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ANTECEDENTES

El movimiento es una actividad muscular, regida por el sistema nervioso,
por medio de su sector eferencial. . Los elementos necesarios para la realizacion
del mas simple acto motor incluyen el musculo, su neurona efectora y conexiones.
El aparato efector estd formado por el misculo o masculos que intervienen en el
movimiento dado, y las fibras nerviosas que lo inervan, constituidas por los
cilindroejes de las células motoras de las astas anteriores de la médula o de los

ndcleos grises troncales de los pares craneanos (neuronas motoras periféricas).

Se deben distinguir dos tipos de actos motores: la motilidad cinética y la
motilidad estética. La primera es la que determina por medio de una o varias
contracciones musculares, breves, rapidas y bruscas el desplazamiento de un
segmento, de varios segmentos o de todo el cuerpo mismo. La segunda es la
que, terminado un movimiento con desplazamiento, mantiene al segmento del

cuerpo o al cuerpo mismo en la actitud a que los ha llevado ese movimiento.

Dentro de la motilidad cinética se distinguen dos categorias de
movimientos: los actos motores voluntarios e involuntarios. Lo que varia de
acuerdo con el tipo de movimiento es el aparato incitador o despertador de la
actividad nerviosa motriz periférica. El acto motor voluntario esta precedido
siempre de la representacibn mental consciente del movimiento a ejecutar. La
incitacion es elaborada en la corteza cerebral a través de la via motriz directa,
voluntaria o piramidal. La cual induce movimientos fasicos, finos, adecuados a la

finalidad perseguida y que se pueden modificar en el curso de su ejecucion.

En el caso de los movimientos involuntarios el aparato incitador esta
constituido por otros centros del neuroeje (cuerpo estriado, nudcleo rojo,
substancia negra, nucleo subtalamico), que actian por vias distintas de la
anterior, pero ejercen efecto sobre la misma neurona motriz periférica. Su
conjunto constituye la via motriz indirecta o extrapiramidal. Esta induce

movimientos en los que intervienen numerosos musculos (actos de flexion,



extension), movimientos adversivos ( desviacion de la cabeza, cuerpo y 0jos hacia
el lado opuesto) ya sea en forma paroxistica o permanente. Algunos de estos
trastornos son originados por afecciones de caracter organico (lesiones
anatémicas) y otros a factores psicopatolégicos 2.

El campo de los movimientos anormales o involuntarios es un area en
continua y rapida expansion dentro de la Neurologia; en la actualidad, la mayor
parte de los movimientos anormales tiene tratamiento al menos sintomatico. Se
conocen abundantes datos anatémicos, neuroquimicos y neurofisiologicos del
movimiento anormal y normal, pero estructurar el conocimiento dentro de un todo
es una tarea compleja, ya que no esta claro el mecanismo exacto de
funcionamiento de las estructuras neurolégicas implicadas en el movimiento

involuntario®.
MOVIMIENTOS ANORMALES Y GANGLIOS BASALES

Desde el punto de vista neurofisiologico, los ganglios basales (GB) son
estructuras clave del movimiento voluntario normal, siendo su papel
preponderante en multiples funciones del sistema nervioso central (SNC). Son
nucleos diversos interconectados con otras estructuras como corteza, talamo,
cerebelo y nucleos del tronco y, por tanto, su funcion precisa individual es
realmente dificil de desentrafiar °>. Constituyen un complejo sistema que funciona
de manera integral para garantizar la organizacion y ejecucion de patrones

normales del movimiento®.
ANATOMIA

La aproximacion anatomica fue la primera herramienta en el conocimiento
de la fisiopatologia de los GB. Los ganglios basales son un grupo de nucleos
grises situados en la base de los hemisferios cerebrales, constituidos por el
Estriado, el Globus Pallidus (segmento lateral —GPI- y segmento medial -GPm-),
el Nucleo Subtalamico (NST) y la Substancia Nigra (pars reticulata —SNr- y pars
compacta —SNc-)°.



El cuerpo estriado tiene tres importantes subdivisiones: el nucleo caudado,
el putamen y el estriado ventral (que incluye el nlcleo accumbens). Excepto en su
polo mas anterior, esta dividido en nucleo caudado y putamen por la capsula
interna. Es el principal receptor de aferencias para los ganglios basales
procedentes de la corteza cerebral, el talamo y el tronco encefalico. Sus neuronas
envian prolongaciones al globo palido y la sustancia negra. Juntos estos dos

nacleos originan las principales prolongaciones de salida de los ganglios basales.

El ndcleo accumbens se encuentra por debajo del globo palido. Recibe
sefales del cortex prefrontal (por via del &rea tegmentaria ventral) y envia otras
sefales de vuelta por alli a través del globo pélido utilizando dopamina como

neurotransmisor.

El globo palido se encuentra por dentro del putamen, por fuera de la
capsula interna, y se divide en un segmento interno y uno externo. Sus principales
aferencias provienen de putamen y nucleo caudado. El segmento interno se
relaciona funcionalmente con la parte reticulada de la sustancia negra del

mesenceéfalo utilizando acido y-aminobutirico (GABA) como neurotransmisor.

Ademas de su parte reticular la sustancia negra tiene también una zona
compacta (parte compacta), constituye un ndcleo diferente que se encuentra por
arriba de la parte reticulada. Sus células son dopaminérgicas y también contienen
neuromelanina. La principal eferencia es el sistema nigroestriatal que es
dopaminérgico originado en la sustancia negra compacta. Las eferencias

restantes se originan en la sustancia negra reticular y son gabaérgicas.

El ndcleo subtaldmico de Luys esta conectado anatomicamente de una
forma intima con ambos segmentos del globo y la sustancia negra. Se localiza en
la superficie interna de la porciobn peduncular de la capsula interna,
inmediatamente por debajo de la porcién ventrolateral del talamo, del que queda
separado por la zona incierta y el fasciculo lenticular. Las células glutaminérgicas
de éste nucleo son las Unicas con prolongaciones excitadoras de los ganglios

basales”®. Ver fig. 1 °.
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frontal section

Fig. 1. Corte coronal cerebral
mostrando los ganglios de la
base °.

El corte se realizd angulado
rostrocaudalmente para poder
mostrar la mayor parte de los
GB en una sola seccién. C,
cortex; STR, estriado; GPe,
globo palido porcidn externa;
GPi, globo palido porcién
interna; Th, talamo; SNT,
nucleo subtalamico; SNc,
sustancia negra parte
compacta; SNr, sustancia negra
parte reticulada.

MODELO ACTUAL DE FUNCIONAMIENTO DE LOS GANGLIOS BASALES

En las Ultimas dos décadas, la aproximacion tradicional anatémica del

movimiento se ha sustituido progresivamente por métodos mas neurofisioldgicos.

Actualmente la concepcion de organizacion de los GB (Ganglios Basales)

considera que:

a. Las conexiones de los GB conciernen a las estructuras motrices, al cortex

asociativo y al sistema limbico.

b. La organizacion de los GB obedece al principio de segregacién, con una

organizacién somatotépica en los componentes sensorimotores.

c. La disposicion en paralelo de los GB, con respecto a la via piramidal,

supone una actividad regulatoria compleja de éstos sobre la actividad

motora primaria, lo cual explica que las enfermedades que afectan a estas

estructuras no provoquen trastornos de tipo paralitico®.



La funcion se estudia con relacion a circuitos neuronales. Estos circuitos
juegan un rol en las funciones esqueletomotoras, 6éculomotoras y cognitivas y
también en las funciones limbicas. Cada uno de ellos es el sustrato neural de

funciones diferentes® °.

1. El circuito motor es esencial en la programacion, iniciacion y ejecucion del
movimiento. Se origina en las areas motoras precentrales, incluyendo
ademas el putamen, las porciones posterolateral y ventral de los
segmentos palidales lateral y medial, el nucleo subtaldmico y los nucleos
talamicos ventral anterior y ventral lateral, dentro del complejo estriato
palidal facilitan el movimiento deseado, inhibiendo los movimientos
involuntarios, mediante la influencia que ejercen a través del talamo,
principalmente sobre la corteza premotora, el &rea motora suplementaria y
el area cingulada dorsal. Es el mas relevante en la fisiopatologia del
movimiento.

2. El circuito oculomotor tiene un papel comparable para los movimientos
oculares.

3. El circuito prefrontal-dorsolateral es un sistema cognitivo implicado en los
procesos de la memoria espacial.

4. El circuito orbito-frontal lateral es un sistema cognitivo implicado en los
procesos de la adaptacion conductual.

5. El circuito limbico une el comportamiento motor a las influencias

motivacionales, emocionales y efectivas”’.

La interpretacion de la funcion de los GB se basa en un paradigma hipotético,
obtenido a partir de diversos estudios anatdmicos y funcionales. Este paradigma
postula que en los GB el circuito motor esta dividido en dos sistemas de
proyeccion (via directa y via indirecta) que parten de subpoblaciones diferentes de
neuronas estriatales terminan ambos en GPm y SNr. La via directa parte de las
neuronas estriatales gabaérgicas y peptidérgicas que proyectan directamente al
GPm y a la SNr. La via indirecta creada de subpoblaciones gabaérgicas y

encefalinérgicas en cambio, termina en el GPm y en la SNr a través de una
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secuencia de conexiones que involucran al GPI y al NST. El modelo planteado
originalmente por Alexander, sugiere que la activacion cortical de la via directa
facilitaria los movimientos deseados, mientras que la estimulacién glutamatérgica
cortical de las neuronas putaminales de la via indirecta provocaria una inhibicién
de los movimientos no deseados, potenciando por ambas vias la ejecucion
apropiada del plan motor elegido ° °.

En el nldcleo estriado, la dopamina (DA) ejerce un efecto facilitador de
transmision sobre la via directa e inhibitorio en la indirecta, éste efecto opuesto

estaria mediado por agonismo D; y D, respectivamente.

