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SINDROME DE MEIGE

INTRODUCCION.

El Sindrome de Meige es una distonfa segmentaria, caracterizada por disquinesia
orolinguofacial con blefaroespasmo y distonfa laringea, segtn se ha sefialado en
forma clésica {19:13.1].

Dentro de las entidades neuroldgicas que cursan con movimientos anormales, se
le ha considerado como una de las menos frecuentes, sinembargo, se ha calculado
suincidencia hasta en 25.7 por 100,000 personas a nivel mundial [13-13],

Dada su relativa rareza, y que su evolucién es constante y no es mortal, se tienen
pocos datos acerca del sitio exacto de la alteracién neuroanatémica que pueda
desencadenar esta disquinesia [1:3.5.9,13,15.18.26,27.31] 4o modo gue uno de los
objetivos del presente trabajo es proponer la posibilldad de que mediante estudios
de imagen se pueda establecer la ubicacién de las lesiones.

Consideramos tambien como objetivo del presente trabajo el establecer la
prevalencia del Sindrome de Melge en la casulstica del Instituto Nacional de
Neurologia y Neurocirugfa.
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SINDROME DE MEIGE

ASPECTOS HISTORICOS.

La historia del sindrome de Meige se remonta al renacimiento, ya que Pieter
Brueghel "el Viejo* (c. 1525-1569) ilustra, en su cuadro llamado *Da Gaper* el rostro
de una persona, con una mueca grotesca, que se ha comparado con los casos
actuales del sindrome de Meige [13:18:27],

Es en 1910 cuando el neurdlogo francés Henri Meige describe fas caracteristicas
clinicas que componen a este cuadro ("Les convulsions de la face, une forme
clinique de convulsién faclale, bilaterale et mediane". Revue Neurologlque 20:497,
1910), como son: la disquinesia orolinguofacial con blefaroespasmo y distonfa
laringea, planteando que la lesién causal de este sindroms tuviera relacién con el
estado mental, comparéndolo con el estado mental de los sujetos afectados de
torticolis espasmddica, proponiendo cautelosamente que la alteracién se
encontrara a nivel de tallo encefélico. Sin embargo, al no ser este sindrome fatal
en principio, no pudo corroborar Ia localizacién de las lesionss anatomopatoldgicas
- que él habfa supuesto [113:27:29],

Durante varios decenios, {a descripcién de Meige se vi6 relegada al olvido, ya que
este sindrome es relativamente raro. Fue hasta 1972 en que Altrocchi _11] describid
a dos pacientes con distonfa oromandibular aisiada, y Paulson %! describié tres
pacientes con blefarospasmo y distonfa oromandibular. Es hasta 1976 cuando
Marsden redescubre la descripcléh original de Meige, y observa la semejanza de
ésta con las de Altocchi y Paulson, asl como los rasgos pintados por Pieter
Brueghel el viejo en su obra "De Gaper", dandole al sindrome de
blefarospasmo-distonia oromandibular de inicio en el adulto los nombres de
*Sindrome de Meige"y "Sindrome de Brueghel", que actualmente se emplean como
sinénimos y epénimos 1131, gin embargo, actuaimente se prefiere utilizar sl nombre
de disquinesia orolinguofacial con blefaroespasmo para denominar a este
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SINDROME DE MEIGE

sindrome (18],

En los reportes de la literatura mundial, al no ser ésta una enfermedad de curso
fatal, solo tres casos de Sindrome de Meige han llegado a autopsia. Mientras que
en dos de estos tres casos se han demostrado la disminucién del tamafio y
celularidad de las cabezas de los nlcleos caudados y aigunos nicleos del tallo
cerebral (pars compacta de la sustancia nigra, locus ceruelus, nucleos del rafé y
nucleos pedunculopontinos) similares a los encontrados en pacientes fallecidos
con parkinsonismo postencsfalitico, en el tercero sélo se encontraron hallazgos
inespecificos {1.18.30]

Es en fechas recientes, tanto como en 1989 y 1992, cuando se publican, en forma
de reportes de caso, dos comunicaciones de alteraciones encontradas por imagen
diagndstica en pacientes con este sindrome, que apenas han servido para
establecer en forma indirecta los posibles sitios de las lesiones anatémicas que
pueden presentarse en este sindroms, a nivel de cabezas de nticleos caudados.

