe sospecharse de un parkinsonismo-plus®: sindrome frontal
especialmente del tipo subcortical, alteracion de la motilidad
ocular, sobretodo paralisis dela verticalidad’, rigidez axial a pre-
dominio cervical, disartria y disfagia marcada y especialmente
en fases iniciales; disautonomia vesicogenital manifestadacomo
una incontinencia urinaria, imperiosidad miccional o impoten-
cia", alteraciones de la marcha e inestabilidad postural.

Con relacién a la inestabilidad postural, en la EP no se presenta
en fases iniciales un importante compromiso de los reflejos pos-
turales por lo que estos pacientes no presentaran caidas sino
hasta fases avanzadas; si éstas se dan en los primeros uno o dos
afios es muy sugestivo de un parkinsonismo atipico. Estainesta-
bilidad se examina empujando levemente por delante y por de-
tras de los hombros del paciente en bipedestacion, con brazos
aducidos y pies juntos (Figura 3). De manera normal la contrac-
cion refleja de misculos flexores y extensores de tronco, abdo-
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Figura 3. Prueba de estabilidad postural

meny miembros inferiores permite mantener €sa posicion inva-
riable, pero si el estimulo es mas intenso puede compensarse

con el desplazamiento de un pie hacia delante o atras y evitar
una caida.

Entonces, el diagnéstico de enfermedad de Parkinson, a partir
de la presencia de un parkinsonismo, recae en una correcta
anamnesis y un buen examen neurol6gico. Sin embargo, estos
no son infalibles y de hecho se reportan tasas de falsos positi-
vos hasta en un 25%¢. Por ello, diversos autores han propuesto
el cumplimiento de estrictos criterios clinicos para mejorar la
precision del diagnéstico de enfermedad de Parkinson en vida'3,
La Tabla 3 por ejemplo muestra los criterios de inclusién y ex-
clusién propuestos por algunos autores®, Algunos consideran
que es mejor la combinacion apropiadamente seleccionada de
diversas caracteristicas clinicas en vez dela sola presencia de
ellos™,
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Tabla 3.Criterios clinicos segin la United Kingdom Parkinson’s Disease
Society Brain Bank ¢

o Criterios de inclusién

Inicio unilateral

Evolucion progresiva

Asimetria persistente

Presencia de temblor de reposo
Excelente respuesta a levodopa
Respuesta a levodopa por 5 afios 0 mas
Importantes disquinesias por levodopa
Evolucion mayor a 10 afos

Criterios de exclusién

— Antecedente de ACV, frauma craneal, encefalifis

- Crisis oculogiras

— Tratamiento con neurolépticos

— Mas de un familiar afectado

— Remision sostenida

- Compromiso estrictamente unilateral luego de tres afos
— Pardlisis supranuclear de la mirada

~ Signos cerebelosos o signo de Babinski

~ Severoy precoz compromiso autonémico o demencia
— Presencia de fumor cerebral o hidrocéfalo comunicante
~ Respuesta negativa a altas dosis de levodopa

- Exposicion a MPTP

Algunos examenes auxiliares pueden ayudar en la diferenciacion
de algunos parkinsonismos. Asi, la evaluacion neuropsicologica
puede detectar un sindrome frontal subcortical por lesién de gan-
glios basales'; el estudio electrofisiologico de movimientos ocula-
res puede detectar precozmente una paralisis supranuclear sub-
clinica; la cistomanometria o la electromiografia de esfinteres anal
y/o vesical podria evidenciar una disfuncién autonémica.

La Tabla 4 correlaciona algunos de los sindromes clinicos carac-
teristicos de determinado parkinsonismo por lo que su presen-
cia es muy sugestiva para el diagnostico
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Tabla 4. Algunos sindromes caracteristicos segin el Parkinsonismo-plus|

Desorden Sindrome

* Atrofia mulfisistémica Piramidalismo, disautonomia, ataxia

* Pardlisis supranuclear progresiva Oftalmoplejia supranuclear,
sindrome frontal, inestabilidad postural
precoz

* Degeneracion corticobasal Parkinsonismo marcadamente
asimétrico, apraxia, signo dealien limb

* Enfermedad difusa a cuerpos de Lewy Demencia, alucinaciones

TRATAMIENTO

El esquema terapéutico a seguir frente a un parkinsonismo debe-
ra adaptarse a variables como la edad del paciente, tiempo de
enfermedad, sintoma predominante, compromiso funcional, en-
fermedades concomitantes, entre otros, por ello no existe un
esquemarigido einflexible'®. Lalevodopa constituye ladroga mas
eficaz para controlar los signos clasicos del parkinsonismo ya que
estos dependen mayormente de la denervacién dopaminérgica,
especialmente en el caso de la enfermedad de Parkinson. La le-
vodopa se administra siempre asociada aun inhibidor periférico
de la dopadescarboxilasa (benzerazida o carbidopa) con la fina-
lidad de reducir los efectos secundarios y asegurar una mayor
llegada al cerebro. Deberé iniciarse con dosis bajas y fracciona-
das (v.g. 50 mg t.i.d.) e incrementarlas progresivamente hasta
alcanzar unarespuesta clinica satisfactoria referida por el pacien-
te o a través de escalas estandarizadas como el UPDRSHII (ver
Escalas). Los agonistas dopaminérgicos como la bromocriptina,
lapergolida, el pramipexol o el ropinirol son también eficaces aun-
que enmenor proporcién que lalevodopa. En fases iniciales pue-
den emplearse como monoterapia mientras que en fases avan-
zadas se administran conjuntamente con la levodopa.
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Los anticolinérgicos orales (biperideno o trihexifenidil) se em-
plearan preferentemente,y debido alos efectos secundarios pe-
riféricos y centrales, en pacientes no afnosos, sin deterioro cog-
nitivo y cuyo sintoma predominante sea el temblor de reposo.
Los inhibidores de la enzima catecol-O-metiltransferasa (COMT)
como latolcaponay entacaponaincrementan lavidamediadela
levodopa mejorando la disponibilidad y concentracion de levo-
dopa que ingresa al cerebro. Se administran conjuntamente con
lalevodopay son muy utiles en pacientes que presentan fluctua-
ciones motoras del tipo wearing-off.
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TEMBLOR 3

DEFINICION

Movimiento involuntario ritmico y oscilatorio de algtin segmen-
to corporal generado por la contraccién alternante, y sincrénica
en algunos casos, de mtsculos antagonistas inervados recipro-
camente. Constituye el movimiento involuntario més frecuente-
mente encontrado en la practica'.

El temblor posee las siguientes caracteristicas clinicas:

- frecuencia: niimero de oscilaciones por segundo (Hertz). Siem-
pre es constante aunque es dificil de precisar a simple vista por
lo que el registro electrofisiolégico (electromiografia o
acelerometria) resulta de gran utilidad. Se diferencian tres cate-
gorias: baja (< 4Hz), mediana (4 a 7Hz) y alta frecuencia (> 7Hz).

- amplitud: puede variar y generalmente es inversamente pro-
porcional a la frecuencia. Cuando el temblor es de poca ampli-
tud resulta casi imperceptible y muchas veces debe de inten-
tar evidenciarse con maniobras como la colocacién de una hoja
de papel sobre el dorso de las manos y dedos estando los bra-
zos extendidos hacia adelante. Contrariamente a la frecuen-
cia, laamplitud es de muy poca utilidad para fines de diagnés-
tico?.

- situacion de presentacion: es el elemento semiol6gico mas im-
portante. Deberé considerarse el reposo, el mantenimiento de
una posturay la realizacién de un movimiento?.
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CLASIFICACION

La clasificacion basada en la situacién de presentacion es la mas
difundida3‘.

Temblor de reposo: presente cuando un segmento corporal se en-
cuentra completamente apoyado contra la gravedad y los masculos
relevantes en el estudio no se encuentran voluntariamente activa-
dos. Clasicamente desaparece o se atentia durante el movimiento
voluntario. El ejemplo més notorio es la enfermedad de Parkinson.

Temblor de accion: cualquier temblor que ocurra durante una
contraccién muscular e incluye el temblor postural, cinético, iso-
métrico y relacionado a una funcion especifica.

Temblor postural: aquel que aparece durante el mantenimiento
voluntario de un miembro en una determinada postura que se
opone a la fuerza de la gravedad. Algunos ejemplos lo constitu-
yen el temblor fisiol6gico y el temblor esencial.

Temblor cinético: también llamado de accién es aquel que se evi-
dencia durante un acto motor voluntario que genera el desplaza-
miento de un segmento dado.

Temblor terminal o de intencion: consiste en la marcada exa-
cerbacién en la amplitud de un temblor cinético al acercarse al
fin de la meta dada para tal movimiento. Suele presentarse por
disfuncion del cerebelo o sus conexiones.

Temblor de accion especifica: ocurre solo durante larealizacion
de actividades motoras especificas de gran destreza tales como
escribir, tocar un instrumento musical o usar alguna herramien-
ta. Laaccion afectadarequiere generalmente un alto grado de pre-
cision y el temblor se desarrolla luego de varios afnos.

Temblor isométrico: ocurre cuando la contracciéon muscular vo-
luntaria es sostenida y se opone a un objeto estacionario, como
por ejemplo al cerrar fuertemente el puno o durante el manteni-
miento de la estacion de pie (temblor ortostético).
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Tabla 1. Algunas sustancias capaces de producir temblor

Aminofilina betaadrenérgicos valproato
neurolépticos friciclicos teofilina
cafeina anfetamina fenitoina
carbamazepina amiodarona cinarizina
flunarizina inhibidor MAO-A ciclosporina A
corticoides serfralina litio
suspension de benzodiazepina.

EVALUACION CLINICA

En la anamnesis debera investigarse sobretodo antecedentes fa-
miliares de temblor u otras enfermedades neurolégicas, consu-
mo de drogas, ingesta de medicamentos con capacidad
tremorigena (Tabla 1), forma de inicio del temblor y secuencia
de compromiso en otras regiones corporales, incluyendo sime-
tria y lateralidad, variacién del temblor con el alcohol u otros
factores.

Elexamen clinico deberi iniciarse de preferenciacon el paciente
endecubito dorsal para que todos los segmentos y especialmen-
te la cabeza se encuentren en verdadero reposo. De no ser posi-
ble, se examinara al paciente sentado con los brazos apoyados
en suregazo o en los reposabrazos garantizando asi la situacién
dereposo. Recordar que en esta posicion la region cefélicano se
encuentra en reposo real pues existe contraccién de misculos
cervicales para asegurar un buen tono y una adecuada postura
erguida. El temblor puede localizarse en cualquier partedel cuer-
POy una secuencia sistematizada de regiones a examinarse in-
cluye cabeza, ment6n, cara, lengua, paladary voz. El temblor vocal
se manifiesta al hablar o al pronunciar una vocal en voz alta yde
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Figura 1. Prueba de brazos extendidos

manera sostenida. Luego, continuar con cuello, miembros supe-
riores e inferiores, tanto proximal como distalmente. Luego, con
el paciente ain en dectbito o sentado, se le solicitaraque extien-
dalos brazos hacia delante con dorso de manos haciaarribaafin
de apreciar un temblor postural (Figura 1).

En la misma posicion anterior, decibito o sentado, se solicita la
elevacion de unay luego otra pierna para poder evidenciar lapre-
sencia de un temblor postural de miembros inferiores. Pruebas
como la de indice-nariz o indice-indice permitiran evidenciar un
temblor cinético y/o de intencion.

La estacion de pie y luego la marcha permitira apreciar en el pri-
mer caso un temblor ortostético y en el segundo un temblor de
reposo en miembros superiores.

La escritura es parte importante de la evaluacion de un paciente
con temblor; asi, por ejemplo en los temblores posturales de
miembros superiores la escritura eincluso la firma se ven tremen-
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Figura 2. Espiral de Arquimedes: A. Modelo. B. En el temblor postural.

damente perturbadas. Una prueba complementaria la constitu-
ye la copia del espiral de Arquimedes (Figura 2).

Eltemblor, aligual que muchos desérdenes del movimiento, pue-
de incrementarse con el estrés fisico y/o mental, por elloy para
objetivarlo mejor debera solicitarsele al paciente contar de atras
adelante, sumar o restar, etc.; por otro lado el temblor disminuye
en el reposo y practicamente desaparece durante el suefio.

Por supuesto, no debera dejar de investigarse la presencia de al-
gunos signos especificos importantes: aquinesia, tono muscular
incluyendo rueda dentada y signo de Froment, distonia, signos
cerebelosos, piramidales, neuropaticos y sistémicos (comoenla
tirotoxicosis).

Existen escalas que evalian la severidad del temblor y otras el
grado de incapacidad o impacto funcional en donde se contem-
plaactividades como firmar, utilizar una cuchara ouna llave, abo-
tonarse, cerrar una cremallera, etc.
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FORMAS CLINICAS

El temblor fisiologico exagerado constituye la exacerbacion y
apreciacion visual de un temblor postural estrictamente fisiol6-
gico el que normalmente es imperceptible por su baja amplitud.
Esta exacerbacion es en amplitud mas no en frecuenciala cuales
tipicamente alta. No debe existiruna en fermedad neurol6gica sub-
yacente pero si puede identificarse factores que condicionan el
incremento del temblor fisiolégico (Tabla 2).

Fltemblor esencial, es probablemente el desorden del movimien-
tomas frecuentemente visto en la préactica clinicadiaria. Selacon-
sidera una entidad monosintomatica crénicay de caracter fami-
liar en casi la mitad de casos®. Predomina un temblor postural
bilateral y claramente simétrico de miembros superiores, a pre-
dominio de manos y antebrazos. Puede presentarse adicional o
aisladamente un temblor cefalico del tipo negacion (“nono”) y
menos frecuentemente de tipo afirmacion (“si-si”), delavozode
miembros inferiores. Excepcionalmente, y solo cuando el temblor
es de gran amplitud, se presenta también en reposo y durante el
movimiento. La severidad del temblor puede variar considera-
blemente, desde pacientes casi asintomaticos hasta otros seve-
ramente comprometidos®’.

El temblor parkinsoniano se presenta enreposo, conuna frecuen-
ciade 4 a 6 hz. (Figura 3) y puede localizarse en miembros supe-
riores y/oinferiores asicomo mandibula, labios y lengua; raravez

Tabla 2. Algunos factores asociados a un incremento del temblor

fisiologico

Ansiedad estrés miedo

ejercicio fatiga hipoglicemia
hipertiroidismo drogas feocromocitoma
hipotermia
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Figura 3. Registro EMG de temblor parkinsoniano con contraccion
alternante de misculos agonistas y antagonistas. (Cortesia: Dr. L. Crovetto)

se presenta un temblor cefalico o de lavoz en forma aislada. Sue-
le ser el sintoma de inicio en més de la mitad de casos y est4 au-
sente en hasta un 20% de los casos. No es infrecuente observar
ademas un temblor postural. El temblor de reposo se intensifica
clasicamente con el estrés y se atenda con el reposo y suefio.
Tipicamente se inicia de manera asimétrica en algiin miembro,
superior o inferior, para posteriormente comprometer el ipsila-
teral®.

El temblor cerebeloso se genera por lesién de nicleos cerebe-
losos o sus conexiones a través del pedinculo cerebeloso supe-
rior. Se presenta durante la realizacién de un acto motor y puede
intensificarse poco antes que un movimiento voluntario llegue a
su destino por lo que se encuadra como temblor intencional o
“terminal”. Posee una frecuencia de menos de 5 Hz y puede aso-
ciarse un temblor postural mas no de reposo. Este tipo de tem-
blor suele ser de moderada a gran amplitud y baja frecuencia’ y
debera distinguirse de la dismetria cerebelosa.
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El temblor ribrico, mesencefalico o de Holmes se genera por
lesion en tronco cerebral (clasicamente en ntcleo rojo o sus co-
nexiones), cerebelo o talamo'’. Esté& presente en reposo, se in-
crementa durante la postura y empeora notoriamente durante
la realizacion de un movimiento. Puesto que en la mayoria de
casos este tipo de temblor se asocia a esclerosis multiple o le-
siones vasculares del tronco cerebral se presentan usualmente
en un hemicuerpo y la neuroimagenologia es de gran utilidad.
En ocasiones la levodopa ha demostrado eficacia''.