FISIOPATOLOGIA DE LOS TRASTORNOS MOTORES

El desequilibrio en la activacion de ambos circuitos produce alteraciones en la
descarga del complejo GPm/SNr, que da lugar a la aparicion de bradicinesia o
hipercinesia. La bradicinesia o0 acinesia resulta de la inhibicion gabaérgica
aumentada de las neuronas premotoras talamicas por de una excesiva descarga
del complejo GPm/SNr. Caracteristicamente esto sucede tras la degeneracién
nigroestriada, con la consiguiente disminucion de DA (dopamina) estriatal y la
posterior desinhibicion de las neuronas gabaérgicas y encefalinérgicas de la via
indirecta, que conllevan a la hipoactividad del GPI y la marcada hiperactividad
posterior del NST; este es el sustrato fisiopatolégico de la enfermedad de
Parkinson como ejemplo mas claro de trastornos hipocinéticos.

Por otro lado los trastornos hipercinéticos tienen su origen en la disminucion
de la inhibicion de las neuronas premotoras talamicas debido a la falta de
estimulaciéon glutamatérgica del NST sobre el complejo GPm/SNr. La
hipoactividad del NST se produce como consecuencia de la marcada inhibicion
del GPI sobre el mismo, debido a la degeneracion de las subpoblaciones de
neuronas estriatales que proyectan sobre la via indirecta™®.

Desde hace mas de un siglo ya se conocia que algunas lesiones concretas se
asociaban a movimientos anormales. La lesion de la sustancia negra (SN) es
frecuente en la encefalitis letargica. Las lesiones del estriado inducen distonia y, a

veces otros movimientos anormales. Se conocen muchos casos de distonia tras



lesion vascular del SNC, pero la localizacion es variada desde infartos talamicos,
estrado, puente, corteza cerebelo y subtalamo. La mayor parte de las veces no es
facil deducir la localizaciéon de la lesion si no se dispone de otros datos
semioldégicos ya que la interconexion de GB con muchas otras estructuras es

dificil conocer con precisién su funcién individual®. Ver fig. 2 °.

CIRCUITO MOTOR CIRCUITO MOTOR COREA — BALISMO
NORMAL EN EP
{ CORTEX 1 ( CORTEX | { CORTEX
L N i A
' N7 i

PUTAMEN

PUTAMEM

Figura 2 6. Resumen de las principales conexiones del “circuito motor” de los GB. En estado normal, el putamen
recibe aferencias de las areas corticales motoras y somatosensoriales, comunicandose con el GPi /SNr (Globo Palido
interno/Sustancia Negra reticulada) a través de una via directa inhibitoria y una via indirecta multisinaptica (GPe/STN:
Globo Pdlido externo/Nucleo subtalamico). Se cree que la dopamina modula la actividad estriatal, principalmente
inhibiendo la via indirecta y facilitando la via directa. En la Enfermedad de Parkinson (EP), la deficiencia de dopamina
conduce a un incremento en la actividad de la via inhibitoria del putamen sobre el GPe y desinhibicion del STN.
Consecuentemente a nivel del STN por accién del glutamato produce excitacion excesiva en neuronas del GPi/SNr,
con una sobreinhibicién de los centros tAlamocorticales y centros motores corticales. Corea — Balismo se caracteriza
principalmente por hipoactividad a nivel del STN conduciendo a desinhibicion del estimulo de GPi en sus proyecciones
télamocorticales. VL: Nucleo lateroventral talamico; PPN, nucleo peddnculo pontino.

FUNCIONES DE LOS NEUROTRANSMISORES ESPECIFICOS EN EL
SISTEMA DE LOS GANGLIOS BASALES



La neuroquimica ha sido otra herramienta atil en el estudio y tratamiento de
los trastornos del movimiento.

Las funciones cerebrales dependen de circuitos de neuronas que se
comunican entre si mediante estimulos excitadores o inhibidores. Estos tienen
lugar a través de la transmision sinaptica, que esta mediada por
neurotransmisores (NT). Para ser considerados NT, una molécula debe cumplir
cuatro criterios: 1) Sintetizarse en la neurona. 2) Presentarse en la terminal
presinaptica y liberarse en cantidades suficientes como para ejercer una accion
determinada en la neurona postsinaptica. 3) Si se administra como farmaco en
cantidades suficientes, debe reproducir la acciébn de la molécula liberada
endégenamente. 4) Una vez finalizada su accion, debe existir un mecanismo
especifico para su eliminacién del espacio sinaptico™”.

Las sustancias neurotransmisoras mas importantes desde el punto de vista
de la funcidn ganglionar basal son: glutamato, acido gammaaminobutirico

(GABA), dopamina, acetilcolina y serotonina.

El GABA constituye el principal NT inhibitorio en el SNC, a través de las
neuronas estriatales de proyeccion, del globo palido y de la SNr.

La dopamina tiene una caracter excitatorio sobre la via directa actuando en
receptores D1 e inhibitorio sobre la indirecta actuando sobre receptores D2. Esto
ha conducido a adjudicarle una funcidén tonica sobre las dos vias de los GB,
manteniendo inhibidos sus ndcleos de salida (GPm y SNr) facilitando
permanentemente la ejecucion de planes motores corticales. Las areas mas ricas
en dopamina son la sustancia negra, en su porcion compacta y el cuerpo estriado

en donde se sintetiza.

La liberacion de glutamato después de la activacion cortical es regulada
por las terminales dopaminérgicas nigroestriatal. Es probablemente el
neurotransmisor de las proyecciones corticoestriatales excitatorias y de las

neuronas excitatorias del nicleo subtalamico?.



La acetilcolina presenta mayor concentracion a nivel del cuerpo estriado

con un efecto excitatorio.

La sustancia P y encefalinas desempefian funciones subsidiarias en las
vias del GABA, pueden intensificar o disminuir los efectos de los otros

neurotransmisores™>.
En conclusién se establecen las siguientes vias a nivel de GB:

1. Via dopaminérgica desde la sustancia negra hasta el nucleo caudado y
putamen.

2. Via del GABA desde el nucleo caudado y putamen hasta el globo palido
y la sustancia negra.

3. Vias generales multiples desde el tronco encefélico que secretan NA
(noradrenalina), serotonina, encefalina y otros.

4. Mdltiples vias de glutamato que proporcionan la mayor parte de las
sefiales excitadoras que equilibran el gran numero de sefales
inhibidoras transmitidas por la dopamina, GABA y serotonina

principalmente®®.
CLASIFICACION DE MOVIMIENTOS ANORMALES
Los movimientos anormales se clasifican habitualmente en:

1) Sindromes hipercinéticos o discinecias. Se definen por la presencia de
“exceso” de movimiento, clasificandose en temblor, mioclonias, distonia, corea,

balismos vy tics.

2) Los sindromes rigido hipocinéticos se definen por la pobreza de
movimientos, por una forma de hipertonia denominada rigidez. El ejemplo mas
conocido — y frecuente, al menos en adultos- es la enfermedad de Parkinson
idiopética (EPI). Pero ademas hay un conjunto de enfermedades que incluyen
entre sus manifestaciones un sindrome hipocinético. Entre éstas hay que
mencionar el sindrome de Hallerworden Spatz, la enfermedad de Wilson, la

enfermedad de Huntington (EH) y la patologia mitocondrial * *°.



Se asocian frecuentemente con temblor en reposo. En el nifio este

sindrome es poco frecuentes.
3) Sincinecias 0 movimientos en espejo.

Por consenso, cuando se habla de trastornos del movimiento (TM) se excluyen

tanto las epilepsias como el sindrome cerebeloso*®.

Segun su evolucién los TM se dividen en transitorios, cronicos y
paroxisticos. El término crénico se aplica en casos que la sintomatologia anormal
persiste ininterrumpidamente mas de un afio. Los trastornos paroxisticos son
aguellos en los que los signos son episédicos, aunque duren varios dias y, entre
los episodios el paciente esta asintomatico'’, *®. El término transitorio se aplica en
dos circunstancias: aquellos que pudiendo ser crénicos duran menos de un afio
(por €j. tics) o casos que durando mas desaparecen sin dejar secuelas. Estos

Gltimos son siempre primarios®®.
DISTONIA

Se define como movimientos involuntarios que se producen en un paciente
por contracciones ténicas de ciertos grupos musculares que afectan a una o
varias extremidades y que se mantienen en el tiempo, provocando una
descoordinacién entre los misculos agonistas y antagonistas'®, dando lugar a
movimientos lentos, repetitivos y posturas anormales. Los movimientos distonicos
pueden aparecer en reposo 0 en el curso de una actividad motora voluntaria
(distonia de accion) por ej. el “calambre del escribiente”. El primero en utilizar el
término distonfa fue Oppenheim en 1911 ?°. Esta puede disminuir o desaparecer
durante el suefio. Se clasifican segun tres aspectos: la edad de aparicion, la
distribucion corporal y la etiologia.

De acuerdo con la edad

Se distinguen las distonias de comienzo temprano (hasta los 20 afos) y
tardio (posteriores). En general, a mas temprano comienzo, mayor posibilidad de

que se generalice y produzca mayor discapacidad.
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Segun su distribucion anatomica

- Focales: afectan sélo a una parte del cuerpo (cervical, miembro, etc.)

- Segmentarias: afectan a dos 0 mas partes corporales contiguas.

- Multifocales: afectan a dos o mas partes corporales no contiguas.

- Hemidistonias: afectan un solo hemicuerpo.

- Generalizada: afectan a una pierna y al tronco y, ademas a otra parte

corporal.
En cuanto a la causa

- Primarias: generalmente genéticas.
- Secundarias a cualquier lesién cerebral estatica (ictus, téxicos, asfixia,

infeccioso, etc.) o progresiva (enfermedad degenerativa o metabdlica) 2.

En latabla 1 se indican las causas habituales de distonia en la infancia®’.

11



Tabla 1 %Y. CAUSAS DE DISTONIA EN LA INFANCIA.