Henri Meige (1866-1940). Médico francés quien fue estudiante de Charcot,
ayudandolo a editar una publicacién que mostré la apariencia facial de muchos
enfermos con alteraciones neurolégicas. Efectud investigaciones y publicaciones
de enfermedades ocurridas en el Antiguo Egipto, y describid los logros artisticos
de Charcot.

' GUILLERMO A. TAVERA GUITTINS 3



SINDROME DE MEIGE

ASPECTOS CLINICOS.

Desde la descripcién original de Meige, se establecieron las caracter(sticas clinicas
del sindrome que actualmente lleva su nombre: Disquinesia orolinguofacial bitateral
con blefarospasmo, acompaiiada de distonia laringea 91327291 g5 a partir de los
trabajos de Altrocchi, Paulsen y Marsden (1.13,15) que se incluye al temblor de
manos como componente de este sindrome. Todos estos datos clinicos tienen
presentacidn constante y variable durante el dfa, exacervéndose con situaciones
de stress emocional y desaparecen casf totalmente durante el suefio 17.9.27,25]

La sintomatologfa se inicia habitualmente al final de la quinta o durante fa sexta
década de la vida, pudiendo aparecer en edades de hasta 80 afios. Las
caracterfsticas de los componentes de esta rara variedad de distonia segmentaria
son las siguientes: El blefarospasmo es la caracteristica mas comin, se puede ver.
precedido de un traumatismo orbitofacial en el 5% de los casos; puede Iniciar
unilateralmente pero en poco tiempo se hace bilateral; se ha planteado la presencia
del signo de Charcot (descenso de las cejas durante el cierre de los parpados),
para distinguir al blefarospasmo orgénico del psicégeno; el blefarospasmo puede
verse precipitado o agravado por algunos estimulos, como emocién, fatiga, vista
forzada hacia arriba, la luz brillante, ver TV o manejar; con frecuencia el
blefarospasmo se acomparia de una molestia dolorosa retro-orbitaria; ademés,
quienes sufren de blefarospasmo, aiin con agudeza visual normal, se transforman
en clegos funcionales y en reclusos sociales [1:4:6:8.8,10,12,13,15.18.20,27.28,29]

El segundo componente en frecuencia, es la distonfa oromandibular. Esta es
inicialmente unilateral, y cuando se hace bilateral resuita muy asimétrica. Los
movimientos incluyen: a) espasmos de retraccién bucal; b) contraccién del
paladar; ¢) apertura forzada de la mandibula; d) protrusién labial; e)
ensanchamiento nasal; y f) protrusién lingual. Estos espasmos son prolongados,
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SINDROME DE MEIGE

pudiendo durar 30 segundos o mas [6.7:9,10,1213,15.27.2829] eqia5 caracteristicas
de movimientos son fundamentales para establecer et diagnostico diferencial con
la disquinesia tardra, (29.29),

El tercer componente es la distonfa laringea, la cual va a dar como signo clinico
una disfonfa espasmddica, con las siguientes caracteristicas: a) es una disfonfa
espéstica o disténica, con habla inspiratoria; b) la voz se torna ronca, ruda y con

componente tembloroso; y c) se efectua gran gesticulacion al hablar
[1.5.9,13,15,27,28,29}

Eltemblor de ambas manos es un temblor fino de intencién de 2-3 cm de ampfitud
y de 6-8 Hz; este signo suele presentarse en forma tardia, en el desarrolio de la
enfermedad, (1:9:13,15,27,28.29]

Algunos autores 1433) pan propusesto que el Sindrome de Meige es componente
de la Distonia Musculorum Deformans, sin embargo, la mayoria de los reportes
coinciden en sefalar que se trata de una entidad distinta, que no progresa hasta
convertirse en una distonfa generalizada, considerdndosele mas bien una forma
de distonia de torsién de inicio en la edad adulta [1:59.19.28],

Desde principios del presente siglo, Meige habia sehalado que ademds de los
musculos de la cara: 1) otros misculos de la linea media, como los faringeos y los
del cuello, pueden verse también involucrados; 2) frecuentemente se ha
considerado que esta enfermedad podrfa ser psicégena, por las caracteristicas
inusuales de los espasmos; y 3) la enfermedad es incapacitante, fundamentalmente
por la ceguera funcional 1271,
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SINDROME DE MEIGE

ASPECTOS FISIOPATOLOGICOS.