El temblor neuropatico es frecuentemente del tipo postural se-
mejando el temblor esencial y aparece como una manifestacion
de ciertas neuropatias periféricas como en la enfermedad de
Charcot-Marie-Tooth, paraproteinemias a I[gM y formas desmie-
linizantes idiopéticas crénicas o agudas.

El temblor distonico se refiere a la presencia de un temblor prin-
cipalmente postural o cinético en una extremidad o region cor-
poral afectada por una distonia. Por ejemplo, una torticolis es-
pasmodica con temblor ceféalico'®.

El temblor ortostatico se presenta principalmente en miembros
inferiores y durante la bipedestacion ocasionando en el paciente
una sensacion de inestabilidad la cual desaparece al empezar a
caminar. Puede ser visualizado y sobretodo palpado a nivel de
musculos cuadriceps o gemelos. El diagnostico puede ser confir-
mado a través de la electromiografia que revela una frecuencia
caracteristica de 13 a 18 Hz. Los miembros superiores también
pueden presentar un temblor en este rango de frecuencia al esti-
rar los brazos hacia delante o al apoyarse firmemente con las
manos contra una pared.

En la Tabla 3 se muestra la principal situacién de presentacion
de los temblores més frecuentes, incluyendo el temblor fisiologi-
co, asi como los rangos de frecuencia expresado en ciclos por
segundo (Hertz).
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Tabla3. Caracteristicas masimportantes de las diferentes formas dlinicas

de temblor

Entidad Reposo Postura  Cinéfico  Frecuencia
o T fisiologico - ~/+ B 8-12 hz

o T fisiolgico exagerado - ps ~/+ 8-12 hz

* T. esencial - ++ + 5-7hz

* T. parkinsoniano e + - 4-6 hz

* T. cerebeloso - - ps 2-3hz

o T. ribrico Es ++ 4+ 3-4 hz

* T. orfostatico - bipedestacion - 16 hz

TRATAMIENTO

La droga a elegir dependera del tipo de temblor segun la situa-
cion de presentacion. Asi, el temblor de reposo o parkinsoniano
se beneficia con levodopa, agonistas dopaminérgicos e incluso
anticolinérgicos.

Eltemblor postural se reduce considerablemente en amplitud con
el propranolol (60 a 240 mg/dia) ola primidona (50 a 500 mg/dia).
Eltemblor cinético o cerebeloso puede atenuarse con drogas se-
rotoninérgicas como la buspirona o la isoniacida, e incluso con
clonazepan (2 a 6 mg/dia).
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Sindrome de Meige

Consiste en la combinacion de un blefaroespasmo con una
distonia de la region oromandibular. Esta Giltima puede presen-
tarse comouna protrusiono diduccién mandibular, cierre o aper-
tura de la boca, movimientos de labios y lengua (Figura 4).

Ocasionalmente se comprometen musculos delabocay laringe.
Fxiste una forma idiopatica y otra secundaria siendo la inducida
por medicacién la mas frecuente'.

Distonias de funcién u ocupacionales

Fl “calambre en la escritura” es la forma mas frecuente de estas
distonias de funcion. Solo se desencadena durante una actividad
electiva que puede ser escribir, tocarun instrumento musical, uti-
lizar una herramienta como un desentornillador, etc. Compromete
por igual a ambos sexosy se inicia en la adultez temprana.

Distonia laringea

Conocida también como disfonia espasmodica es una forma de
distonia que compromete las cuerdas vocales y que aparece du-
rante la emision de la voz. Se reconocen dos formas: por
hiperadduccion del complejo vocal tiroaritenoideo y por abduc-
cién de las cuerdas al contraerse el musculo cricoaritenoideo
posterior. En la primera la voz aparece como esforzada,
entrecortada e interrumpida con frecuentes pausas en la
fonacion, mientras que en la segunda la voz es con un tono bajo,
casi susurrada.

OTRAS FORMAS CLINICAS

Atetosis

Se refiere a movimientos lentos, continuos, complejos, bizarros,
reptantes, irregulares en secuencia, y que semejan una contor-
sion. Son mayormente distales aunque también pueden compro-
meter la musculatura axial, caray lengua.
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Figura 3. Blefaroespasmo

El curso es crénico con una pobre respuesta al tratamiento mé-
dico convencional (anticolinérgicos, miorrelajantes) por lo que
se prefiere la aplicacion de toxina botulinica.

Elprincipal diagnostico diferencial debera hacerse con la apraxia
del elevador palpebral que consiste en una inhibicién involunta-
ria del misculo elevador del parpado'' o con un espasmo
hemifacial bilateral aunque raro y generalmente asincrénico.

Figura 4. Sindrome de Meige 4
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Tabla 1. Distonia cervical y misculos involucrados

Formas clinicas Masculos comprometidos

« Torticolis Esplenio (ipsilateral) y ECM (contralateral)

* Laterocolis ECM, esplenio y escaleno (ipsilaterales)

« Antecolis ECM, escalenoy submentonianos (bilateral)
o Retrocolis Esplenio, trapecio y vertebrales (bilateral)

ECM: esternocleidomastoideo

lateralizacion (laterocolis), flexion (antecolis) e hiperextension
(retrocolis) (Tabla 1). Es frecuente encontrar la asociacion de mas
de una de estas formas. El dolor y la molestia funcional debido a
la desviacion de la cabeza y del cuello son los sintomas mayor-
mente referidos por los pacientes’.

Blefaroespasmo

Consiste en el cierre involuntario de los ojos por contraccion del
masculo orbicular ocular. De presentacion en la adultez, es mas fre-
cuente en mujeres. El compromiso suele ser bilateral, sincronicoy
simétrico aunque puede presentarse al inicio de manera unilateral.
Puede existir molestias oculares inespecificas como dolor, lagrimeo
y fotofobia que condicionan un excesivo pestafieo antes que se ma-
nifieste el blefaroespasmo. Los sintomas empeoran ante una luz bri-
llante (salir de un ambiente 0SCuro al exterior), ver television, leer,
estrés y ocasionalmente conducir automéviles. Elreposoy la concen-
tracion en alguna tarea pueden atenuar las contracciones'. Ocasio-
nalmente puede controlarse brevemente con trucos sensitivos.

Puede existir momentos en que el blefaroespasmo se atenda es-
pontaneamente, sin embargo en otros el blefaroespasmo puede
incrementarse notoriamente y durar varios segundos ocasionan-
dole al paciente una ceguera funcional. Puede extenderse a otros
musculos faciales (Figura 3).
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Figura 1. Distonia generalizada

Distonia cervical

De inicio en la adolescencia o adultez temprana tiene una mayor
incidencia en mujeres. En muchos pacientes se da un curso ini-
cialmente progresivo que puede durar pocos afos hasta alcan-
zar una estabilizacion clinica con muy poca tasa de remisién es-
pontanea. Dependiendo de los misculos afectados y el plano
espacial en donde se desvia la cabeza puede encontrarse las si-
guientes variedades: rotaciéon de la cabeza (torticolis) (Figura 2),

Figura 2. Distonia cervical en rotacion
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Puede apreciarse el fenomeno de difusion (overflow) que consis-
te en el reclutamiento distonico durante un acto motor volunta-
rio de ciertos grupos musculares que normalmente no partici-
pan de dicho movimiento (v.g. distonia en lamano derechamien-
tras se utiliza la mano izquierda).

Algunos pacientes experimentan una mejoria de laseveridad del
componente distonico con algunas maniobras o “trucos” que in-
volucran aferencias sensitivas cutaneas o propioceptivas. Esta
caracteristica es unica de la distonia y es util en el diagnostico.
Algunos ejemplos son la atenuacion de una torticolis al apoyar
un dedo sobre el mentén o la mano por detras de la cabeza o la
atenuacion de un blefaroespasmo al tocar la piel alrededor de los
ojos’.

Elsindrome distonico, en su formaidiopatica, puede coexistir con
otros movimientos anormales, particularmente mioclonias y tem-
blor®,

FORMAS CLINICAS

Distonia generalizada

Llamada antiguamente “distonia de torsién” o “distonia muscu-
lar deformante”, muchos casos estan relacionados al gen DYTI1
localizado en el cromosoma 9q34 y se transmite de manera au-
tos6émica dominante con una penetrancia de aproximadamente
30%. Se inicia en la nifiez de manera focal y generalmente en el
pie, el cual se rota internamente con una flexion plantar de los
dedos especialmente durante lamarcha. En etapas iniciales pue-
de estar ausente en situaciones como correr o caminar hacia
atras. Con el tiempo las contracciones distonicas aparecen en
otras acciones y en reposo y se generaliza a otras regiones en
pocos aios. En la adultez, el cuadro se estabiliza dejando al
paciente incapacitado en el area motora e incapaz de hablar o
caminar (Figura 1).
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EVALUACION CLINICA

La distonia es quizas el menos reconocido y entendido de los
desordenes del movimiento mas comunes. Los pacientes pueden
presentar espectros clinicos de lo mas disimiles ysinningunaapa-
rente relacion siendo por ejemplo el blefaroespasmo de un adul-
toy la distonia generalizada de un nifio diferentes expresiones
de la misma entidad. Por ello existe una alta incidencia de sub-
diagnéstico. Ademas, durante mucho tiempo los pacientes con
distonia han sido considerados como portadores de alguna psi-
copatologia.

Elanlisis de un paciente con distonia deber4 inicialmente intentar
caracterizar la fenomenologia del movimiento disténico y poste-
riormente determinar la etiologia.

El movimiento disténico esta presente durante la vigilia y puede
afectar casi cualquier masculo. Fn reposo, usualmente se mani-
fiesta con posturas anormales y la actividad motora voluntaria
asicomo laansiedady el ejercicio fisico suelen incrementarla. Se
atenta en fases I y Il del suefio para desaparecer en fases III, [V y
fase REM®.

Lavelocidad de la contraccién disténica puede ser rapida o len-
ta, sin embargo, en el pico maximo de movimiento la contraccion
tiende a ser sostenida, ademas y de manera independiente a la
velocidad, la contraccién disténica tiene unadireccionalidad ca-
racteristicamente preponderante haciendo predecible el compor-
tamiento de los musculos afectados, asi ante una oposiciéon vo-
luntaria del paciente la contraccién distonica de dichos muscu-
los sera maxima.

Cuando la alteracién se presenta durante algiin movimiento vo-
luntario, se denomina distonia de accién y cuando ésta aparece
durante algtin acto motor especifico como escribir, tocar un ins-
trumento musical o manejar una herramienta, se denomina
distonia de accion o tarea especifica (task-specific dystonia).
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Porla etiologia

— Primaria o idiopatica: en la que no se encuentra otros sin-
dromes neurologicos niunaalteracion estructural evidenciable
a la anatomopatologia o neuroiméagenes. Puede ser esporadi-
ca o familiar.

- Secundaria o sintomatica: debido a causas metabdlicas, medi-
camentosas, traumaticas, infecciosas o asociada a otras enfer-
medades neurologicas (V.8 enfermedad de Wilson, sindrome
de Fahr, enfermedad de Parkinson). La neuroimagenologia y
ciertos examenes de laboratorio son de gran utilidad.

Por la distribucion

- Focal: solo se afectaun determinado grupo muscular como el
orbicular de los ojos (blefaroespasmo), peribucal (distonia
oromandibular), cuerdas vocales (distonia laringea) o cuello
(torticolis)®.

- Segmentaria: se afecta dos o mas areas contiguas como por
ejemplo la region cervical y un miembro superior 0 todo el
rostro (sindrome de Meige).

_ Generalizada: compromiso de miembro inferior y algun otro
segmento como en la Distonia Idiopatica Generalizada.

— Hemidistonia: compromisodeun hemicuerpo casi siempre aso-
ciado alesion estructural contralateral en ganglios basales es-
pecialmente putameny talamo, por lo que aqui la neuroima-
genologia es de gran importancia.

Por la evoluciéon

Puede tener una evolucion estable debido usualmente a una lesion
estructural (estatica), una evolucion caracterizada por una intensifi-
cacion y generalizacion del sindrome distonico (progresiva), puede
estar ausente en las primeras horas del dia para ser pronunciada e
incapacitante por las tardes (fluctuante) y puede aparecer de mane-
ra paroxistica retornando a periodos asintomaticos (paroxistica).
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DEFINICION

Se define como la presencia de contracciones musculares invo-
luntarias, sostenidas o tonicas que generan movimientos repeti-
tivos y de torsién y posturas anormales’.

Eltérmino distonia puede corresponder a una entidad nosolégica
como es el caso de la distonia idiopatica de torsion; puede co-
rresponder a un sindrome clinico al ser generado, por ejemplo,
por una lesion vascular estriatal o por una enfermedad de Wilson;
y finalmente puede ser solo un tipo de movimiento involuntario
que podra ocurrir junto a otros signos clinicos como por ejem-
plo la distonia del pie que suele ocurrir en la enfermedad de Par-
kinson. Se genera por una alteracion en la inhibicién reciproca
de musculos agonistas y antagonistas con la consecuente
cocontraccién de los mismos?.

CLASIFICACION DE DISTONIA

Se puede clasificar segtn diversas variables aunque estas cate-
gorias pueden interrelacionarse®,

Porla edad deinicio

Si se inicia antes de los 12 afos se denomina distonia de la nifez;
entre los 13y 20 afos, de la adolescencia; y después de los 20 afios,
delaadultez. Laimportancia de esta categoria es el pron6stico, pues
cuando se presenta en la nifiez tiene un peor prondstico, una distri-
bucién més generalizada e importante discapacidad®.
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Distonia sensible alalevodopa

Rara forma de distonia hereditaria trasmitida de manera auto-
s6mica dominante, y cuyo defecto genético involucra ala GTP-
ciclohidrolasal en el cromosoma 14. Se inicia en la nifez, repre-
sentando el 5 al 10% de las distonias a esa edad, a nivel de pies
y miembros inferiores pudiendo confundirse con una parapa-
resia espéstica. Puede asociarse a parkinsonismo y a fluctua-
ciones en la intensidad de los sintomas a lo largo del dfa. Es
caracteristica la favorable respuesta a dosis bajas de drogas
dopaminérgicas.

Distonia secundaria

Constituye alrededor deun tercio de las distonias. Puede ser me-
dicamentosa o estar asociada a otros sindromes neurolégicos
como ataxia, espasticidad, amiotrofia, demencia o convulsiones,
debido ala entidad primaria, sin embargo la ausencia de dichos
sindromes no la excluye. La anamnesis, el examen clinico y la
neuroimagenologia son de gran importancia (Figura 5).

Figura 5. RMN con lesion estriada
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Entre las causas mas frecuentes se encuentra la paralisis cerebral
debido a trauma perinatal, hipoxia, intoxicaciones, infecciones o
kernicterus. Asi como desérdenes metabolicos ovasculares que afec-
ten sobretodo el putamen, palido, niicleo camdado, tdlamo y en pro-
porcion variable la capsula interna.

Para algunos la atetosis corresponde a una forma de distonia dife-
renciandose en que en la primera existe una hipotonia de base, se
genera por lesiones estructurales en el periodo perinatal o en la ni-
nez, es predominantemente distal y existe una desorganizacion mas
importante de la actividad muscular'.

Se observa mejor en manos y dedos en donde frecuentemente pre-
sentaciertasemejanzacon el acto detocar el piano o empuiiarysoltar
algun objeto. Es caracteristica una altemancia de flexién y extension
de dedos, aduccion y oposicion del pulgar y una combinacién de
movimientos en mufecas de tipo pronacion-supinacion y flexion-
extension. También puede comprometer la cara con gesticulaciones
constantes y la musculatura orofaringea en donde llega a afectar la
articulacion de la palabra y deglucion.