Primanas

Coreoatetosis parcxistica con ataxia episddica y espasticidad, Y9

Distonia pura (o con temblor

Torticolis parcxistica benigna de la infancia

Distonias de torsidn, generalizadas

Secundarias a otra enfermedad

DT, AD: mutacién del gen de torsina

Enfermedad metahdlica o degenerativa

DYT2 AR

Enfermedad de Wilson

A

AD: con disfonia-hipofonia v distania focal o generalizada

—

"‘r,

¥T6, AD, de comienzo en la adolescencia. Es mas bien
segmentana {cransacervical o laringeal que generalizada

I

Neurodegeneracion asociada a pantotenatocinasa
lenfermedad de Hallevorden-Spatz)

Huntington

Distonias focales

Ataxia telangisctasia

OYT7, AD, de comienzo adulto

Deficiencia de vitamina E

D¥T13, AD, de comienzo infantil o adulto, generalmente focal
o segmentaria, en un miembro superior o crangccervical

Distonia plus

Distonia sensible a dopa

DYTs, AD, déficit de GTP ciclohidrolasa |

Atrofias espinocershelosas

Citopatias mitocondnales

Ceroidolipofuscinosis

Enfermedades lisosomales (Nismann-Pick
tipos Cy D, leucodistrofia metacromatical

Deficiencia de tirosina hidroxlasa, AR

Enfermedad de Hartnup

(Otras deficiencias de bioptenna, A
{Epiruvoll tetrahidroptenna sintasa, sepiaptering reductasal

Deficiencia de descaboxiasa de Famincécidos arométicos.

Distonia-parkinzonismao

Enfermedad de Parkinson juvenil (gen de Parkina)

Distonia-parkinsonismo D¥T12 AD,
de comienzo rapido, agudo o subagudo

Homocistinuna

Acidurias orgéanicas (metimaldnica)

Sindrome de Lesch-hlyhan

Enfermedad adquirida

Hipciia pennatal

Kemicterus

Distonia-parkinsonismo ligado a X, Lubag, DYT3

Traumatisma crangal o periférico

Distonias sensibles a levodapa fver més arnbal

Encefalitis

Distonia mioclénica, DY 11

lctus

Distonias-discinesias paroxisticas

Turnor cerebral

Discinesia paraxistica cinesiogénica, DYTI0

Férmacos neuralépticos

Discinesia paraxiztica no cinesicgénica, 0YT8

Psicogénica
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Las lesiones sobre el cerebro inmaduro tienden a producir distonias
generalizadas o multifocales, cuya aparicion puede demorarse meses 0 afos. Se
han observado alteraciones funcionales y de la representacidén cortical sensitiva,
cOrtex sensitivo primario, en distonias focales que permiten hipotetizar si la
distonia es un trastorno de la plasticidad neuronal.  Se asocia a disminucién en

la actividad dopaminérgica y bloqueo de receptores D2 %,

Los pacientes con distonias primarias generalmente no se acompafian de
otras alteraciones neurologicas. Todos los pacientes con distonia generalizada
requieren un estudio completo para descartar causas secundarias e inicio de

tratamiento especifico®.

TEMBLOR

Se define como un fendmeno motor provocado por la contraccion muscular
alternante, sincronica y ritmica de un grupo variable de musculos antagonistas
entre si, en torno a la posicion de equilibrio de una o varias extremidades. Su

caracteristica es la ritmicidad.

De acuerdo a sus caracteristicas clinicas se divide en: temblor de reposo y
temblor de accién. Los temblores de reposo se manifiestan predominantemente
en vigilia, cuando la extremidad en cuestién se encuentra totalmente apoyada y
sin actividad volitiva desapareciendo casi totalmente en cuanto se intenta
movilizar la extremidad. Los temblores de accion ocurren durante el movimiento
voluntario y pueden ser posturales, cinéticos y de posicion o actividad especificos.
El tremor postural ocurre en una extremidad que se mantiene sostenidamente
contra la gravedad. Los temblores cinéticos ocurren durante los movimientos
dirigidos, como alcanzar un objeto. Se presentan temblores de posicidbn o

actividad especificos cuando se realiza una actividad altamente coordinada como
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la escritura®®. Los temblores pueden ser idiopaticos o “esencial” y secundarios.

Por su ritmo de presentacion pueden ser permanentes o intermitentes®®.
Temblor esencial

Es el mas frecuente de todos los temblores predominantemente en
poblacién adulta mayores de 65 afios. Es un término que comprende varios tipos
de temblor de causa desconocida. Presenta diferencias en la edad de inicio,
distribucion anatémica, indice de progresion y amplitud. Aparece como resultado
de la interaccion entre la excitabilidad central exagerada y la regulacion periférica
que a su vez refuerza sobre la actividad central, asi como a nivel de sistema
monoaminérgico y adrenoreceptores. Aunque no se correlaciona con lesiones
estructurales se atribuye a alteracién en corteza motora, tdlamo, cerebelo, médula
espinal, nucleo rojo, nucleo olivar inferior. Se asocia a alteracion olfatoria,
auditiva, de vias aéreas, musculatura respiratoria, migrafia y vértigo. Tiene una
alta incidencia familiar hasta de un 70%, se cree es causado por una mutacién
autosdmica dominante con penetrancia completa a partir de los 70 afios de un
gen desconocido hasta ahora. Se caracteriza por la presencia de temblor postural
y/lo de accidén, que generalmente afecta a miembros superiores, con una
frecuencia de 8 a 12 Hertz. También puede afectar cabeza (temblor ceféalico),
lengua, labios, mandibula y musculos fonatorios (temblor vocal). La intensidad del
temblor aumenta en situaciones de tensidon emocional y con algunos farmacos
(cafeina, beta estimulantes) y desaparece en el suefio. El diagndstico se basa en
caracteristicas clinicas. Es una enfermedad no curable que eventualmente causa

discapacidad % 2% 2’

COREA

Movimiento anormal involuntario caracterizado por movimientos excesivos,
asimétricos, breves, no propositivos, espontaneos, arritmicos, no repetitivos y
abruptos. Usualmente implica parte distal de extremidades y musculatura

orofacial®. El paciente frecuentemente camufla los movimientos anormales
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prolongandolos con una actividad propositiva. Su intensidad y extension son

variables, se acompafa habitualmente de hipotonia de miembros, los reflejos

pueden ser pendulares®®.

El término deriva de la palabra griega que significa “baile” refiriéndose a los

movimientos involuntarios y arritmicos que pueden ser simples o0 muy complejos.

En cuanto a su etiologia se
clasifica en primaria y secundaria. La de
tipo primario es infrecuente en la

poblacion pediatrica, pudiendo
corresponder a una corea benigna familiar
o a la enfermedad de Huntington cuya
forma de presentacion juvenil es con
parkinsonismo y distonia. La mayor parte
de las coreas en nifios son de tipo

secundaria.

Se han identificado méas de 100

causas de corea en niflos siendo algunas
de las mas frecuentes las siguientes™ %,

Ver tabla 2.

La causa mas frecuente de
hemicorea de inicio brusco es de origen
vascular, frecuentemente por alteracion
del estriado. Se asocia tanto a lesiones
isquémicas (los infartos lacunares
constituyen el 20%) y hemorragicas (con
lesion del putamen en el 35 — 50% de los

casos) .

Tabla 2.CAUSAS DE COREA
SECUNDARIA ©®

METABOLICAS

- Hipo/hipernatremia
- Hipo/hiperglicemia
- Hipocalcemia

- Hipertiroidismo

HIPOXIA PERINATAL

INFECCIOSAS

- Virus de Epstein-Barr
- Virus VIH

- Fiebre reumatica

- Encefalitis viral

PSICOGENICAS

VASCULAR

- Sindrome de
antifosfolipido

- Infartos

- Hipoxia global

- Sindrome de Moya Moya

anticuerpos

TOXINAS

- Manganeso
- Metanol
- Monodxido de carbono

ENFERMEDADES HEREDOFAMILIARES

- Ataxia telangiectasia

- Enfermedad de Niemann-pick
- Gangliosidosis

- Enfermedad de Lesch-Nyha
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COREA DE SYDENHAM

El estreptococo pidgenes es conocido por ser la primera causa de
amigdalitis en los nifios, sin embargo también puede producir enfermedades
invasivas y autoinmunes importantes. Su secuela autoinmune mejor conocida es
la fiebre reumética, cuya complicacion neurolégica es la Corea de Sydenham. Fue
descrita por Thomas Sydenham (1624- 1689) publicando la famosa descripcion
de la Corea de San Vito en 1686, en el libro Schedulla Monitoria de Novae Febris
Ingressa. La latencia entre la infeccion y la aparicion de los sintomas neurolégicos
es variable (entre dias a meses) en promedio se considera de 2 semanas. El
sindrome neurolégico es de presentacion rapida describiéndolo los padres como
la aparicion trastorno del movimiento o un cambio de personalidad. Se acompafia
ademas de la corea de hipotonia, disartria, mioclonias, tics. El acronimo PANDAS
(del inglés pediatric autoinmune neuropsychiatric disorders associated with
Streptococcal infections) se emplea para designar los tics, junto con el TOC
postestreptococico. Aunque el trastorno del movimiento suele remitir a los pocos
meses del inicio del cuadro, las alteraciones psiquiatricas frecuentemente
persisten. La penicilina profilactica reduce el riesgo de recaidas y complicaciones

mayores, otras terapias inmunes especificas no han demostrado eficacia®.
TICS

La importancia del estudio de los tics estriba en los escasos progresos
conseguidos desde que en 1873 Trosseau habla de la “Maladie des tics” y Gilles
de la Tourette en 1885, publica la descripcion del cuadro de incoordinacion
motora que luego seria reconocida por su nombre.  Son movimientos
estereotipados cuyas caracteristicas principales son el ser bruscos, rapidos,
repetitivos pero arritmicos, involuntarios pero controlables durante periodos

cortos, inoportunos, breves y que no desaparecen completamente durante el
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suefo. La clasificacion mas aceptada es la del DSM-IV cuyos criterios para los

trastornos con tic se especifican en la tabla 3 .
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Tabla 3. Criterios del DSM IV para la clasificacion

de los trastornos con tic 3!