Hasta el momento actual, ain se desconoce la fisiopatologia del Sindrome de
Meige, ya que no se ha logrado establecer la situacidn exacta de Ia lesién
anatémica. Sin embargo, varios estudios empleando pruebas farmacoldgicas
[5'"'20'23‘24'26'25‘, y con técnicas de electrofisiologia 18] han planteado algunas
posibilidades para explicar los fendmenos que desencadenan esta disquinesia.

Principalmente los estudios se han efectuado con los mecanismos que intervienen
en el reflejo de parpadeo (RP). El andlisis de los efectos que tienen las drogas
anticolinérgicas en el RP inducido eléctricaments, en los pacientes con sfindrome
de Meige son practicamente inexistentes, con lo cual los arcos reflejos faciales en
ol blefarospasmo y la distonfa oromandibular son normales. Sin embargo, hay una
conduccidn excitatoria anormal, posiblemente a nivel de los ganglios basales, a las
motoneuronas faclales, y a las interneuronas que median los reflejos faciales en el
tallo encefélico [3:11:2031],

Por otra parte, se ha demostrado con pruebas farmacolégicas que el sindrome de
Meige estd relacionado con las disquinésias hiperquinéticas (v.gr. enfermedad de
Huntigton), que se han correlacionado més con las vfas dopaminérgicas que con
las colinérgicas, ya que en algunos estudios los pacientes han mejorado con la
aplicacién de apomorfina, que funciona como un agonista dopaminérgico parcial
128] g) cual se cree que actua mejorando la transmisién dopaminérgica (],

Se ha encontrado que la sintomatologia del Sindrome de Meige empeora en forma
dramética con la administracidn de carbidopa/levodopa, lo cual es compatible con
una predominancia dopaminérgica estriatal, pudiendo ser una forma de
hipersensibllidad de los receptores estriatales de dopamina, como se ha propuesto
que ocurre en la diquinesia tardfa [>2830) |a respuesta a medicamentos
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SINDROME DE MEIGE

anticolinérgicos fué menor que con agonistas dopaminérgicos. Con estos datos,
se ha propussto que la dopamina tiene un papel més importante que la acetilcolina
en la fisiopatologia del sindrome de Meige, planteandose entonces que la afeccién
pueda estar en las vias dopaminérgicas de los ganglios basales, muy en especial
en el cuerpo estriado [5,13,26,29,30]

Se han planteado varias eticlogfas para el Sindrome de Meigs; en primer lugar que
se trate de una enfermedad autoinmune, por [a pérdida tan especifica de neuronas
a nivel de cabezas de caudados [1:5:9.11:13.15,19.2027.28.28]. o, sequndo lugar que
se deba, como ocurre en la Disquinesia tardfa, a una reaccién adversa o de
idiosincrasia a algunos medicamentos [2527:28:29.30] y cg ha asociado Ia aparicién
de la sintomatologfa a cuadros de depresién mayor previa (la cual puede ocurrir
hasta varios afios antes), y con enfermedad o sustitucion tiroidea [10:13:27:28,29]

GUILLERMO A. TAVERA GUITTINS 7



SINDROME DE MEIGE

ASPECTOS DE IMAGEN DIAGNOSTICA..

Dentro de lo publicado a nivel mundial, solo se cuenta con dos reportes de
pacientes con sindrome de Meige sometidos a estudios de neuroimagen:

En el primero de estos casos, se demostrd la presencia ds lesiones hipodensas,
las cuales reforzaban con el medio de contraste, en ambos nlcleos caudados,
por Tomografia Computarizada de Craneo (TAG) (181,

En el segundo, estudiado mediante Imégenes de Resonancia Magnética (IRM) se
encontrd una reduccién de la intensidad de la sefial en las cabezas de ambos
nicleos caudados, siendo mas prominente en el derecho, asf como en ambos
putdmenes [16],

En fecha reciente, Schmidt 2! ha planteado el empleo de la Imagen por
Resonancia Magnética, para evaluar el estado de posibles anomalias patoldgicas
en individuos con sindromes demenciales, tanto de tipo Alzheimer como Multi-
Infarto, y diferenciarlos del envejecimiento normal, encontrando que algunos
puntos medibles pueden auxiliar en afinar el diagnéstico de tales sindromes
demencilales, evitando considerar como patolégicos los cambios que acomparian
al envejecimiento. Por extensién, se pueden valorar los cambios en pacientes con
sindrome de Meige [16:18:21],

GUILLERMO A. TAVERA GUITTINS ‘ 8



SINDROME DE MEIGE

ASPECTOS DE TRATAMIENTO.