La atetosis suele ser generalizada si se presenta desde laninez y mas
restringida asegmentos o grupos musculares sise presentaen la adul-
tez. Los movimientos pueden ser algo rapidos y semejar una corea
(coreoatetosis) o asociarse a contracciones sostenidas con la pro-
duccionde posturas anormales, semejando unadistonia. Puedeincre-
mentarse con las emociones o al intentar realizar un acto motor vo-
luntario, Suele persistir durante el suefio aunque en menor intensidad.
Puede ser bilateral (atetosis doble) o unilateral (hemiatetosis).

Pseudoatetosis

Consiste en la presencia de movimientos disténicos, coreicos y/
0 atetosicos ocasionados por una pérdida de la sensibilidad
propioceptiva por lesion en cualquier parte de las vias sensiti-
vas propioceptivas desde la corteza parietal, talamo, tronco en-
cefalico, médula espinal, ganglio dorsal y nervio periférico".
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TRATAMIENTO

El tratamiento de la distonia generalizada o focal es eminente-
mente sintomatico. Ante la posibilidad de una distonia sensible
alalevodopadeberé siempre administrarse de inicio dosis bajas
delevodopa e incrementarlas progresivamente hasta evidenciar
eficacia clinica. En la distonia generalizada se emplea los antico-
linérgicos orales como el trihexifenidil (6 a 40 mg/dia)® o la
orfrenadina (200 a 600 mg/dia) asi como miorrelajantes (diazepan
o baclofeno), benzodiazepinas (clonazepan) o antihistaminicos
(difenhidramina). En las formas focales o segmentarias la prime-
ra eleccion la constituye la toxina botulinica.
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COREA 5

DEFINICION

Se refiere al movimiento involuntario irregular, abrupto y répi-
do, sin propésito ni ritmo, espontaneo, errético, asincroénico,
distribuido al azar y que varia de una parte del cuerpo a otra!.
Como la mayoria de movimientos involuntarios aumenta con
la emocion y la concentracién mental y puede disminuir par-
cialmente por la voluntad y el reposo asi como desaparecer en
el suefio.

El movimiento coreico compromete cualquier segmento cor-
poral y usualmente es generalizado?. Puede observarse como
parte del desarrollo durante los primeros meses de vida y res-
ponde al proceso de maduracién nerviosa. También puede
observarse movimientos coreiformes bucolinguales en adultos
mayores atribuibles al “envejecimiento” normal del sistema
nervioso®.

El modelo de sindrome coreico es la enfermedad de Huntington,
sin embargo la semiologia de la corea en otras entidades es muy
semejante.

CLASIFICACION

Lacorea puede clasificarse segtin multiples variables como la for-
madeinicio, edad de presentacion, evolucién o etiologia. Las cau-
sas mas frecuentes de corea se muestran en la Tabla 1.
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Tabla 1. Clasificacion etiolégica de la corea

34

Drogas

~ Neurolépficos clasicos (fenotiazinas, butirofenonas, efc)

— Esfimulantes (anfetamina, cocaina, cafeina, aminofilin, teofilina,
metilfenidato)

~ Levodopa y agonistas dopaminérgicos (bromocripfina, pergolida)

— Anficonvulsivantes (fenitoina, fenobarbital, carbamazepina, valproato)

— Esteroides y anficoncepfivos orales

- Opioides, antihistaminicos, antidepresivos triciclicos, litio, isoniacida,
digoxina, baclofeno

Desérdenes hereditarios

Enfermedad de Wilson, neuroacantocitosis, enfermedad de Huntington,

lipidosis (v.g. gangliosidosis GM1 y GMz), enfermedad de Joseph-Machado,

coreoatetosis paroxisfica, mitocondriopatias, ataxia-telangiectasia,

enfermedad de Hallervorden-Spatz, esclerosis tuberosa.

Desérdenes sistémicos

Lupus eritematoso sistémico, insuficiencia renal, policitemia vera,
insuficiencia hepatica (degeneracion hepatocerebral adquirida),
enfermedad de Behcet, periarterifis nodosa, sindrome antifosfolipidico,
arfritis reumatoide.

Intoxicaciones

Alcohol, manganeso, mondxido de carbono, talio, mercurio,
organofosforados.

Desérdenes metabélicos

Hipertiroidismo, hiper/hipoparatiroidismo, hiper/hiponatremia,
hiper/hipoglicemia, hipocalcemia, hipomagnesemia,

deficiencia de fiamina y niacina.

Infecciones

Estreptococos y postestreptococos (Sydenham), sarampidn, toxoplasmosis,
cisticercosis, herpes simple.

Desérdenes cerebrovasculares

Infarto/hemorragia de ganglios basales, hematoma epi/subdural,
malformacion arteriovenosa.

Otros

Esclerosis muttiple, enfermedad de Alzheimer, pardlisis cerebral, kernicterus,
corea senil, migrafia, corea gravidica, frauma encefalocraneano.
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EVALUACION CLINICA

Salvo en los casos de corea aguda de causa vascular en donde los
sintomas varian poco a lo largo de un tiempo dado, en las coreas
progresivas al inicio los movimientos son erréticos, sin prop6si-
to y pueden ser dificiles de distinguir ya que son incorporados
dentrode actos normales e intencionales. Puede confundirse con
una excesiva y “apasionada” expresividad con muchas gesticu-
laciones faciales y de manos durante una conversacion. Incluso
en esta fase los pacientes no se dan cuenta de la presencia de
estos movimientos. No es inusual que la corea se presente en un
hemicuerpo pudiendo permanecer como una hemicorea o gene-
ralizarse posteriormente. Asimismo puede presentarse paraqui-
nesias que se definen como los movimientos semivoluntarios que
ejecuta el paciente para incorporar al movimiento coreico y de
esta manera ocultarlo o disimularlo.

Luego de un inicio insidioso y conforme progresa el desorden la
corea se aprecia mas claramente. Ya no se localiza solamente en
caray miembros superiores sino que se extiende, comprometien-
doinclusolaregion axial. Esto genera una marcha caracteristica,
titubeante y con interrupciones debido a posturas intermitentes
de extension y flexion, e incluso problemas de estabilidad con
caidas cada vez mas frecuentes. Este tipo de alteracion de la
marcha esta presente practicamente en todos los casos de enfer-
medad de Huntington®. El movimiento voluntario se encuentra
perturbado y en estadios avanzados, la corea puede ser muy in-
capacitante, llegando a interferir con la alimentacién, el vestido
olamarcha. Finalmente, los pacientes se postran y resultan inca-
paces de controlar los movimientos coreicos de miembros y de
tronco, con disartria y emision de ruidos nasales o guturales in-
comprensibles.

Cuando el movimiento coreico es muy amplio, violento y a pre-
dominio de las porciones proximales de los miembros se le de-
nomina coreobalismo.
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Es importante considerar al momento de efectuar el diagnosti-
co aspectos como: antecedentes familiares, edad de presenta-
cion, evolucion del cuadro (aguda, subaguda o crénica), altera-
ciones neuropsiquiatricas asociadas, posibles enfermedades
sistémicas concomitantes, etc.

El examen incluye la evaluacion del paciente en reposo y relaja-
do, sentadoy si es posible también en dectbito. Se observan los
movimientos coreicos especialmente en rostro, manos y pies.
En rostro destacan los movimientos de elevacion de cejas y
periorales. Luego, someter al paciente a estrés mental pidiéndo-
le que cuente de atras hacia delante o realice sumas y restas. El
solicitarle que estire los brazos hacia delante con las palmas
hacia arriba permite visualizar movimientos coreicos leves en
manos y dedos asi como una impersistencia motriz que consis-
te en la incapacidad para mantener de manera invariable una
postura o contraccion sostenida por algin tiempo. Ocasional-
mente pueden objetivarse posturas distonicas en la mano con
una marcada concavidad dorsal de manos y dedos.

De igual manera, el solicitarle sacar la lengua y mantenerla
protruida por algunos segundos o cerrar lamano sostenidamente
en torno a los dedos del examinador asi como el soltar repenti-
namente objetos asidos como vaso o platos revela la presencia
de impersistencia motriz, El examen de la estacion de pie y la
marchadurante algunos metros, de iday vuelta, permite objetivar
la cadencia de los pasos, continuidad, giro, ademés de compro-
miso de tronco y abdomen.

Finalmente, no debe omitirse el estudio de los movimientos ocu- -
lares especialmente los sacadicos asi como un examen del tono
muscular que podra evidenciar una hipotonia generalizada en
fases iniciales y una rigidez en fases avanzadas.
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FORMAS CLINICAS

Enfermedad de Huntington

Enfermedad de etiologia genética, trasmitida de manera autosé-
micadominante con una penetrancia completa. Se caracteriza por
una corea de inicio insidioso en la adultez de curso inexorable-
mente progresivo, generalizada, y que durante la evoluciéon pue-
de presentarse posturas distonicas o movimientos atetésicos so-
bretodo en miembros superiores (coreoatetosis) y en fases ter-
minales puede predominar un sindrome rigido-hipoquinético.
Ademas, la enfermedad de Huntington se acompaia de deterio-
ro cognitivo hastauna demenciade tipo subcortical y disturbios
psiquiatricos entre los que destacan la impulsividad, celotipia y
delirio*>.

™

' LLAL

Figura 1. Arbol genealdgico de una familia con enfermedad de Huntington

(Cortesia Dr. L. Torres)
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Figura 2. Marcada atrofia bicaudada en un paciente con enfermedad
de Huntington. (Cortesia Dr. L. Torres)

Coreade Sydenham

Frecuente en nifios y adolescentes, sobretodo del sexo femeni-
no, en relacion a la infeccion por el estreptococo del grupo A. Se
presenta de manerainsidiosa con una corea de inicio unilateral y
posterior generalizacion en al menos 80% de casos. Se intensifi-
ca durante algunas semanas para luego remitir espontaneamen-
te en pocos meses. Minimo compromiso cognitivo o psiquiatrico
salvo una considerable prevalencia de sintomas obsesivo-
compulsivos®.

Corea gravidica

Es el sindrome coreico que se presenta durante el embarazo. Pue-
deser uni-o bilateral. Los estrégenos tendrian un rol precipitante
del movimiento coreico sobre una lesion neuropatoldgica pre-
via, subclinica y que podria ser de etiologia reumética’. Frecuente
con el primer embarazoy durante el primer trimestre. Otras cau-
sas son el lupus eritematoso sistémico y el sindrome antifosfoli-
pidico.
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Neuroacantocitosis

Los sintomas se inician alrededor de la tercera década aunque
abarca un amplio rango de edades. Se caracteriza por variados
movimientos anormales que incluyen disquinesias bucolinguales
y faciales, corea, distonia y parkinsonismo, ademas de convul-
siones, amiotrofia, sintomas psiquidtricos y polineuropatia®. Los
principales hallazgos de laboratorio son una elevacion de la
creatinfosfoquinasa, una atrofia de ambos nicleos caudados y la
presencia de més de 15% de acantocitos.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Tics

Suelen empezar en la nifiez, como en la corea de Sydenham pero
los movimientos son mas estereotipados que la corea, pueden

localizarse solo enuna region corporal como la craneofacial y pue-
den ser suprimidos por la voluntad.

Mioclonias

Sonmas rapidos que la corea y enocasiones sensible a estimulos
externos.

TRATAMIENTO

Debera considerarse cuando la corea es lo suficientemente im-
portante para comprometer las actividades motoras. Las dro-
gas que mejor resultado brindan son las antidopaminérgicas del
tipohaloperidol, tiaprida, sulpirida, clozapina y tetrabenazina®.
Puede adicionarse benzodiazepinas del tipo clonazepan o
diazepan o drogas gabaérgicas como el valproato de sodio o
gabapentina'. En el caso de la enfermedad de Huntington el uso
crénico de estas drogas debera reconsiderarse periédicamen-
te pues con la evolucién de la enfermedad la intensidad de la
corea tiende a disminuir.
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BALISMO 6

DEFINICION

Aunque el término balismo se atribuye a Kussmaul, fue Meyers quien
la defini6 mejor como una serie de “actividades de musculos es-
triados mas o menos extensa, vigorosa, rapidamente ejecutada con
pobres patrones, no adaptativas y aparentemente sin propésito,
de musculos apendiculares, troncales y/o faciocefélicos™.

El balismo es un inusual desorden del movimiento, con una inci-
dencia mucho menor que la coreay comprende menos del 1% de
pacientes evaluados en centros especializados en des6rdenes del
-movimiento® Se caracteriza por movimientos involuntarios am-
plios, enérgicos, irregulares y de tipo rotatorios de segmentos
proximales. Algunos autores consideran, sobretodo en la afecta-
cioén unilateral, ala coreay al balismo como un continuum, es decir
el hemibalismo seria una forma especialmente intensa de
hemicorea y no existirian mayores diferencias semiolégicas en-
tre hemicorea y hemibalismo excepto por la violencia incre-
mentada del movimiento y el mayor compromiso proximal ob-
servado en el balismo?.

ETIOLOGIA

El balismo frecuentemente se asocia a lesiones del nicleo
subtalamico contralateral conocido también como el sindrome
del cuerpo de Luys* (Figura 1). Sin embargo, puede resultar de
lesiones en otras estructuras subcorticales como el nicleo cau-
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dado, putameny talamo®. De hecho, se acepta que solo una mi-
noria de casos se debe a compromiso del nucleo subtalamico.
Asimismo, y de manera excepcional, se ha reportado compromiso
subtalamico ipsilateral®. Se ha postulado una organizacion
somatotopicadel nicleo subtalamicoen donde el danode las por-
ciones rostral, media y caudal afectaria respectivamente lacara,
miembro superior y miembro inferior’.

En la mayoria de casos, el balismo se genera por lesion vascular
seaisquémica o hemorragicay menos frecuentemente por otras
causas®. Destacan el trauma craneoencefalico’, infecciones difu-
sas (v.g. encefalitis) o focales (v.g. tuberculomas), lesiones
expansivas primarias o metastasicas, esclerosis multiple, enfer-
medades neurodegenerativas y estados hiperosmolares'’. Asimis-
mo, toxoplasmosis cerebral asociada a SIDA!. Ciertos medica-
mentos como levodopa, neurolépticos y otros, asi como proce-
dimientos quirdrgicos también han sido asociados al balismo'y
solo raramente se la ha relacionado a causa psicogena.

EVALUACION CLINICA

Fl modo de inicio puede ser brusco como en las causas vasculares 0
insidioso como enlas lesiones que ocupan espacio. En el primer caso
la instalacion del balismo puede ser inmediata o aparecer muy po-
cas semanas después. El antecedente de consumo de farmacos o la
presencia de importantes factores de riesgo cardiovascular no de-
ben dejar de evaluarse.

Debe examinarse al paciente enreposo, sentadooendectbito, yluego
emplear maniobras de activacion o exacerbacion como el calculo
aritmético. La maniobra de los brazos extendidos puede evidenciar
un balismo de leve intensidad, asi como la evaluacion durante la
estacion de pie y lamarcha. Los movimientos voluntarios en los seg-
mentos afectados asi como en los contralaterales pueden intensifi-
car el balismo.
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Elmovimiento balico se caracteriza por ser amplio, enérgico, irregu-
lar y de tipo rotatorio de segmentos proximales. Dificilmente se pue-
de suprimir de manera voluntaria, se incrementa con el estrés ycon
ciertos movimientos voluntarios como la marcha y dificilmente se
atenda con el reposo para si desaparecer durante el suefio. General-
mente se presenta como hemibalismo en el que puede predominar
la afectacion del miembro superior o inferior, ademas puede existir
compromiso de la musculatura troncal que incluye cuello, rara vez
se compromete el rostro. Excepcionalmente compromete ambos
hemicuerpos (bibalismo o parabalismo) y también se ha reportado
casos de monobalismo, es decir la afectacion solo del miembro su-
perior o inferior. No es infrecuente la asociacién con otros movimien-
tos anormales como la corea'?.