Criterios comunes

- Aparicion de los tics varias veces al dia

- Frecuencia casi diaria

- Marcada incomodidad social/ ocupacional

- Inicio antes de los 18 afios

- Aparicion independiente de enfermedad general

o farmaco

Enfermedad de Gilles de la Tourette

- Tics motores multiples y/o fénicos presentes no
necesariamente simultaneos

- Presencia mayor de un afo

- Sin intervalo libre mayor de 3 meses

consecutivo en ese afio

Tic crénico

- Tic Unico o multiple, motor o fénico pero no
ambos tipos

- Presencia mayor de un afio

- Sin intervalo libre en ese afio superior a tres

meses consecutivos

Tic transitorio

- Tics motores Unicos o multiples y/o tics verbales
- Duracién mayor a un mes y menor a 12 meses

consecutivos

Tic no especificado

- Si no reune los criterios previamente

especificados




Los tics motores se expresan en forma de movimientos de un musculo o
grupo reducido de musculos (tic motor simple) como parpadear, encoger los
hombros, girar la cabeza hacia un lado, o bien en forma de movimientos con
participacion de varios grupos musculares (tics motores complejos). El paciente
puede utilizar el paso del aire a través de la nariz o boca para producir tics que
emitan sonidos (tics fonicos). Los tics fonicos pueden hacer uso del lenguaje
hablado: repetir las Ultimas silabas de las palabras del interlocutor (ecolalia) o las
del propio paciente (palilalia) o incluso palabras obscenas (coprolalia). Menos
conocidos son los tics sensitivos descritos por los pacientes como una sensacion

incbmoda e imprecisa de presion,

7n =2 = Z A 27
irritacién, calor, frio aparentemente Tabla 4. Clasificacion etiolégica de los tics

Tics primarios

situados en plel’ muasculos o huesos y Tics agudos transitorios de la infancia

localizados en cualquier zona corporal que - Tics motores crénicos
- Sindrome Gilles de la Tourette

llevan al paciente a realizar movimientos o Tics de comienzo tardio en el adulto

sonidos®2. La edad promedio de inicio de - Tics de comienzo senil

Tics secundarios

los tics es alrededor de los 7 afos.

- Farmacos: neurolépticos, cocaina,
Predomina en el sexo masculino en una anfetaminas,  opiaceos, carbamazepina,
fenobarbital, clonazepam, fluoxetina,

proporcion de 4:1. Entre los trastornos _
levodopa, fluoroquinolonas

asociados a los tics se encuentran: TDAH - Infecciones: encefalitis virales, cuadros

postinfeccién  estreptococica, corea de

(déficit de atencidon con hiperactividad),

Sydenham, malaria cerebral, enfermedad de

TOC (trastorno obsesivo — compulsivo), Creutzfeld-Jakob
trastorno de conducta, trastornos del - Traumatismo craneal
- Alteraciones téxico-metabdlicas:

sueno, problemas de aprendlzaje’ hipoglicemia, intoxicacion por monoxido de

tartamudeo. Su etiologia es desconocida, carbono

Enfermedades degenerativas del sistema

se acepta como evidente un factor . . .
nervioso central: Parkinson, Huntington,

genético y psicogenos que los propician. parélisis supranuclear progresiva

. o Trast iquiatricos: esquizofrenia, TOC
Para conocer las diferentes etiologias ver rasTomos peiquiaTricos. esqizoTrena

_ - Trastornos del desarrollo: autismo, sindrome
tabla 4. La patogenia parece apoyar un de Rett, encefalopatia estatica por anoxia

perinatal, cromosomopatias

mecanismo fisiopatolégico que afecta la

transmision sinaptica con el sistema
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dopaminérgico. El diagndstico es clinico. Los examenes complementarios aportan

datos poco relevantes.

Su tratamiento es multidisciplinario 2" 3233,

SINDROME DE TOURETTE

Es un trastorno de origen genético caracterizado por tics motores y vocales
(incluyendo coprolalia en méas del 50% de los casos). Su curso clinico es crénico y
fluctuante, con cambios en el patron de tics a lo largo del tiempo que incluso
pueden desaparecer temporalmente. Tiene un patron de herencia autosémico
dominante con penetrancia casi completa, el locus del defecto genético es
desconocido. El diagnéstico es clinico. Su tratamiento de eleccion son los
neurolépticos. En caso de asociacion con TDAH (Trastorno por déficit de atencion
hiperactivo) se encuentra contraindicado el metilfenidato ante la exacerbacion de

los tics por éste farmaco %’.
BALISMO

No existe un acuerdo universal entre los clinicos sobre lo que constituye el
balismo*®. Es el Gnico movimiento anormal involuntario asociado a una lesi6n
especifica de un nucleo en especial: el ntcleo subtalamico (STN)®. Produciendo
un movimiento involuntario en las extremidades contralaterales al sitio de lesion
conocido como hemibalismo. Clinicamente se caracteriza por la aparicion brusca
de un movimiento incoordinado, involuntario, de gran amplitud, con abduccién y
aduccién, anteropulsién y retropulsién del brazo, unido a un movimiento de
rotacion interna del mismo con flexo-extension del codo. Los movimientos de la
extremidad superior suelen ser mas bruscos que los de la extremidad inferior. La
etiologia mas frecuente es la lesion vascular, isquémica o hemorragica a nivel del
NST, ademas de tadlamo, nucleo rojo, corteza (giro precentral y poscentral) y
puede evolucionar el hemibalismo vascular tras infartos a corea. Puede existir
hemibalismo sin lesién del NST®. También se han descrito casos secundarios a

enfermedades neurodegenerativas como el sindrome de Hallervorden — Spatz
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(caracterizado por depésitos de hierro en los ganglios basales asociado a

deficiencia de pantotenato cinasa) **.
SINDROME RIGIDO ACINETICO

Rigidez muscular: esta presente permanentemente y es uniforme durante
todo el movimiento que se realiza pasivamente a una articulacion, no depende de
la velocidad con que se realiza el movimiento. Cuando a la rigidez se sobreafiade
cualquier tipo de temblor se puede notar el fenémeno de la “rueda dentada”. La
rigidez se puede reforzar en una extremidad haciendo movimientos con la otra
(signo de Froment). Depende de una hiperactividad del ndcleo subtalamico que

excita a su vez al globo palido interno.

Acinesia, hipocinesia y bradicinesia: acinesia es el retraso en la
iniciacion del movimiento, hipocinesia es la pobreza de movimientos y
bradicinesia la lentitud de los movimientos. El paciente tiene gran dificultad para
empezar a caminar, al efectuar un movimiento lo realiza en etapas, se pierden los

movimientos sincinéticos.

Alteraciones de la postura: se deben a la pérdida de estabilidad por
alteracion de las reacciones de enderezamiento y de los reflejos posturales
anticipadores.

Otros sintomas: voz hipofonica, disartria por mala modulacién del habla,

dificultad para masticar o deglutir, marcha a pasos cortos*°.

El sindrome parkinsoniano se caracteriza por 4 sintomas cardinales:
temblor de reposo, rigidez, bradicinesia-acinesia y pérdida de reflejos posturales.
Su diagnostico no precisa la presencia de todos ellos. Las entidades mas
frecuentes que pueden cursar con éste sindrome son: parkinsonismo idiopético
o enfermedad de Parkinson, parkinsonismos secundarios o0 sintomaticos
(inducido por neurolépticos, antagonistas de calcio, toxicos, infecciones,
alteraciones vasculares, hidrocefalia, lesiones ocupativas, trastornos metabdlicos

y enfermedades causadas por priones) y parkinsonismo asociado a
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enfermedades neurodegenerativas (pardlisis supranuclear progresiva,
degeneracion nigroestriada, enfermedad difusa de cuerpos de Lewy, esclerosis
lateral amiotrofica, enfermedad de Huntington, sindrome de Hallervorden Spatz,
atrofias palidales primarias). La enfermedad descrita por james Parkinson en 1817
como “paralisis agitans” es la causa mas frecuente de sindrome parkinsoniano, se
relaciona con pérdida neuronal a nivel de sustancia negra compacta y en menor
grado al locus ceroleus, la cual debe ser al menos del 80% para que aparezcan
los sintomas tipicos de la enfermedad. Neuroquimicamente hay deplecion de

dopamina en el sistema nigroestriado 3¢ 3" 38,

ALTERACIONES DEL MOVIMIENTO INDUCIDOS POR MEDICACION

Son los movimientos que se producen como consecuencia de la accién de
determinados farmacos sobre el SNC. Los farmacos que se han relacionado con
la produccion de movimientos anormales son: clorpromacina, metoclopramida,
fenotiacinas, butirofenonas, fenitoina y antipsicéticos® . El diagnéstico se realiza
mediante la anamnesis con el antecedente de ingesta de medicacién. La
manifestacion consiste en discinecias oculares, bucales, posiciones disténicas.

40.41 | os movimientos cesan

Pueden llegar a confundirse con crisis convulsivas
cuando se retira la medicacién responsable con excepcion de la discinesia tardia,
causada por la exposicion a medicamentos bloqueantes de los receptores de
dopamina, principalmente antipsicéticos de primera generacibn con una
asociacion de hasta el 5% en adultos jovenes y hasta el 30% en ancianos sin
conocerse hasta el momento el mecanismo de su produccion y sin reportes en la
literatura en nifios *?. Otras causas son: manganeso que se asocia a rigidez y
bradicinesia, solventes especificamente metanol que se metaboliza y forma
formaldehido y acido formico los cuales tienen toxicidad selectiva a nivel del
putamen. En cuanto a la intoxicacion por monoéxido de carbono se asocia a un
sindrome parkinsoniano que evoluciona en 2 a 20 semanas con distonia y

coreoatetosis™,
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ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS EN EL ESTUDIO DE LOS TRASTORNOS
DEL MOVIMIENTO

Los estudios neurofisiologicos son una poderosa herramienta para el
neurélogo siendo su uso ampliamente extendido en lo que concierne en las
enfermedades del Sistema Nervioso. La utilidad de estas exploraciones es menos
conocida en el proceso diagnostico de los trastornos del movimiento debido a la
dificultad para su categorizacion semiologica, localizacion lesional topogréfica y
diagnéstico diferencial **. Las pruebas funcionales anatémicas se deben realizar
después de 48 horas de haber suspendido todos los farmacos que puedan alterar
los resultados, incluyendo los cardiovasculares, bloqueantes alfa adrenérgicos o
beta adrenérgicos, y farmacos con efecto antimuscarinico como los
antiparkinsonianos y antidepresivos triciclicos. En cuanto a estudios de reflejos
troncoencefalicos, el mas ampliamente utilizado en los TM es el reflejo de
parpadeo encontrando en padecimientos como enfermedad de Parkinson,
distonias craneales y sindrome de Guilles de la Tourette una recuperacion precoz
de la respuesta R2. A través de registros mediante acelerbmetro y
electromiografia (EMG) se puede identificar la frecuencia del temblor y analizar si
es en reposo, postural o de accién, asi como detectar patrones de activacion
muscular para su correcta clasificacion. Asi mismo el estudio electromiografico
puede ser de utilidad para poner de manifiesto el fendmeno de contraccion y
delimitar los segmentos musculares en el caso de las distonias y localizacién de

los musculos méas implicados para la posterior aplicacién de toxina botulinica®*.