Se ha empleado un gran nimero de medicamentos y de medidas de intervencién
en el tratamiento de este sindrome, pero ninguno ha dado resultados curativos.

Eltratamisnto farmacolégico se ha basado fundamentalmente en la administracién
de agentes anticolinérgicos, como el trinexifenidilo y la tetrabenazina; o bien
agonistas dopaminérgicos como la apomorfina, el deanol y el lisuride; y tambien
agentes GABAergicos, como el litio y el clonazepam, han disminuido los espasmos
en algunos pacientes [25.9,14,17,20,24,25.26.31]

Otros autores han propuesto el empleo de Valproato 3!, Baclofeno 61y
Cannabidol [22], que no se consideran dentro de los grupos anteriores.

La experiencia con el Cannabidol, que es el principal alcaloide no-psicoativo de la
mariguana, adn siendo anecddtica, es que sirve como coadyuvante ds los demés
medicamentos, de modo que es posible manejar dosis bajas, por e]emplo de
clonazepam o de trihexifenidilo 1221,

Sin embargo, la experiencia de todos los autores citados es que ninguno de los
medicamentos empleados logra la curacién de la sintomatologia, sino tan solo e
controt de los movimientos, y como ocurre con otras disquinesias, en ocasiones
es necesario sustitulr o variar, e incluso combinar, varios de estos agentes. para

controlar la sintomatologfa persistente de las alteraciones del movimiento
12.5,6,9,14,17,20,22,23,24,25,26,31]

GUILLERMO A. TAVERA GUITTINS -9



SINDROME DE MEIGE

Los tratamientos quirdrgicos se han planteado desds los afios 70, consistiendo
inicialmente en la reseccion de los musculos faciales, o la seccion de algunas de
las ramas del facial, para disminuir los movimientos oromandibutares, y en casos
extremos hasta practicar agujeros en los parpados, para aumentar el tiempo que
el enfermo puede ver 1291, gn fechas mas recientes, se ha propuesto que la
resecclon del elevador superlor de los parpados da resultados aceptables, para
evitar la ceguera funclonal del blsfaroespasmo, siendo més eficaz que la reseccién
de las ramas correspondientes del nervio facial 18], A diferencia de lo ocurrido con
otras enfermedades que cursan con alteraciones del movimiento, no se ha
propuesto efsctuar intervenciones sobre el tdlamo o los ganglios basales
directamente [29],

En la actualidad, se considera la aplicacién en los misculos afectados de toxina
botulinica purificada A (Botox-A) como una alternativa de tratamiento para controlar
los espasmos musculares. ya que la botox-A se fija en forma permanente a los
receptores colinérgicos a nivel de la placa muscular, se produce una denervacién
en los musculos asf tratados, con lo cual se obtiens una falta de contraccién
muscular por un tiempo que puede variar de 2 hasta 8 semanas {0 més segin
algunas series), con lo cual disminuyen en forma importante los espasmos y el
enfermo puede desarrollar su vida normal [11,29,32,33,34] Existe, empero, el riesgo
de una inyeccién intravascular accidental en la aplicacion de la Botox-A, que puede
causar un cuadro clinico de botulismo, con toda la gravedad que esto acarrea, y
en algunos pacientes la respuesta a la aplicacién de la Botox-A no obtiene busn
resultado terapetico 1323234 ademas deque la aplicacién ds este farmaco resulta
especialmente dolorosa, al instilarse en los mdsculos faciales; o bien, tiene
interaccion con otras alteraciones, como puede ser la Miastenia Gravis, que se ha
reportado asociada en algunos casos al sindrome de Meige D RPY experiencia a
nivel mundial con el uso de la Botox-A tiene aproximadamente 4 afios, por lo cual

se desconacs el efecto a largo plazo en los midsculos tratados con élla, 3233341,
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SINDROME DE MEIGE

HIPOTESIS DE TRABAJO.