En relacion al pronéstico del balismo, éste puede tener una evo-
lucién benigna hacia una remisién completa y espontanea; sin
embargo, cuando el balismo es persistente y sobretodo severo
puede ser tratado médicamente por espaciode algunas semanas
a pocos meses.

TRATAMIENTO

El enfoque terapéutico del balismo es muy similar al de la corea,
siendo los neurolépticos las drogas de primera eleccion. Otras dro-
gas empleadas son el clonazepan y valproato de sodio. En casos
refractarios se ha intentado alternativas quirurgicas como la
talamotomia, palidotomia o estimulacién cerebral profunda con
buenos resultados.
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Tics 7

DEFINICION

Eltic es probablemente el desorden del movimiento mas pleomérfico. Con-
siste en un movimiento irresistible, repetitivo, sin proposito y estereotipado
de algtin grupo muscular que puede ser simple y rapido hasta complejas se-
cuencias de movimientos. El tic puede ser motor o vocal'. Puede ser facil-
mente imitado y se confunde frecuentemente con movimientos o vocaliza-
ciones normales. Existe atin cierta controversia sobre si el tic es estrictamen-
teinvoluntario o posee un componente voluntario puesto que muchas veces
el tic se realiza casi de manera irresistible y compulsiva para aliviar una sen-
sacion de tension interior y de no hacerlo se incrementars esta ansiedad.

Tabla 1. Clasificacion etiolégica de los fics

* Tics fisiolgicos
= Manerismos, gestos, estereofipias, compulsiones, manipulacién habitual
del cuerpo

¢ Tics patolgicos
- Primarios (idiopdticos)

Tic motor o vocal transitorio, fic motor o vocal crénico,

sindrome de Gilles de la Tourette
- Secundarios (sintomdticos)

- Exposicién a: anticonvulsivantes, neurolépticos, levodopa, estimulantes,
antibiéficos, antidepresivos, litio, anticolinérgicos, monéxido de carbono,
hipoglicemia

- Lesiones del sistema nervioso: corea de Hunfington, corea de Sydenham,
encefalifis, neuroacantocitosis, enfermedad por priones, fraumatismo cranedl,
ictus vascular, sindromes neurocutdneos, cromosomopafias, retardo mental
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Tabla 2. Clasificacién de tics segin el DSM-IV *

o Criterios diagnéstico para tic fransitorio

— Presencia de dnicos o multiples tics motores y/o vocales.

_ Losfics ocurren muchas veces por dia, casitodos los dias por al menos cuatro
semanas pero por nomds de 12 meses consecutivos.

— Bl disturbio ocasiona marcada incomodidad 0 compromiso significativo en
aspectos social, ocupacional u ofro.

— Inicio antes de los 18 afios

— Disturbio no ocasionado por los efectos fisiologicos directos de alguna sus-
tancia (v.g. estimulantes) o por condiciones médicas generales (v.g. corea
de Huntington o encefalifis postviral)

— Nunca se ha cumplido criterios para sindrome de Tourette 0 tic crénico

o Criterios diagnéstico para tic crénico motor/vocal

— Presencia de Unicos o mltiples tics motores o vocales, pero no ambos, en
algdn momento del proceso.

— Los fics ocurren muchas veces por dia, casi todos los dias o intermitente-
mente a lo largo de un periodo mayor a un afio, y sin un periodo mayor a
tres meses consecutivos libre de fics.

— Bl disturbio ocasiona marcada incomodidad o compromiso significativo en
aspectos social, ocupacional u ofro.

— Inicio antes de los 18 afios

_ Disturbio no ocasionado por los efectos fisiologicos directos de alguna sus-
tancia (v.g. estimulantes) o por condiciones médicas generales (v.g. corea
de Huntington o encefalitis posviral)

— Nunca se ha cumplido criterios para sindrome de Tourefte

o Criterios diagnéstico para sindrome de Tourette

- Presencia de multiples tics motores y al menos un tic vocal en algdn mo-
mento del proceso, aunque no necesariamente concurrentes.

— Los fics ocurren muchas veces por dia, casi fodos los dias o intermitente-
mente a lo largo de un periodo mayor a un afio, y sin un periodo mayor a
tres meses consecutivos libre de fics.

- El disturbio ocasiona marcada incomodidad o compromiso significafivo en
aspectos social, ocupacional u ofro.

— Inicio antes de los 18 afios

— Disturbio no ocasionado por los efectos fisioldgicos directos de alguna sus-
tancia (v.g. estimulantes) o por condiciones médicas generales (v.g. corea
de Huntington o encefalitis postviral)
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CLASIFICACION

Los tics pueden ser clasificados en fisiologicos, como ciertos
manerismos y gestos, y patologicos Estos tiltimos pueden divi-
dirse en primarios o idiopaticos (tics transitorios, crénicos y sin-
drome de Tourette) y secundarios o sintomaticos, también de-
nominados touretismo y estan relacionados a infecciones,
intoxicaciones, enfermedades neurodegenerativas, etc.

EVALUACION CLINICA

El tic motor se presenta como breves salvas de tics transitorios
que comprometen la region cefélica, especialmente la cara. Sue-
le iniciarse como un pestafieo frecuente de intensidad variable
en la nifiez con una progresion, segiin algunos autores, de tipo
“rostro-caudal” en el tiempo. La variabilidad de tics motores es
extremadamente amplia pues practicamente cualquier acto mo-
tor voluntario puede emerger como un tic. Los tics motores pue-
den ser simples o complejos.

El tic motor simple es stbito, breve y sin ningun propoésito sien-
do los més frecuentes el pestafieo, gesticulaciones faciales del
tipo elevacion de cejas, movimientos nasales, protrusion de la-
bios o lengua y movimientos de miembros. Muchas veces, y en
especial en pacientes jovenes, la presencia de tics motores sim-
ples pasan inadvertidos por los mismos pacientes.

El tic motor complejo también es siibito aunque de una mayor
duracion, de tipo estereotipado y aparentemente con algin pro-
posito. Algunos ejemplos son la realizacién de gesticulaciones
faciales, giros, meneos y balanceos corporales o de cabeza, sal-
tos, movimientos con manos y dedos, oler o tocar objetos, etc. El
tic motor complejo suele presentarse posteriormente a la apari-
cién del tic motor simple. No es inusual la presencia de ecopraxia
que consiste en laimitacién de actos motores de otras personas
y la copropraxia que es un tic motor complejo con connotacion
obscena’.
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Fltic vocal o fonico también puede ser simple o complejo y general-
mente se presenta luego del inicio de los tics motores. Aligual que el
tic motor, la posibilidad de tics vocales es extremadamente amplia
con cualquier sonido con posibilidad de ser un tic vocal. El tic vocal
simple es un sonido o ruido rapido, sin significado, tal como reso-
plar, emitir ruidos guturales, carraspeo, etc. El tic vocal complejo pue-
de incluir silabas, palabras o frases asi como raros patrones de len-
guaje con stibitos cambios en volumen, frecuencia y/o ritmo. El feno-
meno de repeticion inmediata como la ecolalia (repetir lo que dice
otra persona) y palilalia (repetir lo que dice uno mismo) suele estar
presente en estos pacientes. Una variante la constituye la coprolalia
con contenido obsceno o al menos socialmente inapropiado.

Un elemento semioldgico distintivo de los tics son los sintomas pre-
monitorios sensitivos, ideatorios o somaticos que preceden al tic y
que se manifiestan como una sensacion de urgencia y necesidad de
realizar un tic y que luego de expresado se aliviara's.

Los tics pueden ser caracterizados semiologicamente por su locali-
zacién anatomica, namero, frecuencia, duracion, intensidad y com-
plejidad. Son muy variables en cuanto a localizacién. En un momen-
to dado se presentan y posteriormente, en semanas 0 Meses, desa-
parecerén siendo reemplazados por otros en regiones corporales
diferentes. Este tipo de migracién no se presenta en otros desorde-
nes del movimiento. Sin embargo, llegan a ser suprimidos de manera
voluntaria durante un breve periodo de tiempo lo cual los distingue
claramente de otros movimientos involuntarios como la corea o
distonia. Luego de dicho periodo de represion forzada se genera una
especie de fenomeno de rebote en donde el tic reaparece en salvas
de mayor intensidad y frecuencia que lo habitual.

Empeoran en frecuencia o intensidad con la ansiedad, colera, miedo
y autoconciencia y cuando el paciente se encuentra en sitios pabli-
cos. Pueden reducirse durante la concentracion mental o fisica, reali-
zacion de pasatiempos agradables, sindrome febril, consumo de al-
cohol. Generalmente desaparecen durante el suefo®.
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FORMAS CLINICAS

Tic motor transitorio

Frecuente en la nifiez, con una prevalencia aproximada de 15%
de nifios, més frecuente en sexo masculino. Leves en intensidad
y suelen ser de un solo tipo, por ejemplo pestaiieo. Usualmente
dura menos de un afio.

Ticmotor o vocal crénico
Suele ser dos 0 més tipos porun espaciode tiempo mayor a un afio.

Sindrome de Gilles de la Tourette

Desorden neuropsiquiétrico crénico que se presenta en lanifiez,
usualmente hacia los cinco afos de edad, caracterizado por tics
y alteraciones emocionales y comportamentales del tipo impul-
sividad, deshinibicién, obsesiones, compulsiones, hiperactividad,
autoagresion o problemas de aprendizaje’. En general, los tics
suelen pasar por etapas de incrementoy de atenuacién, y varian
enrepertorio. Inicialmente puede presentarse y desaparecer para
posteriormente permanecer, incrementarse en intensidad y en
variedad. Los tics vocales simples suelen €mpezar pocos anos
después del inicio de los tics motores. Tiene un carécter heredi-
tario con una heterogeneidad clinica®,

Tic secundario o touretismo

Presenciade tics en relacién a diferentes enfermedades neurol6-
gicas o neuropsiquiétricas adquiridas o congénitasoala €xposi-
cion a ciertas drogas®.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Los tics motores complejos pueden confundirse con disquinesias,
coreas u otros desérdenes hiperquinéticos sin embargo la exis-
tencia de sintomas premonitorios, la no desaparici6n completa
en el sueo, el tipo de migracién corporal y temporal de los mo-
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vimientos anormales y la supresibilidad voluntaria son datos se-
miolégicos altamente indicativos de tics. Ademas es importante
también precisar antecedentes familiares, forma de progresiony
asociacion con desordenes del comportamiento. Si los tics son
muy continuos y dejan de ser caracteristicamente paroxisticos
pueden confundirse con otras hiperquinesias®"’.

TRATAMIENTO

La decision de tratar los tics debera basarse en si estos predomi-
nan sobre otros sindromes (hiperactividad, deficiencia atencional,
desorden obsesivo-compulsivo, etc) y el grado de repercusion so-
bre la vida cotidiana del paciente'’. Las drogas més usadas y de
mayor eficacia son los neurolépticos como la pimozida (1a4mg),
haloperidol (0,5 a5 mg) o risperidona (1 a3 mg). Estudios prelimi-
nares con neurolépticos atipicos (clozapina, olanzapina) brindan
también resultados alentadores. Otras alternativas empleadas aun-
que de menor eficaciay mayores efectos secundarios son la cloni-
dina, clonazepan, tetrabenazina, sulpirida y baclofeno.

Asimismo, el agonista dopaminérgico pergolida ha demostrado
reduccion en laseveridad de los tics adosis bastante inferiores a
las que se usa en la enfermedad de Parkinson'.

REFERENCIAS

I. Leckman J,King R, Cohen D.Tics and Tic Disorders. En: Leckman J, Cohen D
(eds) Tourette’s Syndrome-Tics, Obsessions, Compulsions, NewYork:JohnWiley &
Sons; 1999:23-42.

2. Jankovic .Diagnosisand classification of tics and Tourette syndrome.En: Chase
T Friedhoff A, Cohen D (eds) Advances in Neurology, vol 58, Tourette syndrome:
genetics, neurobiology and treatment. New York: Raven Press 1992:7-14.

3. Bruun RD, Budman CL.The natural history of Tourette syndrome. En: Chase
T Friedhoff A, Cohen D (eds) Advances in Neurology, vol 58, Tourette syndrome:
genetics, neurobiology and treatment. New York: Raven Press 1992;58: 1-6.

4. Cosentino C,Torres L, Cuba JM.Sindrome de Gilles de la Tourette:discusion

. apropdsito de una casuistica. Rev Neuropsiq 1994;57:236-42.

70



Tics

9.

- Kumar R.LangAE.Secondary tic disorders. En: Jankovic | (ed) Neurologic clinics

—Tourette syndrome. Philadelphia:W.A. Saunders Company; 1997:309-31.

. American Psychiatry Association. Diagnostic and statistical manual of mental

disorders, 4 ed,Washington DC; 1994,

» Cardoso FVeado CC,de Olivera | TA Brazilian cohort of patients with Tourette’s

syndrome. | Neurol Neurosurg Psychiatry 1996;60:209-12.

. LangA. Clinical phenomenology of tics disorders selected aspects. En: Chase

T, Friedhoff A, Cohen D (eds) Advances in Neurology, vol 58, Tourette syndrome:
genetics, neurobiology and treatment. New York: Raven Press 1992 25-32.
LeesATolosa E.Tics. En: Jankovic J.Tolosa E (eds) Parkinson’s disease and move-
ment disorders, Baltimore:Williams & Wilkins; 993 329-35,

10.Towbin K, Peterson B, Cohen D,Leckman ). Differential diagnosis.En:L eckman

J,Cohen D (eds) Tourette’s Syndrome -Tics, Obsessions, Compulsions, New York:
John Wiley & Sons; 1999: | 18-39,

I'l.Singer H. Current issues in Tourette syndrome. Mov Disord 2000; | 5:105 | -63.
12.Gilbert DL, Sethuraman G, Sine L, Peters S, Sallee FR.Tourette syndrome im-

provement with pergolide ina randomized, double-blind crossover trial. Neu-
rology 2000; 54:1310-5.

71



MIOCLONIA 8

DEFINICION

Contraccién muscular originada en el sistema nervioso central,
de naturaleza brusca, breve e involuntaria que generalmente
ocasiona desplazamiento de segmentos o grupos musculares
denominandose mioclonia positiva. La mioclonia compromete
tanto misculos flexores como extensores y la activacién anor-
mal de los misculos resulta en un desplazamiento del segmento
hacia cualquier direccién’.

Puede ser también la interrupcién breve, brusca e involuntaria
de la actividad muscular durante el mantenimiento de una pos-
tura de un segmento corporal Y que genera una pérdida de la
actividad antigravitatoria de los mudsculos involucrados con el
consecuente desplazamiento hacia abajo de dicho segmento. A
esta dltima se la denomina mioclonia negativa y se evidencia
como periodos de silencio en el estudio electromiografico®

Las mioclonias se originan en casi cualquier estructura del siste-
manervioso central y se pueden clasificar segun su distribucién
corporal, patrén temporal de presentacion, forma de induccién,
etiologia, etc. Sin embargo diversas mioclonias con caracteristi-
cas semiolégicas parecidas pueden tener puntos de origen dis-
tintos. Por ello, resulta prioritario determinar inicialmente la
caracteristica semioldgicade la mioclonia, luego identificar el sitio
de origen y establecer la causa®.
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CLASIFICACION

La clasificacion segin la localizacion de la lesion resulta de utili-
dad pues tiene implicancias fisiopatologicas ademas del origen
de la mioclonia y su via de propagacion®.

Cortical: la actividad anormal se origina en la corteza sensitivo-
motora y desciende por el tracto piramidal a la médula espinal.

Subcortical: se origina a cualquier nivel entre la corteza cere-
bral y la médula espinal, incluyendo al sistema reticular del
tronco encefalico y la oliva bulbar.

Espinal: pueden ser segmentarias afectando al segmento(s)
muscular correspondiente a la lesion, pero también puede
originarse en las vias propioceptivas afectando predominan-
temente musculos axiales toracoabdominales. La descarga
mioclonica se presenta en reposo, y €s a veces desencadena-
da por estimulos, en forma de salvas repetitivas. El patron de
difusién de la descarga es ascendente y descendente a partir
del nivel medular donde se origina.