Actualmente estudios de neuroimagen son indispensables en el estudio de
pacientes con TM, considerando a la resonancia magnética (RM) la técnica de
eleccion para la correlacion anatomoclinica de las lesiones que originan los

2 son

movimientos anormales, sobre todo en aquellas de pequefio tamafio
necesarias en caso de RM de craneo imagenes ponderadas en T2W, FLAIR las
cuales tienen mayor sensibilidad para deteccion de lesiones de parénquima
asociadas, el gradiente echo T2 disminuye la susceptibilidad a artefactos e

incrementa la deteccion de calcificaciones y productos de degradacion
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sanguineos, la secuencia de difusion especialmente si se sospecha de lesiones
isquémicas. La sefial de los ganglios basales es casi isointensa con el cortex en
secuencias T1, T2 y FLAIR. El globo pélido es discretamente hipointenso en
relacion con el putamen®. En cuanto a hematomas de los nucleos de la base,
actualmente se distinguen dos grupos: los mediales que incluyen los hematomas
talamicos y del nucleo caudado y los laterales que comprenden los coagulos
putdminocapsulares, esta clasificacion se basa en elementos clinicos y
radiologicos*®. La RM en pacientes con Corea de Sydenham y PANDAS suele
ser de apariencia normal con las técnicas convencionales. Ocasionalmente se
observan lesiones con un incremento de sefial que afectan predominantemente
los ganglios basales. Los estudios con tomografia por emisién de positrones
(PET) cerebral han mostrado hipermetabolismo e incremento de consumo de
glucosa en los ganglios basales®. La TAC (tomografia axial de craneo) muestra
alteraciones densitométricas en los ndcleos de la base y es especialmente (Util
para detectar calcificaciones, aunque frecuentemente las calcificaciones de GB no
se acomparfan de TM. El EEG resulta Gtil para realizar diagndstico diferencial
con trastornos epilépticos, generalmente en el estudio de los TM no se encuentra
alteracion asociada. Los exadmenes bioquimicos son necesarios dada la

frecuencia con que las enfermedades metabdlicas son el factor causal®.

TRATAMIENTO DE LOS TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO

Se han empleado tratamientos no farmacoldgicos buscando aprovechar las
posibilidades neuroplasticas a través del aprendizaje motor, consisten en técnicas
diversas de desensibilizacion, refuerzo negativo, restriccion de ciertos
movimientos mediante ortosis, sin embargo su respuesta no ha sido probada
adecuadamente. En el caso de las distonias los farmacos mas frecuentemente
utilizados son la Levodopa (Sinemet) con una dosis diaria eficaz de 100 a 300
mg, pero si en dos meses el paciente no responde conviene administrar otro
farmaco, considerando de segunda eleccion a los anticolinérgicos especialmente
el trihexifenidil (Artane) con una eficacia hasta del 68% con una dosis efectiva de

hasta 30mg/dia. El baclofeno (Lioresal) que es un derivado del GABA es un
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buen tratamiento de la espasticidad, a veces llegandose a necesitar hasta mas de
100mg/dia, administrado intratecalmente mediante bomba de infusion ofrece
buenos resultados en casos de distonias generalizadas. Otros: tizanidia (Sirdalud)
que es un agonista beta adrenérgico, clonacepam (Rivotril) con accion
gabaérgica asi como la aplicacion de toxina botulinica tipo A la cual carece de
accion sobre el sistema nervioso central librandola de los efectos adversos de los

demas tratamientos farmacolégicos .

En cuanto al temblor se han utilizado como farmacos de primera linea el
propranolol en dosis de 1mgkgdia, primidona en dosis de 20mgkgdia, las
benzodiacepinas (clonacepam, alprazolam), ocasionalmente piracetam. La cirugia
se reserva para los casos incapacitantes, prefiriendo la utilizacion de estimulacion
cerebral profunda taldmica  bilateral por su reversibilidad, a las lesiones
estereotéxicas por termocoagulacién®®. Otros utilizados: gabapentina, topiramato,

clonidina, olanzapina, flunarizina 2.

En la corea reumética el reposo es importante en la calidad de vida del
paciente en la fase aguda. El tratamiento de la causa en las formas secundarias
suele ser suficiente pero en ocasiones se precisa la utilizacién de las fenotiacinas
o butirofenonas (haloperidol). En casos de corea lupico, formas graves y febriles
de corea la administracion de corticoesteroides disminuye la intensidad del

proceso, otros son la carbamacepina y el 4cido valproico *°.

Para los tics se precisa de un tratamiento multidisciplinario incluyendo la
colaboracion de los padres, educadores, médicos debido a sus trastornos
asociados. Se precisa la determinacion del impacto que tienen sobre la vida del
paciente para identificar qué sintomas requieren tratamiento. Las obsesiones y
compulsiones pueden beneficiarse de la imipramina o fluoxetina. Los
psicoestimulantes como el metilfenidato pueden exacerbar los tics en el caso de
su asociacion a TDAH, se pueden utilizar en caso necesario antidepresivos

triciclicos. Otros : haloperidol, clonidina, risperidona, benzodiacepinas®:.
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En el caso de bradicinesias y sindromes parkinsonianos se utilizan agentes
anticolinérgicos (trihexifenidilo, biperideno), agonistas dopaminérgicos como la
bromocriptina, Levodopa/ Carbidopa (Sinemet). Los primeros actian bloqueando
los receptores colinérgicos muscarinicos y probablemente inhiben la transmision
colinérgica de las neuronas estriatales, corrigiendo el exceso de acetilcolina
central originado por la deficiencia dopaminérgica. La Levodopa (precursor de la
dopamina) es el tratamiento con mayor eficacia, se asocia a un inhibidor de dopa-
decarboxilasa periférica para disminuir los efectos secundarios agudos
secundarios a su metabolismo a nivel de esta enzima. Los agonistas
dopaminérgicos estimulan directamente a nivel de D2, sin embargo su eficacia
como monoterapia es menor que la Levodopa. En cuanto a tratamiento quirdrgico
la palidotomia medial puede mejorar la bradicinesia sin embargo el riesgo de

lesién a nivel de vias épticas, hemorragias y edema es alto *°.
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JUSTIFICACION

En la literatura neuroldgica pediatrica no existe suficiente informacién
acerca los trastornos del movimiento debido a su complejidad, dificultad

diagnéstica y terapéutica.

En México se desconoce su frecuencia y no existen estudios que nos

permitan conocer sus caracteristicas clinicas en pacientes pediatricos.

La caracterizacion clinica de pacientes pediatricos con trastornos del
movimiento del Hospital infantii de México “Federico Gomez” facilitaria su
clasificacion. Se puede establecer una base de datos para posterior desarrollo de
una ruta diagndstica y terapéutica para mejorar la utilizacion de recursos humanos

y hospitalarios.
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Describir las caracteristicas clinicas de los trastornos del movimiento en

pacientes pediatricos del Hospital Infantil de México “Federico Gomez”
OBJETIVOS ESPECIFICOS
Establecer caracteristicas clinicas de pacientes con TM.

— Describir:

Etiologias.

* Farmacos utilizados.

* Respuesta al tratamiento.
» Comorbilidades.

» Hallazgos radiologicos.
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MATERIAL Y METODOS

TIPO DE ESTUDIO: Observacional, retrolectivo, descriptivo, transversal.

UNIVERSO: Expedientes de pacientes pediatricos con diagnostico de trastornos
del movimiento en edades comprendidas desde recién nacido hasta los 18 afios
tratados en el Hospital Infantil de México “Federico Gomez” durante el periodo

comprendido del 1°. de marzo del 2001 al 1°. de marzo del 2007.

METODOS: Se revisaron los expedientes clinicos de todos los pacientes con el
diagnostico de trastorno del movimiento, seleccionando aquellos que cumplian
con los criterios de inclusion establecidos. Los expedientes seleccionados fueron
revisados individualmente y los datos colectados fueron vaciados en una hoja de
captura previamente disefiada. Posteriormente la informacion se procesé en el
programa SPSS14. Se describen los hallazgos clinicos en tablas y se analizé la
relacion del tipo de movimiento anormal con los hallazgos en los estudios de

neuroimagen.

CRITERIOS DE INCLUSION:

— Todos los expedientes de pacientes con diagnéstico de distonia,
sindrome rigido acinético, temblor, corea, tics, balismos, discinecias
latrogénicas, forma discinética de paralisis cerebral infantil y
coreoatetodsica valorados en el Hospital Infantil de México en los que
se incluyan datos completos del paciente (registro de expediente
clinico ,sexo, edad de inicio del cuadro clinico, etiologia del trastorno
del movimiento y tipo de movimiento anormal, expediente
radiolégico, tratamiento farmacologico, tiempo de respuesta al

tratamiento y comorbilidades)
— Pacientes desde recién nacidos hasta 18 afos.

— Ambos géneros.
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» CRITERIOS DE EXCLUSION:

- Pacientes con diagnéstico de sindrome cerebeloso, mioclonias,

debilidad y espasticidad.