Se plantea que la incidencia del INNN es mayor que en la poblacién reportada en
Ia literatura mundiat (''327), por (as caracterfsticas ds la poblacion que controla el
Instituto.

Los andlisis de los estudios de imagen pueden demostrar que las leslones se
encuentran fundamentaimente en los nicleos caudados y locus coerulsus,
ademas de acompaiiarse de minimo grado de atrofla en otras estructuras
encefélicas.

GUILLERMO A. TAVERAGUITTINS "= " 11~



SINDROME DE MEIGE

PACIENTES Y METODO.

Se procedid a revisar el control de pacientes de la Clinica de Disquinesias del
Instituto Naclonal de Neurologfa y Neurocirugfa, entre el 1o0. de enero de 1986, y
el 31 de diciembre de 1992, selecciondndose e incluyéndose la totalidad de los
pacientes con diagndstico de Sindrome de Meige, para obtener sus datos
generales, clinicos, y demogréficos. Se revisaron ademés los estudios de gabinete,
especiaimente tomografias computadas de craneo (TAC) e imagenes por
resonancia magnética nuclear (IRM), con examen cuidadoso de los cortes
correspondientes a los ganglios basales.

Posteriormente se procedid a entrevistar y examinar clinicamente a todos los
pacientes, reinterrogandose toda su sintomatologia y la progresion de la misma,
asf como la medicacién administrada, los resultados obtenidos con ésta, y los
cambios al tratamiento establecido.

La evaluacién de la sintomatologfa se efectud de acuerdo ala escala de calificacién
de la disquinesia segmentaria de la cabeza (DSC), propusesta por Tolosa [28], que
califica con la siguiente puntuacién a a intensidad de los movimientos: ausente =
0, leve = 1, moderado = 2, grave = 3, enlos siguientes grupos musculares: mitad
superior de la cara (parpados), mitad inferior de la cara (boca), musculos de la
mandibula, y miGsculos del cuello.

Los estudios de imagen se sometieron a la siguiente valoracidn: El andlisis manual
de éstos, adaptando el método propuesto por R. Schmidt {21]; el cual consiste en
medir los siguientes puntos en los cortes axiales: A) amplitud de las puntas de los
cuernos temporales (APCT); B) la longitud anteroposterior de las puntas de los

GUILLERMO A. TAVERA GUITTINS 12



SINDROME DE MEIGE

cuernos temporales (LAPPCT); C) La amplitud de la cisura de Silvo (ACS), esto es,
la distancia entre la punta anterior del I6bulo temporal y el borde de la fisura medial;
D) la longitud anteroposterior de la cisura de Silvio (LAPCS), esto es, la distancia
de la punta del ISbulo temporal al bards inferoposterior del I6bulo frontal. En casos
de asimetria estas cuatro mediciones se efectuaron en el lado donde fueron
mayores. E) la relacion del tercer ventriculo (TVR), esto es la amplitud méxima del
tercer ventriculo en comparacién con el digmetro intracraneal maximo en la misma
linea x 100; F) la amplitud de la cisura interhemisférica frontal (ACIF) a nivet de la
cella media; y G) La relacion de los cuernos frontales (RCF), esto es, larelacion de
las distancias méximas entre los bordes de los ventriculos laterales a nivel de los
cuernos frontales, en relacién al didmetro intracraneal en la misma linea x100. Se
compararon los resultados con estudios de pacientes equiparables en edad y sexo,
con envejecimiento normal y sin datos de alteraciones del movimiento o de
sindromes demenciantes (para los sitios de las mediciones, ver la figura 1).

Los datos obtenidos se analizaron con el paquste estadistico del programa
EPI-INFO versién 5.01b de los CDC de Atlanta, EUA, que incluyeron los métodas
estadlsticos dex2, pruebas de Mantel-Haenzel, correccion de Yates, prueba exacta
de Fisher y t de Student.

GUILLERMO A, TAVEHA GUITTINS 13



SINDROME DE MEIGE

RESULTADOS.