ETIOLOGIA

Segin la etiologia las mioclonias pueden clasificarse en cuatro ca-
tegorias (Tabla 1):

Fisiologica: ocurre en individuos sanos sin anormalidades en el
examen neurologico. Genera minima o ninguna discapacidad.

Esencial: presenciasolode mioclonias como anormalidad neu-
rolégica pero que ocasiona cierta discapacidad. Existen for-
mas esporadicas y familiares.

Epiléptica: La mioclonia puede ser la principal manifestacion
de una epilepsia idiopética®.

Sintomatica: acompaiia a enfermedades varias del sistema ner-
vioso como encefalopatias toxicas y metabolicas, gangliosidosis,
enfermedad de Alzheimer o Creutzfeldt-Jakob, entre otras.
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Tabla 1. Clasificacion etiologica de las mioclonias.

* Mioclonia fisiolégica
- Suefio, postejercicio, hipo, mioclonia infanfil benigna, ansiedad
* Mioclonia esendial
- Formas hereditaria y esporadica
- Movimientos periddicos del suefio
* Mioclonia epiléptica
- Epilepsia mioclonica astatica (Lennox-Gastaut)
- Epilepsia mioclénica criptogénica (Aicardi)
- Epilepsia mioclonica familiar benigna
* Mioclonias benigna de la infancia y espasmos infantiles
- Epilepsia parcial confinua
* Mioclonia sintomética
- Trauma, DCV, tumor, posthipdxica,
- Encefalopatia viral (Panencefaliis esclerosante subaguda) y
a priones (Creutzfeldt-Jakob),
~ Encefalopatia metabélica (insuficiencia hepatica y renal, hipoglicemia,
hiponatremia)
- Encefalopatia toxica (bismuto, metales pesados, acido valproico,
vigabatrina, frazodona, carbamazepina, fenitoinal),
- Enfermedades de Alzheimer, Huntington, Wilson y a cuerpos de Lafora,
lipidosis y lipofucsinosis.

EVALUACION CLINICA

Ambos tipos de mioclonia, positiva y negativa, pueden coexistir
en un mismo paciente y en un mismo grupo muscular pero es
posible diferenciarlas clinicamente. La mioclonia positiva pue-
de desencadenarse por estimulos externos como estiramiento
de un musculo o hincando la piel con un alfiler. Estos estimulos
suelen desencadenar salvas de mioclonias. De otro lado, al soli-
citarle al paciente que apriete con la mano los dedos del exami-
nador, la mioclonia negativa se manifiesta con una breve y sutil
pausa de la actividad muscular ténica.
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Desérdenes del movimiento

El paciente debe ser evaluado inicialmente en reposo y sentado
en una habitacién comoda y sin ruido para evidenciar mioclo-
nias de presentacion espontanea; luego se provoca un estimulo
externo auditivo (v.g. golpe de palmas sin que se percate el pa-
ciente), visual y tactil (con la punta de un alfiler o el pulpejo del
dedo) para evocar mioclonias reflejas’; ademas se solicita la rea-
lizacién de algin movimiento voluntario para las mioclonias de
accion. Finalmente a través del mantenimiento de una postura
(v.g. brazos extendidos) se podra evaluar la presencia de mio-
clonias negativas.

Las mioclonias pueden ser repetitivas y ritmicas, como en las
mioclonias palatina y espinal, o impredecibles y arritmicas. Cuan-
do se examina dos segmentos y las mioclénicas coinciden en el
tiempo se las denomina sincrénicas. Para algunos, estas formas
repetitivas y ritmicas de mioclonias debieran corresponder a la
categoria de temblor.

En relacién a la region corporal afectada tenemos que las mio-
clonias pueden afectar un solo grupo muscular (focal), muchos
grupos musculares en regiones corporales no contiguas (multi-
focal), una region particular (segmentaria) y miltiples segmen-
tos musculares contiguos (generalizada).

ROL DE LA ELECTROFISIOLOGIA

La electromiografia (EMG) y la electroencefalografia (EEG) pue-
den separar a la mioclonia de otros desérdenes y distinguir las
diferentes formas de mioclonias. Para ello se dispone de tres
técnicas.

La primera técnica consiste en registrar la actividad EMG de los
musculos comprometidos en el movimiento, definir la duracion
de la actividad muscular y la relacién entre misculos agonistas
y antagonistas.
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Figura 1. Técnica de promediacion retrograda

Una segunda técnica consiste en registrar la actividad EEG en el
momento de ladescarga mioclonica. Algunos tipos de mioclonia
serelacionan con un evento EEGy presentan patrones definidos.
Al no ser facil de identificar dichos patrones directamente del
registro EEG es necesario promediar la actividad EEG relaciona-
da con el momento de la descarga EMG. Puesto que el interés se
centra principalmente en la actividad EEG que precede a la des-
carga muscular, el trazado se promedia hacia atras en el tiempo
desde el inicio de la mioclonia (back-averaging o promediacion
retrégrada) (Figura 1).

Y una tercera técnica es evaluar la actividad mioclénica desen-
cadenada por algtn reflejo, estimulo eléctrico de algin nervio
periférico o estimulos auditivos o visuales’ (Tabla 2).
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Tmzmwmmmdemm :

Tipo Caracteristica dinica Descarga EMG  Correlacién EEG-EMG
Cortical Focal y distal 10-50 ms Onda focal EEG precedeala
Mutiifocal Acfivacion mioclonia por una latencia
Accion, refleja descendente  corfa
Subcortical  Generalizada >100ms NingUn potencial EEG que
Espontdaneq, Haciael TEy ME  precede a la mioclonia
generalizada-refleja
(reficular)
Cortico- Muttifocal y/o 10-100 ms Onda bilateral que precede
subcortical ~ generalizada Cocontraccion  a la mioclonia por varios ms
Espinal Segmentaria/focal ~ >100ms Ninguna correlacion
Espontanea Sincronico
Ritmica

TE fronco encefdlico. ME: médula espinal. ms: milisegundo

FORMAS CLINICAS

Miocloniafocal

La contraccion muscular que compromete aun pequefio grupo mus-
cular puede ser ritmicao irregular en el tiempo. Laforma ritmica tien-
de a ser continua y sin cambios e independiente de la situacion de
reposo, accion, vigilia o suefo. Este tipo de mioclonia suele originar-
se en una pequea area de la corteza, tronco encefélico o médula
espinal. La mioclonia focal de origen cortical suele comprometer
distalmente pocos grupos musculares de algin miembro, flexores
mas que extensores, se desencadena de manera espontanea o refle-
ja por estimulos sensitivos somestésicos (hincar con alfiler o tocar
suavemente con pulpejo de dedo). Cuando se presentauna mioclonia
focal cortical de manera espontanea, continua, frecuente y con cier-
ta ritmicidad se la denomina epilepsia parcial continua (sindrome
de Kojewnikow). La mioclonia espinal es sobretodo ritmica, espon-
tanea y persiste durante el suefo, comprometiéndose generalmen-

78



Mioclonia

te un miembro inferior, el tronco o ambos miembros inferiores. En la
mioclonia palatina, denominada también temblor palatino, los mo-
vimientos ritmicos del paladar blando son uni- o bilaterales, presen-
tan una frecuencia de 1 a 3 Hz, persisten durante el suefio y pueden
comprometer masculos adyacentes como extraoculares, lengua,
laringe, cara, cuello y diafragma y ser sincrénicos entre ellos. Cuan-
do la mioclonia palatina se acompaiia de un clic auditivo correspon-
de a la forma esencial, mientras que las formas secundarias no pre-
sentan este clic y se asocian a anormalidades de la oliva bulbar®.

Mioclonia multifocal

Aunque cada contraccién mioclénica es focal, éstas pueden pre-
sentarse en diferentes regiones del cuerpo. Suelen tener un ori-
gen cortical y se pueden presentar de manera espontanea, aso-
ciada a un estimulo sensitivo y/o durante la accién. En la enfer-
medad de Alzheimer, atrofia multisistémica o encefalopatias
metabolicas se presenta mioclonias de accién de poca amplitud
y multiple localizacién (minipolimioclonias).

Mioclonia generalizada

Cadacontraccion afecta una regién corporal extensa. Puede des-
encadenarse por estimulos externos y agravarse por la accion.
Se origina en el tronco encefélico y se la denomina mioclonia re-
ticular refleja. La mioclonia compromete mayormente misculos
proximales y flexores que distales y extensores®.

Sindrome de Lance-Adams

Es el sindrome mioclénico crénico subsecuente a una encefalo-
patia hipéxica. Se caracteriza por mioclonias multifocales des-
encadenadas por la accién y en menor grado por estimulos sen-
sitivos'’ mientras que en reposo estas casi no se presentan. Los
pacientes portadores de este sindrome presentan una gran inca-
pacidad para realizar actos motores como caminar, hablar o in-
cluso deglutir debido a la severidad de las mioclonias''.
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Sindrome de Ramsay-Hunt

Se presenta en enfermedades progresivas que cursan con un sin-
drome ataxico, y en menor grado, una demencia o epilepsiacomo
las degeneraciones espinocerebelosas, encefalopatia mitocon-
drial o enfermedad celiaca.

Mioclonia propioespinal

Se origina frecuentemente por lesion cervical. La mioclonia condi-
ciona una flexién axial de cuello, tronco y caderas. Puede presen-
tarse espontaneamente, sobretodo en posicion dectbito, o ser pro-
ducidas por estimulos somestésicos. El foco espinal genera un re-
clutamiento de segmentos rostrales y caudales, caracteristico de
este desorden.

Asterixis

Forma de mioclonia negativa caracterizada por stbitas y breves
interrupciones en la actividad de los musculos encargados del
mantenimiento de una postura. Se evidencia al mantener los bra-
705 estirados hacia delante y manos en dorsiflexion (Figura 2
Electrofisiolégicamente se objetiva breves periodos de silencio
al EMG de una duracion de 50 a 200 ms (Figura 3).

Figura 2. Asterixis : :
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Figura 3. Registro EMG de asterixis. Las flechas indican el cese de

actividad muscular. (Cortesia: Dr. L. Crovetto)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Debe diferenciarse con otras hiperquinesias en donde también
se presenten contracciones sibitas de miembros o generaliza-
das'. El temblor puede confundirse con un asterixis marcado, el
espasmo hemifacial con una epilepsia parcial continua de una
hemicara, los tics con una mioclonia esencial o con formas mul-
tifocales, y finalmente con una distonia o corea.

TRATAMIENTO

Debido a las multiples etiologias, a la variabilidad de lesiones ana-
témicas y al poco conocimiento de los sustratos bioquimicos sub-
yacentes, el tratamiento es relativamente empirico llegando inclu-
so en muchas ocasiones a preferirse la politerapia.

Las drogas mas usadas son los antiepilépticos con propiedades
gabaérgicas como el valproato de sodio (500 a 2500 mg/dia), el
clonazepan (3a 10 mg/dia) asicomoel piracetam (5a 10 g/dia). Estas
drogas brindan mejor respuesta en las mioclonias corticales'®. Las
drogas serotoninérgicas como el 5-hidroxitriptéfano (200 a 1500 mg/
dia) son utiles en la mioclonia de accién posthipéxica.

La mioclonia negativa no cuenta con un tratamiento eficaz.
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ESPASMO HEMIFACIAL 9

DEFINICION

Se refiere a la contraccién involuntaria, episédica y unilateral de
los musculos faciales dependientes del sétimo nervio craneal
comprometiendo la mitad superior e inferior del rostro.

La edad de inicio comprende un rango amplio que va desde los
17 alos 70 afnos con un promedio de 45 afnos, con una ligera pre-
dominancia del sexo femenino y una discreta predilecciéon por la
hemicara izquierda'.

ETIOLOGIA

En las formas denominadas idiopaticas, la neuroimagenologia mu-
chas veces revela la compresion o al menos el contacto de un vaso
sanguineo andémalo de la fosa posterior, usualmente la arteria cere-
belosa anteroinferior sobre el nervio facial a nivel de su emergencia
y en donde se juntan la mielina central y periférica? (Figura 1).

Existen varias hipotesis que tratan de explicar el origen del espas-
mo facial’ pero la mas aceptada sostiene que esta irritacion local
delnervio facial generaria una excitacién ectépica espontanea con
potenciales de accién que generan despolarizacién tanto hacia el
musculo (ortodrémica) como hacia el niicleo (antidrémica) oca-
sionando una reorganizacioén de la maquinaria neuronal al interior
del nicleo del facial®. Por lo tanto, el espasmo hemifacial es consi-
derado comoun desorden del movimiento inducido periféricamente
debiendo ser clasificado como una mioclonia®.
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Figura 1. Relacion emergencia del nervio facial y vaso sanguineo

EVALUACION CLINICA

El espasmo hemifacial suele iniciarse en la etapa adulta con con-
tracciones alrededor de un ojo pudiendo confundirse inicialmente
con fasciculaciones o mioquimias palpebrales. Este compromi-
so del orbicular de los ojos se inicia en parpado superior y luego
en el inferior. Posteriormente se compromete mejilla y labio su-
perior para finalmente comprometer toda la hemicara generan-
do el cierre de un ojoy la retraccién del angulo de la boca, inclu-
sive con compromiso del platisma (Figura 2).

Figura 2. Espasmo hemifacial derecho
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Espasmo hemifacial

Las contracciones son clénicas, irregulares, indoloras y no pre-
decibles aunque ocasionalmente pueden presentar ciertaritmicidad.
Lafrecuenciay severidad de las contracciones varian continuamen-
te y puede pasar varios minutos sin contraccién algunay luego pre-
sentarse en salvas o paroxismos pudiendo llegar a convertirse en
contracciones tonicas prolongadas y sincrénicas de todos los mus-
culos de la hemicara. En estos casos, €l cierre por varios segundos o
minutos de un ojo compromete la visién binocular de los pacientes.

Las contracciones del espasmo hemifacial pueden desencadenar-
se por estrés, ansiedad o fatiga asi como por movimientos volun-
tarios de misculos faciales como al hablar o comer. Se atentian
con la relajacién y frecuentemente persisten durante el suefo
aunque de manera menos intensa y frecuente®.

Cuando el espasmo no es muy pronunciado o frecuente debe indi-
carsele al paciente realizar movimientos enérgicos como cerrar fuerte-
mente los ojos durante algunos segundos y luego abrirlos o mostrar
los dientes, de esta manera puede desencadenarse contracciones.

Raravez es bilateral y en estos casos se inicia siempre en unahemicara
paraluego comprometerse la otra’. En esta forma clinica las contrac-
ciones no son simétricas ni sincrénicas y aunque los sintomas son
similares a las formas unilaterales la incapacidad funcional es evi-
dentemente mas severa. El diagnéstico diferencial del espasmo he-
mifacial bilateral debe hacerse con blefaroespasmo, sincinesias, tics
osindrome de Meige. Se ha descrito algunos casos familiares de EHF®,
En casos cronicos puede encontrarse una discreta paresia facial.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Sincinesias

Usualmente se instalan luego de una parélisis facial periférica.
Casi indistinguibles clinicamente de un espasmo hemifacial pues
ambas generan contracciones simulténeas de la hemicara. El ante-
cedente de una paralisis facial periférica previa asi como el estudio
neurofisiolégico del reflejo de parpadeo son fundamentales.
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Mioquimia facial

Se manifiesta por movimientos fasciculares localizados usualmen-
te en parpados, de naturaleza benigna y transitoria aunque pue-
de estar asociado a lesiones estructurales del tronco cerebral. El
reflejo de parpadeo es normal y la EMG revela descargas espon-
taneas y ritmicas a intervalos méas o menos regulares.

Crisis motora focal

Puede involucrar una hemicara con movimientos repetitivos de
la misma con o sin compromiso de algin miembro superior u
ojos. Se asocia con alteraciones en EEG debido a lesion cortical
focal.