- Pacientes con diagnostico de epilepsia.

 CRITERIOS DE ELIMINACION

- Pacientes con expedientes incompletos.

ANALISIS ESTADISTICO: Se incluyeron medidas de estadistica descriptiva
(frecuencias, medias y porcentajes).

30



RESULTADOS

En el periodo comprendido del 1° de marzo del 2001 al 1°. De marzo del
2007, se realizé el diagndstico de trastorno del movimiento en 230 pacientes, de
los cuales se excluyeron 158 expedientes por no reunir los criterios de inclusion,
guedando para su estudio un total de 72 expedientes. En lo que respecta a
distribucion por sexos de los pacientes estudiados (n=72), se observo
predominancia del sexo masculino en una proporcién de 0.65 en relacién al
femenino 0.35 (43 hombres y 29 mujeres). (Grafica 1). La mediana de edad al
momento del diagndstico entre ambos sexos fue de 7 afios 1 mes, siendo la edad

méxima registrada de 16 afios y la minima de 6 meses. (Gréfica 2).

Los tipos de movimientos anormales encontrados fueron: Balismo 1 caso,
distonia focal 2 casos, coreoatetosis 16 casos, temblor 8 casos, combinacion de
coreoatetosis y distonias 4 casos, discinecias orolingofaciales 4 casos, corea 5
casos, sindrome rigido acinético 6 casos, distonia generalizada 2 casos, corea
familiar benigna 2 casos, PCI distonica 2 casos, PCIl coreoatetdsica 1 caso,
temblor esencial 1 caso, tics 12 pacientes, hemidistonias 2 casos, Corea de
Sydenham 4 casos. (Grafica 3). En cuanto a los diversos tipos de tics los
hallazgos fueron los siguientes: Tics transitorios 6 casos, tics cronicos 4 casos,
Sindrome de Gilles de la Tourette 2 casos. (Grafica 4). Los tres TM mas
frecuentes son coreoatetosis (22.2%), tics (19.4%) y temblor (11.1%), y los menos

frecuentes balismo, temblor esencial y PCI coreoatetésica (1.3%).

Entre las etiologias halladas se  describen: Encefalopatia hipoxico
isquémica (11 casos) de los cuales 3 corresponden a estado postparo asociado
a cardiopatia compleja y 8 por hipoxia perinatal. Pacientes con VIH 2 casos,
meningitis por brucelosis 1 caso, encefalitis viral 26 casos de los cuales 1 caso
corresponde a Echovirus, 2 casos a Herpes virus, 1 caso por Cocksakie y el resto
de etiologia viral no especificada. Hallazgo de malformacion arteriovenosa como
agente etiolégico 1 caso, antecedente de hiperbilirrubinemia mayor de 24 mg 1

caso, fiebre reumaética 4 casos, Sindrome de Hallervorden Spatz 2 casos,
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astrocitoma 1 caso, Enfermedad de Wilson 1 caso, infarto de etiologia
indeterminada 1 caso, Enfermedad de Leigh 1 caso, distrofia muscular 1 caso,
ERGE en el caso de distonia dispéptica 1 caso, movimientos relacionados con
etiologia de tipo genético 3 casos de los cuales uno corresponde a distonia
familiar de torsion y dos hermanas con diagnostico de corea familiar benigna vy,
etiologia idiopatica 15 casos de los cuales 12 corresponden a tics sin causa
secundaria y que no se comprob6 alguna relacion de tipo genético y un caso de
temblor esencial ademéas de 2 casos en los cuales no se ha relacionado alguna
etiologia especifica y aun se encuentran en protocolo de estudio. Las tres
etiologias mas frecuentes son encefalitis viral (36.1%) seguida de etiologia
idiopatica (20%) y EHI (15.2%). (Grafica 5).

Era requisito indispensable contar con neuroimagen de las cuales se
realizaron a 23 pacientes (32%) Tomografia Axial de Craneo (TAC) y a 49 (68%)
pacientes Resonancia Magnética de Craneo (RM). Con una relacién entre RM:
TAC de craneo de 2:1:1 respectivamente (Grafica 6). . Para realizar una
correlacion se describen los hallazgos en la TAC: atrofia corticosubcortical 10
pacientes, edema 1 paciente, calcificacion de GB 1 paciente, quiste aracnoideo
como hallazgo fortuito 1 paciente, descripcion normal 10 pacientes (Gréafica 7).
De los 10 pacientes con atrofia corticosubcortical 9 corresponden a etiologia por
EHI y otro corresponde a un caso aun en protocolo de estudio cuyo movimiento
anormal corresponde a discinecias orolingofaciales, en cuanto a edema este
hallazgo corresponde a encefalitis viral, la presencia de calcificacion se asoci6 a
VIH y el hallazgo de quiste aracnoideo se realizé en un paciente con diagnostico
de encefalitis viral. De los pacientes en los que se reporté TAC de craneo normal
3 casos corresponden a encefalitis, 1 caso de PCI disténica, 1 caso de Sindrome
de Hallervorden Spatz, 3 casos de tics transitorios, 1 caso corresponde a EHI y

uno a temblor esencial.

Para la RM de craneo se describen: normal (33 pacientes), hiperintensidad
en Ganglios Basales (3 casos), hipointensidad en GB (1 caso), MAV (1 caso),

infarto en frontal /caudado (1 caso), imagen tumoral quistica comprimiendo GB (1
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caso), disminucion de la relacidbn de sustancia gris y blanca (2 casos) que
corresponden a edema cerebral, infarto a nivel de caudado/putamen/mesencéfalo
(1 caso), infarto taldmico bilateral/lenticular (2 casos), aracnoiditis basal (1 caso),
infarto frontal/talamico (1 caso), hipoplasia de cuerpo calloso (1 caso) y displasia
cortical frontal (1 caso). (Grafica 8). De las 33 RM de craneo normales 14
corresponden a encefalitis, 3 secundarias a alteraciones genéticas (ambos casos
de corea familiar benigna y 1 caso de distrofia muscular), 4 a fiebre reumética vy el
resto por igual entre meningitis, HIV, PCI, enfermedad de Wilson (1 caso) y un
caso que se encuentra aun en protocolo de estudio de etiologia indeterminada,
los 7 estudios restantes descritos como normales corresponden a tics. Las que
muestran imagen hiperintensa a nivel de GB corresponden a encefalitis viral,
Enfermedad de Leigh y Corea de Sydenham. La disminucion de sefal
correlaciona con el Sx de Hallervorden Spatz. Entre las imagenes que
corresponden a infartos 3 corresponden a encefalitis viral, un caso asociado a
EHI secundario a paro cardiorrespiratorio, y uno de etiologia a determinar. La
hipoplasia de CC correspondié clinicamente a distonia secundaria a ERGE. La
displasia a nivel frontal se correlacioné clinicamente con un S. de Gilles de la

Tourette.

El tratamiento se dividio en 3 categorias de acuerdo al numero de
farmacos utilizados, el total de pacientes cuyo tratamiento amerité la utilizacion de
2 0 mas farmacos ante la falta de respuesta a tratamiento con un primer farmaco
posterior a un mes de iniciado (politerapia) fue de 40 correspondiendo a un
55.5%, los pacientes que fueron tratados con monoterapia fueron 26
constituyendo un 36.1% y a los que no se les administré ningun tratamiento

farmacoldogico fueron 6 en total (8.4%). (Gréfica 9).

El tipo de respuesta que se obtuvo en general fue adecuada en un 43%
del total de los pacientes incluidos en el estudio con remision de los movimientos
anormales, se describe una respuesta parcial 6 inicio de respuesta considerada
como reduccion en los movimientos anormales al momento de la recoleccion de

datos en un 20% y sin respuesta al tratamiento el 28% de los pacientes. A 5
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pacientes no se les otorgd un seguimiento (8%) y se reporta una defuncion

relacionada a VIH. (Gréfica 10).

En total se utilizaron 13 farmacos para el tratamiento de los movimientos
anormales siendo el mas frecuentemente utilizado el haloperidol en un total de 37
pacientes (51.3%), en segundo lugar el clonacepam en 19 pacientes (26.3%) y en
tercer lugar se encuentra el baclofeno (20.8%). Los otros medicamentos
empleados fueron la tizanidina (4 pacientes), clonidina (6 pacientes), propranolol
(4 pacientes), biperideno (5 pacientes), trihexifenidilo (7 pacientes), tioridacina (2
pacientes), Levodopa (6 pacientes), Carbidopa (5 pacientes), levopromacina (4
pacientes), risperidona (5 pacientes). Los farmacos asociados para el manejo de
las comorbilidades fueron valproato de Mg en 7 pacientes y carbamacepina en
uno, imipramina 6 pacientes, fluoxetina 1 paciente, olanzapina un paciente,
paroxetina un paciente; esteroides en 3 pacientes con Corea de Sydenham y PSC
en todos los pacientes con Corea de Sydenham. Se reporta un caso de
intoxicacion con haloperidol revirtiendo la sintomatologia una vez suspendida la

medicacion. (Grafica 11).

Las  asociaciones farmacolégicas mas  utilizadas  fueron
haloperidol/trinexifenidilo,  baclofeno/tizanidina,  haloperidol/clonacepam/AVP,
clonacepam/carbamacepina, clonacepam/haloperidol con 2 casos cada uno el

resto de las combinaciones fue utilizada en una sola ocasion. (Tabla 5).

El tiempo promedio de adecuada respuesta para todos los TM fue de 8.5
meses con un minimo de una semana y un maximo de 48 meses que fueron las
coreas familiares benignas que incrementan el tiempo de respuesta promedio.
Los que presentaron mejoria de la sintomatologia clinica en menor tiempo fueron
el caso de hemidistonia en un promedio de 3 meses seguida de la Corea de
Sydenham con 3.5 meses asi como el sindrome rigido acinético también en un

lapso de 3.5 meses. (Gréafica 12).