DEMOGRAFICOS Y CLINICOS.,

Se revis6 un total de 24,346 expedientes entre ! 1 de enero de 1986 y 31 de
diciembre de 1991; se obtuvieron 13 casos (prevalencia de 0.053%; incidencia de
53.4:100,000); 5 hombres (38.5%) 8 mujeres (61.5%) (relacién 1:1.7) (Tablal); con
rango de edad de 49 a 82 afios (media de 62.92 +- 9.0 DS), y duracion de la
enfermedad con un rango de 4 a 96 meses (media de 37.08 +- 26.77 DS) (Tabla

.

El sintoma inicial fué el blefarospasmo en 7 de los pa clentes (53.8%), seguido de
la disquinesia orélinguolacial en 2 (15.4%), y de la distonfa laringea en 2 casos
(15.4%), asimismo, 2 sujetos refirieron iniciar con la totalidad de la sintomatologla
(15.4%). En orden de presentacidn, el segundo sintoma més frecuente fué la
disquinesia orolingual en 5 sujetos (38.5%), y el Gitimo en aparecer fué el temblor
de manos, en 5 pacientes (38.5%) (Tabla IlI). S

Al Ingreso, segin la clasificacién de Tolosa de DSC, nueve pacientes (69.2%) se
encontraron con puntuacién maxima de 12, tres (23.1%) con 10 puntos y uno
(7.7%) con 9 puntos. Dos pacientes se berdieron para el seguimiento, ambos con
calificacién méaxima inicial, El promedio de seguimiento fué de 6 meses, con ajustes
de medicamentos segin respuesta, encontrandose un paciente (7.7%) con 2
puntos, uno (7.7%) con cuatro puntos, tres (23.1%) con § puntos, dos (15.4%) con
6 puntos, uno (7.7%) can 8 puntas, uno (7.7%) con 8 puntos, y dos (15.4%) con
12 puntos. Uno de estos dos Gitimos pacientes fué el que al ingreso presentaba 9
puntos, y recibié L-dopa como dopaminérgico; estos resultados no tuvieron
significancia estad(stica (p =0.3202, por x2 y T de Student) (Tabla IV).
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SINDROME DE MEIGE

De los medicamentos empleados (Tabla V), el més frecuentemente descrito fué el
Clonazepam en 5 pacientes (38.5%), Gamibetal en 4 paclentes (30.8%), Biperiden
y Haloperidol en 3 pacientes cada uno (23.1%); y en casos Unicos &cido valproico,
trihexifenidilo, levodopa-carbidopa, primidona, flunarizina, imipramina y
sormodrem (7.7% para cada uno de ellos). un paclente (7.7%) no recibié
medicacién, siendo de los perdidos para el seguimiento. La mayorfa de los
pacientes evoluciond a la mejorfa, pero solamente tres (23.1%) pudieron
controlarse con la monoterapia (uno con clonazepam, otro con gamibetal y el
tercero con sormodrem), los restantes ocho pacientes (61.6%) requirieron de al
menos dos medicamentos para control de su cuadro, con los datos de mejorfa
previaments sefalados.

Dos paclentes se perdieron para el seguimiento y solo se tiene la DSC de ingreso.
que no se tomd en cusenta para el andlisis estadistico. En uno de ellos se obtuvo
laTAC, la otra no se someti6 a ninguno de los estudios.
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SINDROME DE MEIGE

RESULTADOS DE ANALISIS MANUAL DE IMAGEN.

Se obtuvieron 5 tomografias y 7 resonancias de los pacientes estudiados; una
paciente no acudid a ningun examen de neurcimagen; los estudios se compararon
con un nimero similar de estudios (5 tomografias y 7 resonancias), de pacientes
de similar edad y sexo, pero sin evidencia de enfermedades demenciantes o
alteraciones del movimiento; los resultados se resumen en la Tabla Vi,
abteniéndose una diferencia en mediciones, siendo mayores en los pacientes con
sindroma de Meige, que en las restantes alteraciones. Esto no se habfa reportado
previamente en la literatura mundial, en forma sistematizada [16,18] Las
mediciones fueron sometidas a anélisis de "t* de Student y Xz, resultando
estadfsticamente significativos, con variaciones de la p de acuerdo a cada uno de
los pardmetros medidos: A) Para la amplitud de las puntas de los cuernos
temporales (APCT) el resultado fué de p < 0.01 ; B) Para la Longitud
Anteroposterior de las puntas de los cuernos temporales, el resultado fué de p <
0.01; C) Para la amplitud de Ia cisura de Silvio (ACS) se obtuvo p < 0.05; D) La
comparacion de la medicidn de la longitud anteroposterior de la cisura de Silvio
(LAPCS) dio un resultado de p < 0.05; E) La relacion del tercer ventriculo (RTV)
fue de p < 0.05 ; F) Laamplitud de la cisura interhemistérica a nivel frontal (ACIF)
dio como resultado p <0.001; y G) La relacién de los cuernos frontales (RCF)
resuto con p < 0.01.
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SINDROME DE MEIGE

DISCUSION.