Tétanos cefalico

Consiste en una formararadel tétanos generalizadoy se caracte-
riza por la presencia de trismus y paralisis de uno o mas nervios
craneales usualmente posterior a una herida craneal’.

TRATAMIENTO

El manejo farmacologico con drogas como carbamazepinao ben-
zodiazepinas resulta en una nula o mediocre eficacia ademas de
la presencia de marcados efectos secundarios. Por ello, dos al-
ternativas terapéuticas deben destacarse; la primera es la apli-
caci6n de toxina botulinica en los misculos hiperactivos depen-
dientes del sétimo nervio craneal correspondiente. La dosis usual
es de 50 a 75 U repartidas en varios puntos de aplicacion apre-
ciandose un beneficio desde la primera semanay que puede du-
rar al menos tres meses'’.

Laotraalternativa es la descompresion microquirargica del vaso
anémalo que interactda con el VII nervio craneal con buenos
resultados!' aunque obviamente con mayores riesgos y efectos
secundarios en comparacién con la aplicacion de toxina botu-
linica.
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DISQUINESIAS ] 0
PAROXISTICAS

DEFINICION

Se define como unraro y heterogéneo grupo de sindromes que
se manifiestan con episodios o ataques de movimientos anor-
males involuntarios, usualmente del tipo coreico, disténico y/
o balico sin compromiso de la conciencia y que aparecen so-
bre un funcionamiento motor normal previo y posterior a cada
ataque’.

ETIOLOGIA

Existen formas idiopéticas y secundarias. Las idiopaticas o pri-
marias son de caracter hereditario con una trasmision autos6-
mica dominante y cuyos genes han sido ya identificados en
muchos casos. Las formas secundarias aparecen como conse-
cuencia de un dano estructural en el sistema nervioso central'.
Entre ellas se encuentran la esclerosis miltiple, desorden cere-
brovascular, trauma craneal, asi como desérdenes metabélicos
tales como hipoglicemia, hiperglicemia, hipoparatiroidismo, ti-
rotoxicosis.

Se hareportado asociacion con parélisis cerebral o calcificacion
de ganglios basales?, encefalitis por virus de la inmunodeficien-
cia humana (VIH) y sindrome de Behcet. Las lesiones estructura-
les desmielinizantes o vasculares pueden afectar diferentes es-
tructuras como talamo, putamen, cépsula interna, bulbo® y mé-
dula espinal’.
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Desérdenes del movimiento

CLASIFICACION

Las disquinesias paroxisticas son genética y clinicamente hete-
rogéneas y aunque existen clasificaciones previas recientemen-
te hasta siete formas clinicas®® siendo las mas frecuentes la
disquinesia paroxistica cinesigénicay la distonia paroxistica no-
cinesigénica. Otras formas son la disquinesia paroxistica induci-
dapor el ejercicio, disquinesia paroxistica nocturna hipnogénica,
coreoatetosis paroxisticas y espasticidad, coreoatetosis paroxis-
ticay convulsiones infantiles y la disquinesia paroxistica induci-
da por el ejercicio asociada a epilepsia rolandica y calambre de
la escritura.

EVALUACION CLINICA

En general, los desérdenes del movimiento pueden clasificarse
en continuos y paroxisticos. Son movimientos continuos el tem-
blor, corea, atetosis, mioclonias o distonia. Son paroxisticos los
tics, estereotipias, mioclonias de accion, hipereplexias y las di-
versas formas clinicas de disquinesias paroxisticas.

Por lo poco frecuente de las disquinesias paroxisticas estas re-
sultan dificiles de reconocer mas aiin si no pueden ser presencia-
das por el examinador ya que ademas suelen ser breves corrien-
do el riesgo de ser interpretado como psicogénicas.

Aunque existe una gran variabilidad semiolégica de los distintos
tipos de disquinesias paroxisticas de manera general se acepta que,
al menos en las formas primarias o genéticamente determinadas,
el examen neurol6gico entre cada ataque es normal.

Los ataques pueden durar de algunos segundos a varios minutos
y pueden repetirse numerosas veces en un dia. Pueden presen-
tarse de manera espontanea, en relaciéon a un movimiento volun-
tario suibito, hiperventilacion, ejercicio e incluso el sueno. Facto-
res como el embarazo o la hormonoterapia de reemplazo’ pue-
den acentuarla. Los ataques pueden ser generalizados, compro-
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meter un hemicuerpo o incluso solo una region. Semiologica-
mente las disquinesias pueden corresponder a movimientos o
posturas distonicas, corea o balismo o incluso la combinacién
de ellos. Suelen ocasionar dolor y la conciencia permanece inal-
terada.

Unadetallada anamnesis, un completo examen clinico y sobreto-
do un registro en video permiten el diagnéstico de disquinesia
paroxistica. Elregistro de video-EEG asi como un EEG convencio-
nal en los periodos intercriticos permitira diferenciarlas de cier-
tas formas de epilepsia. Debiera solicitarse también estudios me-
tabélicos como perfil tiroideo, calcio y glucosa séricas. La
neuroimagenologia encefélica y/o medular resulta de utilidad en
las formas secundarias.

FORMAS CLINICAS
Disquinesia paroxistica cinesigénica (DPC)

Constituye la forma mas frecuente de disquinesias paroxisticas.
Se caracteriza por la presencia de episodios breves y subitos de
movimientos involuntarios del tipo disténico, coreico, atetésico
e incluso bélico o combinaciones de algunas de ellas. Se desen-
cadenan por movimientos voluntarios bruscos luego de un pe-
riodo en reposo y los ataques pueden durar algunos segundos
hastaun minuto. Suele existir un periodo refractario luego de cada
ataque en el que un movimiento voluntario no podréa desencade-
nar otro ataque. Pueden presentarse hasta mas de cien ataques
por dia. Un aura sensitiva puede preceder los ataques. A veces,
se puede suprimir o abortar los ataques al detener o suavizar la
intensidad del movimiento voluntario. Los ataques pueden ser
generalizados, hemicorporales o segmentarios. Puede compro-
meterse transitoriamente el habla debido a la contraccién
dist6nica de cara y mandibula. No se acompaiia de compromiso
de la conciencia®,
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Existen formas hereditarias, trasmitidas mayormente de manera
autosomica dominante y formas secundarias a lesiones estruc-
turales o disturbios metabolicos aunque clinicamente son casi
indistinguibles. Las formas primarias se presentan, en promedio
alos 8 0 9 afios® con un rango entre algunos meses de vida hasta
los 18 afios con una prevalencia mayor en hombres y mas del 50%
corresponden a formas familiares. La frecuencia e intensidad de
los ataques suelen disminuir con los afnos.

Disquinesia paroxistica no cinesigénica (DPNC)

Se trasmite de manera autosémica dominante. Se presenta en la
niliiez o adultez tempranay predomina en el sexo masculino. Los
ataques no son inducidos por movimientos bruscos y son me-
nos frecuentes que en la DPC. Algunos factores precipitantes son
el alcohol, fatiga, cafeina, té, estrés y ansiedad. Se inicia con un
ataque en una extremidad para luego generalizarse comprome-
tiendo incluso la cara. Dura varios minutos a algunas horas sien-
doun elemento diferenciador conlaDPC. Los movimientos anor-
males se presentan principalmente en la forma de distoniay en
menor proporcion como coreoatetosis o balismo. Pueden estar
precedidos de manifestaciones sensitivas'’.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Aunque por sus caracteristicas semiologicas puede interpretarse
como ciertos sindromes el caracter paroxistico obligaadiferenciar-
las de la distonia dopasensible, ataxias paroxisticas, crisis
convulsivas y pseudocrisis, tics e incluso movimientos psicogenos.

TRATAMIENTO

Las drogas antiepilépticas como lafenitoina, valproato, carbama-
zepina y fenobarbital generan una mejoria importante en la fre-
cuencia, duracion e intensidad de las crisis en la DPC. Las dosis
empleadas usualmente son menores a las dosis anticonvulsivan-
tes convencionales.
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Disquinesias paroxisticas

En el caso de la DPNC, es importante evitar los factores precipi-
tantes como el alcohol o la cafeina pues la mayoria de antiepi-
Iépticos no brindan mayor beneficio salvo el clonazepan y

gabapentina.
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SINDROME DE ] ]
PIERNAS INQUIETAS

DEFINICION

El sindrome de piernas inquietas (SPI) es un desorden frecuente
caracterizado por un deseo imperioso de mover las extremidades
inferiores asociado generalmente a parestesias e impaciencia o
inquietud motora. Estos sintomas empeoran en reposo, mejoran
temporalmente durante la actividad y se agravan en la tarde o no-
che. Fue descrito por primera vez por Willis hace més de tres siglos
y sistematizado por Ekbom a partir de los afios 1940'.

CLASIFICACION

A pesar de que la etiologia atin es desconocida se acepta un ori-
genen el sistema nervioso central. Se reconocen dos formas: idio-
paticay sintomatica las que son clinicamente dificiles de distin-
guir.

Idiopéticas: mas de la mitad de los casos presentan una historia
familiar sugiriendo una herencia autosémica dominante? El examen
neurolégico suele ser normal.

Sintométicas: La causa més frecuente es lauremia. Enlos pacien-
tes con nefropatia sometidos a hemodilisis 1a prevalencia fluc-
taa entre el 20 a 30%®. Otras causas son neuropatia periférica por
diabetes mellitus o toxicidad por etanol, radiculopatia lumbosa-
Cra, anemia ferropénica, distiroidismo, deficiencia de acido f6li-
coy porfiria. Se presenta ademas en hasta un 20% de mujeres em-
barazadas.
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Desérdenes del movimiento

Los sintomas pueden iniciarse a cualquier edad, desde la infan-
cia hasta una edad avanzada' y afecta tanto a hombres y muje-
res. Puede presentarse de manera esporadica o con la afectacion
de varios miembros en la familia.

E1SPI es un desorden crénico de evolucion estacionaria o lenta-
mente progresiva aunque puede cursar con remisiones esponta-
neas. Los sintomas pueden no presentarse diariamente e incluso
es caracteristico la intermitencia a lo largo del dia con un perio-
do asintomatico inicial y la aparicion de molestias por lanocheo
cuando se reposa. Puede incrementarse durante el embarazo o
ingesta de cafeina. En las formas primarias el examen neurologi-
co asi como los estudios de EMG y velocidad de conduccion re-
sultan normales. Los sintomas clinicos que caracterizan el SPIson
parestesias de miembros inferiores, inquietud motora'y empeo-
ramiento de dichas molestias en la noche® (Tabla 1).

Tabla 1. Criterios para el diagnéstico clinico del SPP :

1. Deseo demover los miembros generalmente asociado a parestesias/disestesias
2. Inquietud motora

3. Sinfomas empeoran o se presentan exclusivamente en reposo (sentado o en
decibito) y mejoran durante la acfividad al menos parcial y femporalmente

4. Sinfomas empeoran en la noche

tlementos dinicos adicionales

5. Alteraciones del suefio y sus consecuencias: insomnio, somnolencia diurna, etc
6. Movimientos involuntarios en miembros inferiores en el suefioy vigilia

7. Examen neuroldgico normal en formas primarias. En formas secundarias puede
estar presente signos clinicos o anormalidades de laboratorio

8. Curso clinico: puede iniciar a cualquier edad, puede existir remisiones
prolongadas, generalmente es un desorden cronico

9. Historiafamiliar: aveces presentey sugiere unaherencia autosémica dominante
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Sindrome de piernas inquietas

Las parestesias o disestesias implican sensaciones anormales pro-
fundas més Gue superficiales referidas por 1os pacientes como
una sensacion indescriptible de incomodidad en extremidades
(quemazon, dolor, picazén y/o hormigueo). Se presentan de ma-
nera espontaneay generalmente comprometen solo piernasy si
se afectan los cuatro miembros existira una predominancia de
los inferiores principalmente en pantorrillas, pero puede afectar
también muslos o pies. Pueden ser uni- o bilaterales y la region
corporal afectada puede variar a lo largo del dia. Generan una
necesidad de mover los miembros.

Lainquietud motora se caracteriza por caminar, moverse y/o gi-
rar en la cama. Posee un componente involuntario en la medida
que el paciente se siente urgido de moverse mientras el compo-
nente voluntario esta dado al elegir el paciente que movimientos
realizar para aliviar la incomodidad de extremidades. Estos ac-
tos motores no son aleatorios pues son desencadenados especi-
ficamente por las parestesias o disestesias. Los movimientos son
variados pero con tendencia a la repeticion y pueden conside-
rarse estereotipados pues cada paciente desarrolla un reperto-
rio caracteristico de movimientos. Algunos pacientes buscan
alivio tomando duchas frias o calientes paracontrarrestar la sen-
sacion incomoda en piernas.

El empeoramiento de los sintomas en horas de la tarde o en la
noche es una constantey parece estar en relacion a algiin tipode
ritmo circadiano®.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El principal diagnostico diferencial debe hacerse con la acatisia
inducida por neurolépticos. En ésta existe la necesidad de mo-
Verse por una sensacion interna de inquietud no referida a extre-
midades y no suele exacerbarse por la posicion dectibitoo por la
noche®’.
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TRATAMIENTO

Debera considerarse cuando los sintomas motores o la alteracion
del suefio sean importantes. Los agentes dopaminérgicos son las
drogas de primera eleccion en el tratamiento del SP1. La adminis-
tracion de levodopa (50 a 200 mg), sea deliberacion regular o retar-
dada, asociada a un inhibidor de la dopadecarboxilasa, una hora
antes del momento de acostarse ha demostrado eficacia clinicaim-
portante en diversos estudios® al igual que la mayoria de agonistas
dopaminérgicos, como la pergolida (0,1 a 1,25 mg)’. Otras drogas
empleadas son el clonazepan (0,5 a 2 mg) y los opioides, como la
oxicodona (promedio 16 mg) o dextropropoxifeno.
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MOVIMIENTOS I 2
PSICOGENOS

DEFINICION

Corresponde a aquellos desérdenes del movimiento que no pue-
den ser catalogados como algin sindrome conocidoy que apare-
cen basados en evidencia clinica disponible de tener componen-
tes psicolégicos y/o psiquiatricos’.

Se caracterizan por una rica diversidad de dramaticos, bizarros
y elaborados sintomas clinicos motores, incluyendo condiciones
que semejan enfermedades orgénicas y disturbios de la funcién
motora. El concepto ha evolucionado en las tiltimas décadas, asi
antiguamente se consideraba como no organicos entidades como
la distonia de la escritura o los tics. Comprenden aproximada-
mente entre el 1 y 3% de los desérdenes del movimiento siendo
los més frecuentes el temblor, distonia y parkinsonismo?.

Los movimientos psicégenos resultan dificiles de diagnosticar sino
se conoce perfectamente la fenomenologia clinica de otros desor-
denes del movimiento. En este caso el desorden del movimiento es
inconsistente a lo largo del tiempo, es decir cambia durante dife-
rentes momentos del examen, o es incongruente con los desérde-
nes clésicos. Por ello, el movimiento anormal requiere una obser-
vacion prolongada conjuntamente con un minucioso examen neu-
rolégico siendo importante la experiencia clinica del examinador.

El diagnéstico preciso de un movimiento psicégeno es probable-
mente el mas dificil en esta especialidad pero de una gran impor-
tancia. Sise diagnostica como un desorden orgénico a uno psico-
geno el paciente sera sometido a un tratamiento potencialmente
peligroso con exposicion a efectos secundarios innecesarios, lo
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inverso generaria la aplicacion de tratamientos psiquiatricos y/
o psicoterapéuticos y una pérdida de tiempo.

Se ha descrito movimientos anormales psicogenos del tipo
mioclonia?, temblor, distonia’, parkinsonismo®, tics y corea’.