En los pacientes a los cuales no se administro tratamiento farmacoldgico

(6 casos) no hubo mejoria de la sintomatologia en 2 de ellos (33.3%), no se
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otorgd seguimiento a 1 paciente (16.6%) y en 3 pacientes remitio la presencia de
movimientos anormales (50%) (Grafica 13), Estos casos correspondieron a
temblor (2 pacientes), discinesia (2 pacientes), PCI coreoatetdsica ( 1 paciente) y
corea de Sydenham (1 paciente), el tiempo minimo de respuesta lo presentd un
paciente con temblor con una semana y el maximo el caso de discinesia con 3

meses (Grafica 14 ) .

En pacientes que cursaron con tratamiento farmacoldgico con politerapia
presentaron adecuada respuesta en un 40% (15 pacientes), sin mejoria en un
32.5% (13 pacientes), respuesta parcial 25% (11 pacientes) y no se dio
seguimiento a un 2.5% (1 caso). (Gréafica 15). El tiempo promedio de remisién
de movimientos anormales en pacientes tratados con politerapia fue de 7.7 meses
y en inicio de respuesta parcial fue de 15.8 meses. De las etiologias que
ameritaron tratamiento con politerapia corresponden a 15 casos de encefalitis, de
las cuales en 11 si se logré la remision de los movimientos anormales, 6 por EHI
en ninguno de estos casos se logré total remision del trastorno de movimiento
obteniéndose en 3 casos respuesta parcial y en 3 hasta el momento sin mejoria,
un caso de VIH con mejoria a los 4 afos de tratamiento. Un caso de meningitis. 9
casos idiopaticos, de los 2 casos de Hallervorden Spatz uno tuvo adecuada
respuesta. Un caso de enfermedad de Wilson, enfermedad de Leigh e
hiperbilirrubinemia cada uno y los 3 casos de etiologia genética también se

encuentran en este rubro. (Gréfica 16).

Resultados similares en cuanto a mayor namero de pacientes que
presentaron adecuada respuesta al tratamiento se obtuvieron en casos tratados
con monoterapia siendo los siguientes los resultados: adecuada respuesta 62%
(16 pacientes), sin mejoria de sintomas 11.5% (3 pacientes), no se dio
seguimiento a 2 pacientes (7.6%) y se obtuvo respuesta parcial en un 19.2% (5
pacientes) con un total de 26 pacientes con monoterapia. (Gréfica 17). El tiempo
promedio de remision total de movimientos anormales en pacientes tratados con
monoterapia fue de 3.5 meses e inicio de respuesta parcial de 5.4 meses. Las

patologias asociadas a tratamiento con monoterapia son las siguientes: 4 casos
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de EHI, 8 casos de encefalitis de los cuales en 7 se logro la remision del cuadro, 5
casos de etiologia idiopatica, un caso de MAV, 4 casos de Corea de Sydenham
obteniéndose en todos los casos remision de los movimientos anormales, un caso
de distrofia muscular, un caso de ERGE, un caso de astrocitoma e infarto.
(Grafica 18).

33 pacientes presentaron trastornos asociados: Sindrome piramidal (4 pacientes),
epilepsia (17 pacientes). Intoxicacibn medicamentosa 1 caso, sindrome de
regresion 1 paciente, RDPM 3 pacientes, asociacion de TOC/RDPM 1 paciente,
trastorno de ansiedad (2 pacientes), sindrome de Parinaud (1 paciente),
asociacion de trastorno de ansiedad con trastorno de lenguaje (1 paciente) y
asociacion de TDAH/TOC (1 paciente). 39 pacientes no presentaron ninguno.
(Grafica 19).

En la tabla 6 se muestra la relacién entre tipo de movimiento anormal y
los diferentes trastornos asociados, siendo la coreoatetosis la que mayormente
se relaciona con presencia de epilepsia (21%). Los tics crénicos presentaron
mayor comorbilidad (75%), seguido de G. de la Tourette. (Tabla 7).
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DISCUSION

La incidencia y prevalencia de los trastornos del movimiento en poblacién
pediatrica no ha sido suficientemente estudiada. En este estudio pudimos
corroborar que la edad de inicio de los movimientos anormales fue a la edad de
7.1 afios en promedio. Encontramos un predominio del sexo masculino en
general de todos los TM predominando en tics y temblor lo cual concuerda con lo
reportado en un estudio de 800 casos en el Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona
realizado por Fernandez-Alvarez. Los factores que determinan el predominio de
algun tipo de TM en el nifio frente al adulto y su distribucidon segun el sexo son
desconocidos, pero probablemente se deben al proceso de maduracion de
neurotransmisores y de las estructuras implicadas en el complejo proceso del

movimiento .

El trastorno de movimiento mas frecuente en nuestro hospital, es la
coreoatetosis (22.2%), seguido de los tics con un 19.4% y el temblor (11.1%), sin
embargo hay discrepancias entre las series de estudios reportadas en la
literatura, en donde los tics constituyen el movimiento anormal mas frecuente
(38%) seguido de distonias (24%) y temblor (18%), siendo la corea el penultimo
con 4% y el sindrome rigido acinético el méas infrecuente con 2% '2*®. Estos datos
no reflejan la incidencia en la poblacion pediatrica sino la frecuencia a la que han
acudido al servicio de neurologia pediatrica en el Hospital Infantil de México
“Federico Gomez”. Consideramos que en nuestro hospital los tics se encuentran
poco representados ya que una proporcién de estos pacientes son tratados por
los servicios de psiquiatria o psicologia por una parte y otra la mayoria de las
veces no son referidos a la consulta especializada dada la benignidad de muchos
de ellos.

De los casos de tics, ninguno se asoci6 a un factor genético ni a
etiologias secundarias, las mas frecuentes reportadas en la literatura son las de
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trastornos de conducta son mas frecuentes en pacientes con tics que en la
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poblacion en general. Hay reportes que los asocian al TDAH hasta en un 90%.
Las comorbilidades que mas frecuentemente encontramos fueron con TDAH,
TOD, TOC, trastorno de ansiedad y lenguaje, sin embargo el 58% no se asoci6
a comorbilidad. Tampoco encontramos asociacion a trastornos del suefio
descritos frecuentemente *2. En pacientes con diagndstico de tics la eleccion del
farmaco debe depender de la severidad del caso y de su asociacion con las
diferentes comorbilidades acompafiantes . El  tratamiento de tics es
multidisciplinario, en nuestros paciente con tics transitorios ya sea simples o
complejos farmacolégicamente solo ameritaron tratamiento con monoterapia
obteniendo adecuada respuesta a excepcion de un caso que ameritd politerapia,
los que tienen diagnostico de tics cronicos o G. de la Tourette ameritaron en su
totalidad de polifarmacia sin obtener su remisién total. Los farmacos de eleccion
en nuestro hospital fueron neurolépticos y antidepresivos, llamando la atencion
gue en ningun paciente se hizo uso de psicoestimulantes. En tics se ha reportado
que el haloperidol es el medicamento mas eficaz seguido por el clonacepam y la

clonidina, o la asociacién de estos dos Ultimos si el clonacepam fuera ineficaz *.

Reportamos 6 casos de distonias de las cuales solo una fue congénita, el
resto fueron secundarias predominantemente por EHI y encefalitis. El tipo mas
frecuente reportado en la literatura es la distonia focal ?>. En nuestro estudio se
reportaron igual numero de casos de distonia focal, generalizada y hemidistonia.
Una de ellas fue el sindrome de Hallervorden Spatz que debuté como sindrome
disténico. En la forma infantil esta es la forma mas comun de inicio, mientras que

en la adolescencia inicia como un sindrome rigido acinético.

Se reportaron 6 casos de sindrome rigido- hipocinético, sin mostrar la
expresividad que habitualmente tiene en el adulto®®, se reporta su frecuencia en
las series de casos previamente descritas hasta del 2%. En nuestro estudio la

frecuencia fue de 8.3%, de etiologia viral en 66%.

La coreoatetosis paroxistica familiar es transmitido con caracter
autosémico dominante, evoluciona hacia una disminuciéon en la frecuencia de los

movimientos anormales a medida que el nifio aprende a controlarse y
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contrarrestar las causas desencadenantes, reportandose un adecuado control con
clonacepam®®. Describimos un caso de 2 hermanas con este diagnéstico, las
cuales recibieron tratamiento con politerapia con trihexifenidilo y haloperidol,
obteniendo respuesta parcial después de 4 afios.

Se diagnostic6 un caso de postura distonica paroxistica asociada a
enfermedad por reflujo a los 7 meses, segun los reportes descritos es frecuente
se presente entre los 4 meses hasta los 14 afios, es parte de la triada del
sindrome de Sandifer (ERGE, torticolis, posturas distonicas paroxisticas),
debiéndose sospechar en todo nifio que presente esta triada. Se relaciona a una
disminucién de la presion del esfinter esofagico y disminucion de la motilidad
esofagica *°. El tratamiento especifico disminuye las anormalidades del
movimiento. En nuestro paciente se asocié con hipoplasia del cuerpo calloso y
retraso en el desarrollo, lo que condiciona alteraciones en la mecanica de la
deglucion, fue tratado con clonacepam, sin embargo no se dio seguimiento para

corroborar la respuesta.

Las discinecias secundarias a la accion de farmacos que se relacionan con
la produccién de movimientos anormales pueden ser agudas, producidas poco

tiempo después de ingerir la medicacién o diferida en el tiempo durante su uso o

. . 39
después del mismo

En el estudio reportamos un caso de incremento de
discinecias faciales, por uso de haloperidol, mejor6 el cuadro con la suspension

del farmaco y el empleo de tratamiento temporal conjunto para su total remision.

Reportamos 4 casos de Corea de Sydenham, la cual es una enfermedad
monofasica caracterizada por un inicio subagudo posterior a infeccion
estreptococcica, es uno de los criterios mayores de fiebre reumatica de acuerdo a
los criterios de Jones. No hay reportes de estudios controlados respecto al
tratamiento. Solo manejo sintomatico o inmunosupresor en caso necesario. La
estrategia mas importante es la prevencion de la recurrencia mediante la
aplicacion de antibiotico con penicilina benzatinica. La evolucion natural es la
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profilactico, en 2 pacientes fue necesario el uso de esteroides y en 4 casos los
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movimientos anormales fueron tratados solo con monoterapia y un caso con
politerapia, todos con adecuada respuesta y remision del cuadro con un tiempo

minimo de una semana y maximo de un afio, sin secuelas.