En el presente estudio, se ha encontrado que la prevalencia det Sindrome de Meige
en el INNN es de 53.4 por 100.000 miembros de la poblacion det INNN; esto duplica
los valores mds altos reportados 11315} g4g 257 por 100,000 personas a nivel
mundial. Consideramos que esto se deriva de las caracteristicas del propio INNN,
que es un hospital de concentracién de patologfa neurolégica seleccionada. Los
restantes hallazgos, de la relacién 1.8:1 mujeresfhombres y de un promedio de
edad de inicio de 62.2 afios +- 9.09 DS, se encuentran concordantes con los
reportes de Ia fiteratura mundial [1:35:913.18.18.2627.31] qug han analizado este
sindrome. Previamente a esta publicacién, no se habfa reportado la existencia,
incidencia y prevalencia de este sindrome en poblacién mexicana.

El inicio y la evolucidn de fa sintomatologfa, principalmente con blefarospasmo,
seguido de disquinesia orolinguofacial, distonfa laringea, y tardfamente el temblor
de manos estan de acuerdo con lo previamente sefialado, en especial por Altocchi
1, paylson 18], Marsden ' y weiner 7). Esto es, no hay variaciones a nivel de
enfermas mexicanos.

La respuesta a los fA&rmacos utilizados ha sido variable, observindose mejores
resultados con el Clonazepam, y un empeoramiento de la sintomatologfa, en forma
paraddjica, al administrarse L-Dopa, en un paciente. Esto tambien estd en
concordancia con los reportes previos del manejo de la enfermedad. En el INNN
actualmente no se emplea la Botox-A en este tipo de enferrmos, debido
fundamentalmente a los efectos colaterales de aplicacién del farmaco, de dolor
severo a nivel del sitio de aplicacion, y a lo limitado de su efecto a nivel muscular,
que es de 2 a6 semanas, con un alto costo para el pacients), ademéas de no tenerse
adn evidencia de las alteraciones a largo plazo que plieda tener sobre los misculos
asf tratados, por lo cual no hacemos mayores comentarios en este tipo de
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SINDROME DE MEIGE

tratamiento para las alteraciones del sindrome de Meige, a nivel facial
[2,7,1417,20,22,20,24,25,26,32,33,04] ppy ninguno de nuestros pacientes se ha requerido
de manejo quirdrgico de las alteraciones de movilidad, como ha sido descrito en
la literatura previa [8:29:30]

Los hallazgos de imagen son espsclalmente interesantes en los casos examinados,
ya que practicamente en la totalidad de los pacientes seguidos se conté con
imagen diagnéstica, pudiéndose evidenciar, en forma estadfsticamente
significativa, que existe disminucidn de las cabezas de los caudados ain en forma
minima para los estudios de TAC, siendo m&s aparente en los estudios de
resonancia. En este aspecto, solo se encusntran referencias anecdéticas de un
caso estudiado por TAC ['8], y uno de estudio por IRM 18], que solo orientan ata
posibilidad de los hallazgos por estudios de neuroimagen, sin que haya, hasta el
momento, estudios sisteméticos que evidenclen, como en el presente caso, que
lalesion principélimente demostrable en este sindrome se encuentra en las cabezas
de los nicleos caudados, lo cual estd de acuerdo con lo encontrado en dos de los
Gnicos tres casos sometidos a autopsia en este sindrome, [1+18:39],
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SINDROME DE MEIGE

CONCLUSIONES.

Con los resultados obtenidos en el presente trabajo, concluimos que el Sindrome
de Meige tiense una elevada incidencia en la poblacién de pacientes del INNN, que
no puede reflejar laincidencia nacional de esta enfermedad, ya que se trata de una
institucién de concentracién de patologia neurcldgica seleccionada, pudiendo ser,
a nivel de poblacién general abierta, una incldencia similar a la del resto del mundo
(0.02 por 100,000 hab.), ya que en el resto de los pardmetros, como son la
distribucldn por sexo y edad, y el iniclo y progresién de la sintomatologfa, son
comparables a los reportes mundiales.