EVALUACION CLINICA

Ante la sospecha de un movimiento psicogeno de moderada inten-
sidad se recomienda la hospitalizacion del paciente a fin de reali-
zar un acucioso examen neurologico y todas las pruebas comple-
mentarias necesarias para estar seguros de la inexistencia de una
base orgénica de los sintomas. Cuando sea posible deberia com-
plementarse con un estudio video-EEG o videopolisomnografia.

Tabla 1. Indices clinicos orientadores de un movimiento psicogeno

1. Inicio sObito, remision espontanea, recurrencia paroxistica.

2. Movimientos inconstantes e inconsistentes en el tiempo

3. Movimienfosy posturasincongruentes con las caracteristicas de un movimiento
involuntario o de un funcionamiento motor normal.

4. Presencia de ofros movimientos anormales incompatibles con el movimiento
anormal de base o uno bien tipificado. Estos serian, especificamente:
movimientos sucesivos rapidos, marcha bizarra, lentitud deliberada en la
realizacion de movimientos voluntarios solicitados, sobresaltos excesivos.

5. Cuando solicitamos a un paciente realizar movimientos sucesivos rapidos, estos
conllevan a un temblor psicégeno al mismo ritmo mientras que es a lainversa
en un temblor organico.

6. Manifestaciones de fafiga y de agotamiento

7. Desaparicion del movimiento psicogeno durante maniobras de distraccion y
exacerbacion del mismo cuando la atencion del paciente esta dada hacia ese
problema. Laamplitud del movimiento anormal disminuye sila atencion se deriva
haciala ejecucion de unatareaadistanciay es esa tarea por tanfo la que necesita
una carga atencional.

8. Disminuye con placebo, con sugesfiony con psicoterapia

9. Distonia que comienza por una postura fija
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Movimientos psicogenos

El diagnéstico de movimiento psicoégeno debe ser realizado por
el neurélogo y solo debe interconsultarse a psiquiatria cuando
yase efectud el diagnostico a fin de empezar cuanto antes un tra-
tamiento pues existe riesgo incluso de suicidio. Una alternativa
diagnésticay a la vez terapéutica consiste en el empleo de fisio-
terapiay placebo.Se suele preferir laadministracién intravenosa,
evitando que el paciente se de cuenta por si mismo de lo que se
esta empleando. Si se brinda el diagnostico al paciente algunos
pueden no aceptarlo en cuyo caso debiera insistirse en el hecho
que si tiene un desorden del movimiento pero que es “generado
por la mente, estrés u otro” y ser optimista respecto a que los
sintomas mejoraran®,

Existen varias caracteristicas clinicas que cuando estan presen-
tes sugieren que un movimiento involuntario sea de origen psi-
cogeno (Tabla 1).

La anamnesis brindara datos importantes como un inicio abrup-
to, un curso estatico, remisiones espontaneas, evidente distur-
bio psiquiatrico de fondo, somatizaciones multiples, actividades
laborales relacionadas al cuidado de la salud, litigios pendientes
o intencion de ganancia secundaria.

En el examen clinico se encontrara una inconsistencia semiol4-
gica del movimiento que no corresponde a cuadros comunes, asi
como un incremento durante la atencién y una disminucién du-
rante la distraccion, habilidad del paciente para desencadenar o
atenuar de manera atipica o inusual el movimiento anormal, pre-
sencia de falsas paralisis o quejas sensitivas, entre otros.

Finalmente, otro dato clinico lo constituye la nula respuestaa un
tratamiento apropiadamente elegido de acuerdo alas caracteris-
ticas del movimiento anormal, una buena respuesta al placebo
y/o la remision con psicoterapia.

En 1988 Fahn y Williams proponen los siguientes grados de certeza
diagnéstica de los des6rdenes del movimiento de causa psicogena’.
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Desorden psic6geno documentado

Sintomas desaparecen completamente con psicoterapia, suges-
tion o administracién de placebo o que se constate que el paciente
no presenta ningan sintoma cuando esta supuestamente solo y
no observado. Si los sintomas no retornan es altamente proba-
ble que el trastorno psiquiatrico ya ha sido resuelto, sin embar-
gono es infrecuente que reaparezca el movimiento psicégeno si
los factores psiquiatricos no han sido resueltos completamente.

Deberarecordarse que algunas entidades pueden cursar con mo-
vimientos anormales que pueden remitir espontanea y comple-
tamente como las reacciones medicamentosas agudas, tics, corea
de Sydenham, entre otras.

Desorden psic6geno clinicamente establecido

Cuando esta presente unainconsistencia oincongruencia en el tiem-
poy enrelacion alos sindromes clasicos y ademas presenta alguno
de los siguientes elementos:

1. Sintomas neurologicos evidentemente psicégenos como falsa
paresia, etc.

2. Presencia de muiltiples somatizaciones.

3. Presencia de una evidente alteracién psiquiatrica.

4. Movimiento anormal que desaparece con la distraccion.

5. Excesiva y aparentemente deliberada lentitud del movimiento.

Desorden psic6geno probable

Ingresan en esta categoria los pacientes que presentan las incon-
gruencias antes sefialadas pero sin otra evidencia que apoye una
no organicidad; aquellos que presentan movimientos anormales
conocidos pero que desaparecen con la distraccién; aquellos que
presentan movimientos anormales consistentes con los conoci-
dos pero con otros sintomas neurol6gicos psicégenos; aquellos
que ademas presenten multiples somatizaciones.
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Desorden psic6geno posible

El movimiento anormal puede ser congruente y consistente con
un desorden organico y ademas solo presenta disturbios emo-
cionales sin ser considerados como francamente psiquiatricos.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Incluye practicamente a todo el espectro de desérdenes del mo-
vimiento de causa orgéanica, por lo tanto el especialista debe es-
tar alerta a estas posibilidades diagnésticas y recordar que aproxi-
madamente un tercio de pacientes con diagn6stico de movimiento
psicogenoresulta presentando una enfermedad que explica la sin-
tomatologia.
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EscALAsS ] 3

Escala unificada de enfermedad de Parkinson

Escala modificada de Hoehn-Yahr

Escala de movimientos anormales involuntarios

Escala de blefaroespasmo

Escala de temblor

Escala unificada de enfermedad de Huntington
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EscALA UNIFICADA DE
ENFERMEDAD DE PARKINSON (UPDRS)

EXAMEN MOTOR
Habla
0 = normal
1 = leve pérdida de la expresion, diccion y/o volumen
2 = monétona, farfullado pero entendible; compromiso moderado
3 = compromiso marcado, dificultad para entender
4 = ininteligible
Expresion facial
0 = normal
1 = minima hipomimia, puede ser normal, “cara de poker”
2 = disminucion anormal leve pero definida de la expresion facial
3 = moderada hipomimia, labios entreabiertos parte del tiempo
4 = fascies fija 0 en mascara con severa o completa pérdida de
expresion facial; labios entreabiertos mas a 0.5 cm.
Temblor de reposo
0 = ausente
1 = leve einfrecuentemente presente
2 = leve en amplitud y persistente. Moderado en amplitud pero
solo presente intermitentemente
3 = moderado en amplitud y presente la mayor parte del tiempo
4 = marcado en amplitud y presente la mayor parte del tiempo
Temblor postural o de accién en manos
0 = ausente
1 = leve; presente en la accién
2 = moderado en amplitud; presente en la accion
3 = moderado en amplitud en la postura como en la accién
4 = marcado en amplitud; interfiere con alimentacién
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Desérdenes del movimiento

Rigidez (En base a movimientos pasivos de articulaciones grandes con el
paciente sentado y relajado, no considerar rueda dentada)

0=
1=
2 =
3=
4 =

ausente

leve o evidenciable solo cuando se activa con otros movimientos
leve a moderada

marcada; pero el rango completo de movimiento se consigue facilmente
severa, rango de movimiento se consigue con dificultad

Golpeteo de dedos (paciente golpeapulgar con el dedo Indice en répidas
sucesiones con la mayor amplitud posible, cada mano por separado)

0=
1=
2:
3:

4:

normal

leve lentitud y/o reduccién en amplitud

moderadamente comprometido. Fatiga definida e inicial
Puede presentar detenciones ocasionales del movimiento
severamente comprometido. Titubeo frecuente al iniciar el
movimiento o detenciones durante el movimiento
dificilmente puede realizarse la tarea

Movimientos de manos (paciente abre y cierra las manos en répidas
sucesiones con la mayor amplitud posible, cada mano por separado)

0=
1:
2:

4 =

normal

leve lentitud y/o reduccién en amplitud

moderadamente comprometido. Fatiga definida e inicial

Puede presentar detenciones ocasionales del movimiento
severamente comprometido. Titubeo frecuente al iniciar el movimiento
o detenciones durante el movimiento

dificilmente puede realizarse la tarea

Movimientosalternantesrapidos de manos (movimientosde pro-
nacién-supinaciénde manos, verticalmente u horizon talmente, conlama-
yor amplitud posible, cada mano porseparado)

0=
1 =
2
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normal

leve lentitud y/o reduccion en amplitud

moderadamente comprometido. Fatiga definida e inicial.

Puede presentar detenciones ocasionales del movimiento
severamente comprometido. Titubeo frecuente al iniciar el movimiento
o detenciones durante el movimiento

dificilmente puede realizarse la tarea



Escalas

Agilidad de miembros inferiores (paciente golpea con la planta so-
bre elpiso enrdpidas sucesiones, levantando enteramente el pie. Amplitud
debe serporlo menosde 7,5 cm)
0 = normal
1 = levelentitud y/o reduccién en amplitud
2 = moderadamente comprometido. Fatiga definida e inicial.
Puede presentar detenciones ocasionales del movimiento
3 = severamente comprometido. Titubeo frecuente al iniciar el movimiento
o detenciones durante el movimiento
4 = dificilmente puede realizarse la tarea

Levantarse de unasilla (pacienteintentalevantarse de unasillade res-
paldo recto con los brazos cruzados en el pecho)

0 = normal

1 = lento; o puede requerir mas de un intento

2 = seimpulsa desde el asiento o reposabrazos

3 = tiende a caer hacia atrds y puede requerir intentar mas de una vez,

pero puede levantarse sin ayuda.
4 = incapaz delevantarse sin ayuda

Postura

0 = normal erecta

1 = no muy erguida, ligeramente inclinada, puede ser normal
para personas mayores

2 = postura moderadamente inclinada, definitivamente anormal,
puede inclinarse levemente hacia un lado

3 = postura severamente inclinada con cifosis,
puede inclinarse moderadamente hacia un lado

4 = flexion marcada con anormalidad extrema de la postura

Marcho
0 = normal
1 = marcha lenta, puede arrastrar los pies con pasos cortos,

pero no festinacion o propulsion

2 = marcha con dificultad, requiere poca o ninguna asistencia,
puede haber cierta vacilacién, pasos cortos o propulsién

3 = disturbio severo de la marcha, requiere asistencia
4 = imposible de caminar incluso con asistencia
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Desérdenes del movimiento

Estabilidad postural
0 = normal
1 = retropulsién pero se recupera sin ayuda
2 = ausencia de repuesta postural, puede caer si no es sostenido por
el examinador
3 = muy inestable, tiende a perder el balance espontineamente
4 = incapaz de permanecer de pie sin asistencia

Bradiquinesiaehipoquinesia corporal (combinacién de lentitud, va-
cilacién, disminuciéndel balanceode brazos, menoramplitud, y pobrezade
movimientos en general)

0 =
1 =
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ninguna

minima lentitud, confiere al movimiento un carécter deliberado,
puede ser normal para ciertas personas. Amplitud posiblemente re
ducida.

leve grado de lentitud y pobreza de movimiento que es definidamente
anormal. Alternativamente cierta reduccion de la amplitud.
moderada lentitud, pobreza o pequefia amplitud del movimiento
marcada lentitud, pobreza o pequefia amplitud del movimiento



ESCALA MODIFICADA DE HOEHN-YAHR

* Estadio0  Ningtin signo de enfermedad
¢ Estadio 1 Enfermedad unilateral
* Estadio 1,5 Unilateral mas compromiso axial

* Estadio2  Enfermedad bilateral, sin compromiso de
equilibrio

* Estadio 2,5 Enfermedad bilateral leve, con recuperacion
la prueba del empuijén

Estadio3  Enfermedad bilateral leve a moderada,
cierta inestabilidad postural,
fisicamente independiente

* Estadio4 Incapacidad severa, aln capaz de caminar o
levantarse sin ayuda

¢ Estadio 5 Postracion en cama o silla de ruedas a menos
que se lo ayude ‘
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ESCALA DE MOVIMIENTOS
ANORMALES INVOLUNTARIOS

Movimientos orales y faciales

1. Misculos de la expresion facial 0
(v.g. frente, cejas, sonrisa, pestafieo)

2. Labios y area perioral 0
3. Mandibula (v.g. morder, apertura)
4. Lengua (considerar aumento 0

movimiento dentro y fuera de la boca)

Movimientos de extremidades

5. Superiores (brazo, mano, dedos. 0
Incluir atetosis o corea y no temblor)

6. Inferiores (pierna, tobillo, dedos) 0

Movimientos deltronco

7. Cuello, hombros y cadera 0
(v.g. rotar, girar, meneos)

Apreciacién global
8. Severidad de movimientos anormales 0

9. Incapacidad debido a los movimientos 0
anormales involuntarios
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Escalas

10.Conciencia del paciente de sus movimientos anormales

No conciencia

Conciente, sin distrés
Conciente con leve distrés
Conciente con moderado distrés
Conciente con severo distrés

W = o

Estado dental

11. Problemas actuales con dentadura o dientes

No 0
Si 1

12. Usa el paciente dentadura generalmente

No 0
Si 1
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ESCALA DE INCAPACIDAD
EN BLEFAROESPASMO

Lentes oscuros (marcaruno o los dos)

1. Requiere uso lentes oscuros en el exterior
2. Generalmente usa lentes oscuros en interiores

Conducir automoviles (marcarlos pertinentes)

1. Incémodo pero sin limitacion

2. No puede conducir de noche debido a blefaroespasmo

3. Puede conducir de dia, requiere sostener parpados abiertos
4. Solo puede conducir pequenas distancias

5. No puede conducir debido a blefaroespasmo

6. Generalmente no puede ir en automévil

Lectura (marcar el que este comprometido)

1. Incémodo pero sin limitacion
2. Leve a moderada limitacion para leer
3. Marcada limitacion para leer

Televisién (marcar el que este comprometido)

1. Incémodo pero sin limitacién
9. Leve a moderada limitacion al ver TV
3. Marcada limitacién al ver TV

Cine (marcar el que este comprometido)

1. Incémodo pero sin limitacion
2. Leve a moderada limitacion al ver cine
3. Marcada limitacion al ver cine
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Escalas

Salir de compras (marcarel que este comprometido)
1. Incémodo pero sin limitacién

2. Incapaz de salir de compras sola

3. Incapaz de salir de compras incluso acompanada

Caminar (marcarel que este comprometido)
1. Incémodo pero sin limitacién

2. Dificultad al caminar en tumultos

3. Incapaz de caminar sola en el espacios abiertos
4. Incapaz de caminar con ayuda en interiores

Actividades del hogar o distintas a las del

centro laboral (marcarel que este comprometido)
1. Incémodo pero sin limitacién

2. Dificultad para trabajar debido al blefaroespasmo
3. Incapaz para trabajar debido al blefaroespasmo

maximo 3

maximo 4

W N

maximo 3
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ESCALA DE TEMBLOR

Temblor: cuantificar el temblor

1. En reposo. Para cabezay tronco, en posicion decubito dorsal.

9. Almantener una postura(MMSS extendidos, mufiecas levemen-
te extendidas, dedos separados; MMII flexionados en caderas
y rodillas; pies en dorsiflexion; lengua protruida; cabezay tron-
co en posicién sentado o de pie).

3. En accién (prueba indice-nariz para MMSS; prueba de tocar
primer dedo del pie-dedo del examinador partiendo de una
postura flexionada de MMII).

0: Ningan temblor

1: Leve. Dificilmente perceptible. Puede ser intermitente.