Las principales etiologias del temblor fueron las infecciosas virales o
bacterianas, astrocitoma, VIH, MAV y un caso de temblor esencial, reportado

como el mas frecuente en la poblacién adulta *°.

Las infecciones del sistema nervioso central pueden ser causadas por
cualquier agente, pero con mayor frecuencia son debidas a virus y ciertos
sintomas y signos son mas o menos comunes. Entre las manifestaciones menos
frecuentes tenemos al desorden de los movimientos, que puede presentarse
inmediatamente después del dafio cerebral y estan relacionados con lesiones
talamicas o de ganglios basales *®, sin embargo la etiologia mas frecuente de los
trastornos de movimiento en nuestra poblacion son las infecciones de sistema
nervioso central de tipo viral, sélo en 4 pacientes se logr6 aislar el virus. No hay
reportes clinicos y epidemioldgicos acerca de estas caracteristicas en estudios de
trastornos de movimiento realizados en poblacion pediatrica, ni estudios
estandarizados acerca de su tratamiento, nuestros pacientes fueron tratados en
Su mayoria con politerapia con una adecuada respuesta al tratamiento. En un
paciente no se dio tratamiento farmacoldgico presentando remisién del cuadro
una semana después de su diagnostico. La evolucion natural de las encefalitis y
trastornos del movimiento es su total remision lo cual concuerda con los hallazgos

de este estudio.

El apoyo con neuroimagen es imprescindible en el estudio de los
pacientes con trastornos del movimiento. La revision de la bibliografia ofrece
discordancia en cuanto al sitio de lesién, la naturaleza de la misma y el tipo de

movimiento involuntario anormal que se exterioriza *’.

Un caso de adecuada
correlacion clinica y radiolégica es en el sindrome de Hallervorden Spatz en
donde la imagen caracteristica es hipointensidad a nivel de la parte medial de

globo pélido bilateral asi como la parte reticular de la sustancia negra debido al

40



deposito de hierro u otro tipo de pigmentos %, la imagen caracteristica son los

ojos de tigre en el T2.

La TAC y RM fueron normales en pacientes con encefalitis, aunque se
han descrito lesiones localizadas principalmente en los I6bulos temporales y
regiones orbitofrontales con hiperintensidad de la sefial en la secuencia de T2,
hemorragia limbica o realce meningeo con el medio de contraste , principalmente
secundarias a herpes virus lo cual no concuerda con los hallazgos en este
estudio. En la TAC simple y contrastada pueden verse lesiones en la misma
localizacion de manera tardia. En este estudio la mayoria fueron normales.

En la Enfermedad de Wilson, la RM fue normal. En la literatura se
describen alteraciones secundarias al depdésito de cobre como zonas de gliosis,
desmielinizacién, acumulacién de hierro, cavitaciones, sin especificarse del todo
la apariencia de las lesiones *°.

Reportamos 5 pacientes con infartos cerebrales, 1 de ellos secundario a
EHI, 3 por encefalitis viral y uno indeterminado. En las lesiones secundarias a EHI
se reportan alteraciones a nivel de GB vistas en RM como hiperintensidades en el
estriado. También se observan cambios de sefial en la corteza, cerebelo e
hipocampo *°. El paciente con EHI cursé con infarto frontal y caudado bilateral.
Los de etiologia infecciosa con afeccion a nucleo caudado y putamen asi como
mesencéfalo y tAlamo. El infarto talamico bilateral ain se encuentra en estudio su
etiologia.

La afeccion de los GB puede ocurrir en multiples mitocondropatias sin
embargo predomina la afeccion en la enfermedad de Leigh con hallazgos
caracteristicos en T2 y FLAIR de lesiones hiperintensas que involucran la porcién
lateral del putamen de manera bilateral ademas de lesiones de sustancia blanca y
atrofia cortical. En nuestro paciente se reporta hiperintensidad de

putamen/caudado.

En pacientes con VIH la afeccion de GB se asocia con infecciones
oportunistas como toxoplasmosis, criptocococcis, vistas en RM como imagenes

hiperintensas del parénquima en T2. Hay pocas publicaciones con correlacion
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clinica y de RM con alteraciones en GB*. Solo a uno de nuestros pacientes con

VIH se realiz6 RM, la cual se reporta normal.

No hay estudios en donde se compare la eficacia y utilizacion de mono o
polifarmacia. En nuestro estudio se utiliz6 mas la politerapia con un 55.5%,
posteriormente monoterapia con un 36.1% y en un 8.4% no se utilizé ningun tipo
de tratamiento farmacolégico. En ambas modalidades de tratamiento como mono
0 politerapia las respuestas al tratamiento fueron buenas, mejor en el grupo de
monoterapia, probablemente asociado a la etiologia, ya que el grupo de buena
respuesta con politerapia fue del 40% y sin respuesta el 32.5% probablemente por
la misma causa. EIl inicio de respuesta al tratamiento fue mas rapida con
monoterapia (3.5 meses). ElI farmaco mas utilizado fue el haloperidol,
indistintamente del tipo de movimiento anormal que presentara el paciente.
Cuando la respuesta fue buena se manejé el haloperidol como monoterapia,
cuando no hubo respuesta se utilizaron combinaciones, de las cuales se
documentaron hasta 32. Las mas utlizadas haloperidol/trihexifenidilo,
baclofeno/tizanidina, haloperidol/clonacepam/AVP, clonacepam/carbamacepina,

clonacepam/haloperidol con 2 casos cada uno.

El 45.8% de los pacientes presentaron trastornos asociados. El principal
fue epilepsia, seguido de sindrome piramidal, RDPM y ansiedad.
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CONCLUSION

Es necesario realizar protocolos de abordaje y tratamiento basados en lo
descrito por la literatura, ya que no contamos con un protocolo de tratamiento bien
establecido lo que explica el tipo de tratamiento y evolucion de nuestros
pacientes, sin embargo consideramos que las respuestas clinicas al tratamiento
no han sido malas y que el protocolo de estudio si bien tiene limitaciones, a la
mayoria de ellos se llegé a establecer un diagndstico etiologico. Los trastornos
del movimiento son un area interesante de estudio por lo cual hay que insistir en
su adecuada clasificacion, protocolizacién y tratamiento con la finalidad de poder
identificarlos correctamente, ya que si bien la mayoria son benignos y con buen
prondstico existen otros en los cuales existe urgencia de diagndstico y tratamiento
para mejorar el prondstico. La gama de tratamientos para los trastornos del
movimiento es amplia, no son curativos y no estdn exentos de efectos
secundarios, por lo que hay que valorar los objetivos del tratamiento tomando en
cuenta tanto los sintomas, la limitacién funcional , discapacidad o limitacion y

repercusion en la vida social de los pacientes y familiares.
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ANEXOS

Grafica 1. PORCENTAIJE DE SEXOS
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Grafica 3. TIPOS DE MOVIMIENTOS
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Grafica4. CLASIFICACION DE TICS

17%

v
o
o
Q
=
»
=
<
e
T
vy
=
T
|

B TICS CRONICOS

G.DE LATOURETTE

Grafica 5. ETIOLOGIAS DE LOS

™

(013

S¢

0¢ ST (0]
S3LN3I1DVd 30 OY3INNN

GENETICO

IDIOPATICO

ERGE

DISTROFIA MUSCULAR
E. DE LEIGH

INFARTO

E. DE WILSON
ASTROCITOMA
HALLERVORDEN SPATZ
FIEBRE REUMATICA
HIPERBILIRRUBINEMIA
MAV

ENCEFALITIS VIRAL
MENINGITIS

VIH

EHI

ETIOLOGIAS DE LOS TM

46



Grafica 6. TIPO DE IMAGEN REALIZADA
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Tabla 5. COMBINACIONES DE FARMACOS UTILIZADOS
COMO TRATAMIENTO DE MOVIMIENTOS ANORMALES

COMBINACION

No. DE
PACIENTES

Baclofeno/biperideno

1

Baclofeno/clonacepam/haloperidol

Baclofeno/clonacepam/haloperidol/tizanidina

Baclofeno/haloperidol

Baclofeno/haloperidol/biperideno/fluoxetina

Baclofeno/tioridacina

Baclofeno/tizanidina

Carbidopa/clonacepam/trihexifenidilo/baclofeno

Clonacepam/baclofeno/Levodopa/Carbidopa

Clonacepam/carbamacepina

Clonacepam/haloperidol

Clonacepam/haloperidol/AVP/topiramato

Clonacepam/haloperidol/biperideno

Clonacepam/propranolol

Clonacepam/trihexifenidilo

Clonidina/propranolol

Haloperidol/clonacepam/AVP

Haloperidol/clonacepam/levopromacina/AVP

Haloperidol/clonidina

Haloperidol/imipramina/paroxetina

Haloperidol/levopromacina/clonacepam/AVP/fluoxetina
Biperideno/carbidopa

RlRr|Rr|R|INR[RP|[R|R[RI[NN|R| RN R|R|[R[R|R

Haloperidol/trihexifenidilo/ AVP

Imipramina/clonidina

Imipramina/haloperidol

Levodopa/Carbidopa/trinexifenidilo

RlR|N| Rk

Levopromacina/Carbidopa/baclofeno/piracetam/
Biperideno/Haloperidol/AVP/levopromacina/risperidona

Levopromacina/risperidona

Risperidona/AVP/imipramina

Risperidona/baclofeno

Risperidona/clonidina

Risperidona/olanzapina/clonacepam/tioridacina

Trihexifenidilo/haloperidol

NlRr|Rr|Rr| Rk,
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Grafica 16. PATOLOGIAS TRATADAS
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Tabla 6. RELACION ENTRE TIPO DE MOVIMIENTO
ANORMAL Y COMORBILIDADES
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