Tambien concluimos que la respuesta a los medicamentos es lo suficientemente
aceptable, en nuestros casos, como para no requerir de otro tipo de intervenciones
terapéuticas, del tipo de administracion de Botox-A, o de mango quirlirgico del
cuadro.

Continua la incégnita de la etiologia exacta del sindrome, prosiguiendo la
especulacién de que se trate de un fenémeno autoinmune, que sea el responsable
de la destruccidn de neuronas a nivel de cabezas de caudados. En el presente
trabajo, no se ha planteado la investigacion etiolégica del Sindrome de Meige.

Finalmente, concluimos que se puede demostrar, por estudios de imagen,
disminucion del volumen de la cabeza de los niicleos caudados, que puede ser el
sustrato anatdmico de la enfermedad. Este punto no se encuentra registrado en
forma sistemética en la literatura mundial, por lo cual puede considerarse al
presente trabajo como ‘el primero que efectla estudios comparativos de las
alteraciones de los elementos del cuerpo estriado en el sindrome de Meige, contra
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SINDROME DE MEIGE

los hallazgos en el estriado de pacientes sin alteraciones del movimiento,
corroborado por mediclones cuidadosas en los estudios de neurcimagen, los
cuales tienen significancia estadistica (con variaciones de p desde < 0.05 hasta
< 0.01). El localizar con precision las alteraciones en las cabezas de los niicleos
caudados con una posible afeccién de los circuitos dopaminérgicos y
GABAérgicos, para explicar las alteraciones del movimiento, puede plantear, a
largo plazo un manejo maés fisiolégico y una mejor comprension de ésta
disquinésia.
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Fig. 1. Mediciones lineares (A-G)
efectuadas en el presente estudio




Tabla 1.
~ Distribuciéon por Sexo.

MASCULINGS
5 38%

FEMENINOS
8§ 62%

Serie INNN.



Tabla II.
Distribucién por Edad.

Pacientes.

41-50 51-60 61-70 71-80 81- +
Grupos etarios.
Serie INNN.




Tabla III.
Cuadro inicial.

signo inicial

blefarospasmo

disq. o.Lf.

dist. faringea

temblor de manos

todos los anteriores

pacientes

Serie INNN.




| | Tabla IV.
Disquinesia Segmentaria de la Cabeza (DSC)

PUNTAJE |INGRESO | U.C)
0 - -
2 ; 1
4 - 1
5 - 3
6 - 2
8 . 1
9 1 1
10 3 -
12 9| _2
TOTAL 13 11
p =0.3202

Serie INNN. * Ultima Consulta.



Tabla V

Médicac_ion empleada

Medicacién

Pacientes

Clonazepam
Gamibetal
Biperiden
Haloperidol
Ac. Valpréico
Trihexifenidilo
L-Dopa/Carbidopa
Primidona
Flunarizina
Imipramina
Bornaprina
Ninguna

N N R TG S QU S SN FC I FURN N T

Casuistica INNN.



Mediciones radiologicas

Tabla VI

Medjcién Controles (9)Sx. Meige (9) Significancia

A) APCT 2.63 ¢CL66)mm | 4.62 (*5.12)mm ;2%3)31
‘ . t=3.41
B) LAPPCT 3.01 (1.76)mm | 3.77 (*4.11)mm P < 0.05
4 . t=2.55

C) ACS 7.40 (20.88)mm | 7,00 (:5.79)mm p < 0.05
D) LAPCS 7.74 (1.69)mm | 638 (}4.70)mm t =254
J p < 0.05

+ t =612

E) TVR 177 (0.410)% | 4.85 (4.14)% p < 6.001
+. + t=2.82

F) ACIF 5.89 (C1.08)% | 4.92 (3.59)% b <005
G) RCF 28.24 (12.9N% | 23.77 (17.21)% t=4.74
p <0.05

Explicacién de las abreviaturas
en el texto .

t de Student para mucstras parcadas
A y B: 6 grados de libertad
C-G: 8 grados de libertad
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