2: Moderado. Amplitud menor a 2 cm. Puede ser intermitente.
3: Marcado. Amplitud entre 2 a4 cm.

4: Severo. Amplitud mayor a 4 cm.

Escritura

Hacer escribir al paciente una oracion estandar, firmary escribir
la fecha.

0: Normal.

1: Levemente anormal. Levemente desarreglada, tremolante.

9: Moderadamente anormal. Legible pero con considerable temblor.

3: Marcadamente anormal. llegible.

4: Severamente anormal. Incapaz de mantener el lapicero sobre el papel sin
ayudarse de la otra mano.
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Escalas

Dibujo (Ver dibujo adjunto)

Solicitar al paciente unir puntos a lo largo de los tres dibujos sin
atravesar las lineas. Realizarlo con cada mano iniciando con la
menos comprometida sin apoyar lamano o brazo sobre la mesa.

0 : Normal

1 : Levemente tremolante. Puede atravesar las lineas ocasionalmente.
2 : Moderadamente tremolante o atraviesa lineas frecuentemente.
3 : Realiza la tarea con gran dificultad. Muchos errores.

4 : Incapaz de completar el dibujo.

Verterliquido
Usar vasos de plastico duro (altura8 cm) llenos de agua hastaun
cmdel borde. Solicitar al paciente que vierta el contenido de agua

aun vaso vacio. Cada mano por separado.
0 : Normal

1 : Conmés cuidado que una personasintemblor, pero sin derramar agua.
2 : Derrama una pequeiia cantidad de agua (hasta 10% del total).
3 : Derrama una cantidad considerable de agua (10-50%).
4 : Incapaz de verter agua sin derramar la mayor parte.
Habla
Incluye a la disfonia espastica si esté presente.
0 : Normal
1 : Vozlevemente temblorosa solo cuando esta nervioso.
2 : Temblor leve de la voz, constante.
3 : Temblor moderado dela voz.
4 : Temblor severo de la voz. Algunas palabras dificiles de comprender.

Alimentacion (diferente alfquidos)
0 : Normal
1: Levemente anormal. Puede llevarse todos los sélidos a la boca
derramando solo rara vez.

2 : Moderadamente anormal. Derrame frecuente de pequeios alimentos
so6lidos. Lleva la cabeza hacia la mano.

3 : Marcadamente anormal. Incapaz de cortar, usa las dos manos para
alimentarse.

4 : Severamente anormal. Necesita ayuda para alimentarse.
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Desérdenes del movimiento

Llevar liquidos alaboca
0 : Normal
1 : Levemente anormal. Puede atin usar una cuchara, pero no si esta
completamente llena.
2 :  Moderadamente anormal. Incapaz de usar una cuchara. Usa taza o vaso.

3 : Marcadamente anormal. Puede beber de vaso o taza, pero necesitalas
dos manos.

4 : Severamente anormal. Debe usar un sorbete.

Higiene
0 : Normal
1 : Levementeanormal. Capaz de hacer todo, pero de maneramas cuidadosa
que otras personas.

2 : Moderadamente anormal. Capaz de hacer todo pero con errores; usa
afeitadora eléctrica debido al temblor.

3 : Marcadamente anormal. Incapaz de realizar tareas finas, como pintarse
los labios o afeitarse, a menos que use ambas manos.
4 : Severamente anormal. Incapaz de realizar cualquier tarea fina.

Vestido
(s

1 : Levementeanormal. Capazde hacer todo, perode maneramas cuidadosa
que otras personas.

2 : Moderadamente anormal. Capaz de hacer todo pero con errores.

3 : Marcadamente anormal. Necesita asistencia para abotonarse o atarse
los pasadores.

4 : Severamente anormal. Requiere asistencia incluso paratareas nofinas.

Normal

Escribir
0 : Normal
1 : Levemente anormal. Legible. Continua escribiendo p.ej. cartas.
2 : Moderadamente anormal. Legible, pero ya no escribe cartas.

w

Marcadamente anormal. llegible.
4 ;: Severamente anormal. Incapaz de firmar cheques o documentos.

Trabajar
0: El temblor no interfiere con el trabajo.
1: Capaz de trabajar, pero necesita ser mas cuidadoso que otras personas.
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Escalas

Capaz de hacer todo pero con errores. Desempefio inferior al usual
debido al temblor.

Incapaz de realizar un trabajo regular. Cambio de trabajo debido al
temblor. Temblor compromete actividades en el hogar como planchar
un otro.

Incapaz de realizar cualquier trabajo fuera de la casa. Las actividades
dentro del hogar se encuentran limitadas.

Actividades sociales

0:

1z
2:

Ningtn cambio.

Cambio minimo en actividades sociales, todavia socializa.

Cambio moderado en actividades sociales, evita encuentros con
extranos.

Cambio marcado en actividades sociales, evita encuentros con amigos.

Cambio severo en actividades sociales, evita cualquier encuentro en
publico
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EsCALA UNIFICADA DE
ENFERMEDAD DE HUNTINGTON

EVALUACION MOTORA
Seguimiento ocular (horizontaly vertical)
0 : Completo (normal)
1 : Movimiento con sacudidas
2 :  Seguimiento interrumpido / rango completo
3 : Rango incompleto
4 : No puede seguir
Inicio de movimiento sacddico (horizontaly vertical)
0 : Normal
1: Sololatencia incrementada
2 : Parpadeo o movimientos de cabeza para iniciar que son suprimibles
3 : Movimientos de cabeza no suprimibles
4 : No puede iniciar movimiento sacadico
Velocidad de movimiento sacadico (horizontal y vertical)
0 : Normal
1 : Leve enlentecimiento
2 : Moderado enlentecimiento
3. Severo enlentecimiento, rango completo
4 : Rango incompleto
Disartria
0 : Normal
1: No es claro, pero no necesita repetir
2 : Debe repetir para ser entendido
3 : Mayormente incomprensible
4 : Mudo
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Escalas

Protrusién de lengua

0:

W N -

Puede mantenerla completamente protruida por 10 segundos.

No puede mantenerla completamente protruida por 10 segundos.
No puede mantenerla completamente protruida por 5 segundos
No puede protruirla completamente

No puede protruirla por fuera de los labios

Distonia maxima (tronco y extremidades)

0:

_-w N -

Ausente

Leve / Intermitente

Leve / frecuente o moderada / intermitente
Moderada / frecuente

Severa / prolongada

Corea mdaxima (cara, boca, tronco y extremidades)

0:

W =

Ausente

Leve / intermitente

Leve / frecuente o moderada/ intermitente
Moderada / frecuente

Severa / prolongada

Pruebu deretropulsion

Normal

Serecupera espontaneamente
Caeria sino se apoya

Tiende a caer espontaneamente
No puede estar de pie

Golpeteo de dedos (mano derecha e izquierda)

0:
1
2

Normal (> 15/5s)

Leve enlentecimiento y/o reduccion en amplitud (11-14/5 s)
Moderadamente comprometido. Cansancio rapido y definido.
Puede ocasionalmente detener el movimiento 7-10/5 s)
Severamente comprometido. Frecuentemente duda en iniciar el
movimiento o detiene el movimiento en curso (3-6/5 s).

Apenas puede realizar la prueba (0 -2/ s)
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Desordenes del movimiento

Pronaciony supinaciéon de manos (derecha eizquierda)

0:

- w e =

Normal

Levemente enlentecido y/o irregular
Moderadamente enlentecido e irregular
Severamente enlentecido e irregular

No puede realizar la prueba

Prueba de Luria (pufio-mano-palma)

>4 en 10 segundos (s), sin indicaciones
<4 en 10 s, sin indicaciones

>4 en 10 s, con indicaciones

<4 en 10 s, con indicaciones

No puede realizar la prueba

Rigidez de brazos (derechoe izquierdo)

0:
1z
2.5
3.
4

Ausente

Leve o detectada sélo con maniobra de activacion
Leve a moderada

Severa, rango de movimiento completo

Severa, con rango limitado

Bradicinesia corporal

0 : Normal

1 : Minimamente lento (normal?)

2 : Leve pero claramente lento

3 . Moderadamente lento, alguna duda para iniciar el movimiento

4 . Marcadamente lento, demoras prolongadas para iniciar el movimiento
Marcha

0 : Marcha normal, base de sustentacion estrecha

1 Lenta y/o amplia base de sustentacion

9 . Camina con dificultad y amplia base de sustentacion

3 : Camina sélo con asistencia

4 : No puede intentarla
Marcha entandem

0 : normal en 10 pasos

1: 1a3desviaciones en linearecta

2 : >3 desviaciones

3 : No puede completar la prueba

4 : No puede intentarla
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INDICE

Acatisia 11,97
Alcohol 11, 33, 54, 68, 92, 93
Alucinaciones 27
Alzheimer 18, 54,74, 75, 79
Aminofilina 33
Anoxia

Ansiedad 21, 36, 43, 65, 68, 75, 85, 92
Antecolis 46
Anticolinergicos 39
Antidepresivos 19, 54, 65
Apraxia 27,47
Aquinesia, 10, 17, 20, 23, 35
Arquimedes, espiral 35
Arreflexia

Asterixis 80,81
Ataxia 8, 18, 23, 27, 50, 54, 92
Atetosis 11, 48, 49, 90
Atrofia multisistémica 18,27,79
Babinski, 26
Baclofeno 51,54, 70
Balismo 10, 11, 61-64, 91, 92
Behcet, sindrome de 54, 89
Biperideno 28
Blefarospasmo 42,43, 44, 46, 47
Botulinica, toxina 47,51, 86
Bradiquinesia 10,17
Bromocriptica 27,54
Buspirona 19,39
Calcioantagonistas 19
Carbamazepina 33, 86, 92
Cervical, distonfa 45, 46
Cinarizina 19,33

Cisticercosis 54
Clozapina 59, 70
Clonazepan 39, 51, 59, 64, 70, 81, 93, 98
Clonidina 70
Corea 10, 11, 14, 49, 53-59, 61, 64,

65, 68, 81, 90, 100
Coreoatetosis 49, 54, 57, 90
Coreobalismo 55
Cuerpo de Lewy, enfermedad 18,27

Demencia 23, 26, 27, 50, 57, 80
Dextropropoxifeno 98
Disquinesia 10, 11, 23, 26, 59, 69
Disartria 20, 24, 55
Disfagia 24
Disfonia 48
Dismetria 37
Distonia 10, 11, 14, 35, 38, 41-51,
59, 68, 81, 90, 92, 99, 100
Distonia
- cervical 45, 46
- generalizada 43, 44, 45, 51
- idiopética 41, 42
- laringea 42, 48
- secundaria 50
- sensible a levodopa 50, 51
Diazepan 19, 51, 59
Dopaminérgicos, agonistas 28, 39, 54, 98
DSM-Iv 66
Ecolalia 68
EEG 78, 76,77, 86,91, 100

Encefalopatia 22,74,75,79, 80
Entacapona 28
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Desordenes del movimiento

Esfinteres 26
Espasticidad 9,22, 50, 90
Estimulantes 54, 65, 66
Facial, nervio 83, 84
Fahr, sindrome 42
Fasciculacion 84, 86
Fenitoina 19, 33,92
Fenobarbital 92
Flunarizina 19,33
Froment, signo de 21,35
Frontal, sindrome 22,24, 26,27
Funcién motora 9, 99, 100
Gabapentina 59,92
Ganglios basales 9, 12,26, 89, 18, 54, 42
Gegenhalten 22
Gravidica, corea 54,58
Hallervorden-Spatz, enfermedad de 54
Haloperidol 19,59, 70
Hematoma epidural 54
Hematoma subdural 54
Hemiatetosis 49
Hemibalismo 61,63
Hemicorea 55, 61
Hemidistonia 42
Hemifacial, espasmo 47,81, 83-87
Hepatocerebral, degeneracion 18, 54
Hidrocefalia 18,24
Hiperglicemia 54,89
Hipernatremia 54
Hiperparatiroidismo 54
Hiperquinesia 10, 11, 69, 70, 81
Hipertiroidismo 36, 54
Hipo 75
Hipoglicemia 36, 54, 65, 75, 89
Hipomimia 20
Hiponatremia 54,75
Hipoparatiroidismo 54,89
Hipoquinesia 11,57
Hipotermia 36
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Hipoxia 18, 49
Huntington, corea de 9, 11, 53-55, 57, 59,
65, 66, 75

Impotencia 24
Involuntario, movimiento 9, 10, 31, 41, 61,
53, 65, 68, 89, 91, 96, 100, 101

|soniacida 39, 54
Kernicterus 13, 49, 54
Kojewnikow, sindrome de 78
Lance-Adams, sindrome de 79
Levodopa 23, 26, 27, 28, 38, 39, 50,
51, 54, 62, 65, 98

Manerismo 10, 65, 67
Manganeso 18
Marcha 14,20, 21, 24, 34,
44,55, 56, 62

Meige, sindrome de 42, 47, 48, 85
Metilfenidato 54
Metodopramida 19
Micrografia 20, 21
Mioclonia 10-12, 44, 59, 73-71,
79, 81, 83, 90,

- epiléptica 75
- esencial 75, 81
- espinal 76, 78, 80
- fisiolégica 75
- focal . 78
- generalizada 79
- multifocal 79
- negativa 73,75, 76, 80, 81
- palatina 76,79
- positiva 73,75
- refleja 76
- sintomatica 75
Mioguimia 84,86
Movimiento, desérdenes del ~ 9-12, 14, 35,

43, 49, 61, 68, 90, 99, 101, 103



Indice

Neuroacantocitosis 54, 59, 65

Neuroimégenes 24, 38, 42, 50, 83, 91
Neurolépticos 19, 24, 26, 33, 54, 62,

63, 65, 70, 97
Ocular, motilidad 24
Oftamoplejfa 27
Olanzapina 70
Orfrenadina 51
Oxicodona 98
Paladar 33,79
Palilalia 68
Panencefalitis esclerosante subaguda 75
Pardlisis supranuclear 18, 26, 27
Parkinson, enfermedadde 10, 18, 21-23,

25,27,32,41, 42
Parkinsoniano, sindrome o

parkinsonismo  10,11,17-28,50,59,99,100
Paroxistica, disquinesia 89-93
Pergolida 98
Piernas inquietas, sindrome de 11, 95-98
Pimozida 19,70
Piracetam 81
Postural, estabilidad 25
Postural, inestabilidad 24,27
Pramipexol 28
Primidona 39
Propranolol 39
Pseudoatetosis 49
Psicdgeno, movimiento 99-103
Psicoterapia 101
Ramsay-Hunt, sindrome de 80
Rigidez 11,17, 20-22, 24, 56, 57
Risperidona 19,70
Ropinirol 28
Sensibilidad, alteracién de 49

Sodio, valproato de

19, 33, 59, 63, 81, 92

Subtaldmico, nticleo 61

Sulpirida

Sydenham, corea de

19, 59, 70
54, 58, 59, 65,102

Temblor 10-12, 14, 17, 19-23, 31-39,
44,76, 79, 81, 90, 99, 26, 100

- cerebeloso 37
- cinético 32,34, 39
- de accién 32
-dereposo 17,20, 23, 28, 32, 34, 38,39
- disténico 38
- esencial 10, 22, 32, 36, 38
- fisiolégico 36, 38
- intencional 37
- isométrico 32
- mesencefélico 38
- Neuropético 38
- ortostético 32,34, 38
- parkinsoniano 17,36, 37
- postural 11, 32, 34, 36, 37, 39, 35
- rlibrico 38
- terminal 32
Tétanos 86
Tetrabenazina 19, 59, 70
Tiaprida 59, 19
Tics 11, 12, 59, 65-70, 81,
85, 90, 92, 99, 100, 102

- fisioldgicos 65
- motor 67,69
- patolégicos 65
- vocal 66, 68
Tolcapona 28
Torticolis 38, 42, 44, 45
Touretismo 67,69
Tourette, sindrome 66, 67, 69, 65
Trihexifenidil 28, 51

Wilson, enfermedad

18, 41, 42,54, 75

125






