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INTRODUCCION,

La corea de Sydenham, también conocida como corea aguda, baile de San -
Vito, corea menor o corea reumética, ptoviene del griego que significa: danza. El -
término puede parecer incongruente con las grotescas sacudidas y movimientos que -
caracterizan esta enfermedad.

Durante muchos afios se usé el tétmino de corea magna para designar la co
rea de naturaleza histérica. La corea era ya conocida en la Edad Media. A fines -
del siglo X1V y al comienzo del siglo XV, existié una epidemia en varias ciudades --

alemanas, que se caracterizaban por la presencia de movimientos anormales.

En 1684, Thomas Sydenham aisi6 el cuadro de la corea aguda que lleva su -
nombre, de otras afecciones que cursaban con movimientos desordenados, llaméandole
corea de San Vito.

La relacién de la coreaz de Sydenham con la fiebre reumética se sugirié por
vez primera en 1780 por Stoll; gané aceptacién general entre los médicos en el siglo
XIX.

En 1810 Bouteile destacé la frecuencia de los dolores articulares en la corea;
en unos habla precedido a la aparicién de la corea y en otros la secuencia fue inver
sa.

En 1840 Bouilland revelé la coincidencia de la ficbre reumitice con la corea.

En 1868 Roger establecio que el reumatismo articular, la corea y la enfer-
medad cardfaca debfan tener un origen com@n

En 1944 Jones introdujo, la corea como uno de los criterios mayores de la -
fiebre reum4tica (2).



DEFINICION

Es una enfermedad aguda de la infancia, que se caracteriza por la aparicién
gradual o stibita de movimientos répidos, desordenados, irregulares, distitmicos, sin ob
jeto, e involuntatios que pueden ser bilaterales de las extremidades en sus porciones

distal y proximal, cara y tronco.

La direccién es principalmente en 4ngulos rectos con el eje, flexifn y exten
sién. No tiene estereotipo. Los movimientos generalmente van de una articulacién

a otra. Cuando es proximal y grave puede aparecer como intencionada.

El intervalo es de 0.5 a 120 segundes. También se acompafia entre otras -

manifestaciones de labilidad emocional e hipotonfa muscular. (i)

INCIDENCIA

Ha disminuido en forma importante en las tres pasadas décadas. Es casi --
exclusivamente una enfermedad de la infancia. Y més de un 80% de los casos apare
ce entre los 5 y 15 afios de edad. E! comienzo de la enfermedad antes de los 5 --
afios es raro ¥ la aparicién del primer ataque después de los 15 aftos es poco frecuen
te. Se afectan todas las razas, aunque se dice muy frecuente en los negros. Las
mujeres {prepuberes) se afectan lo doble que los hombres. La enfermedad aparece en
todas las estaciones del afio, pero es menos frecuente en verano. {3)

ETIOLOGIA Y PATOGENIA

Los movimientos coteicos se han encontrado formando parte del cuadro clini
co de diversas enfermedades como: encefalitis epidémica, encefalomielitis postinfec-
ciosa, lupus eritematoso, tumores, procesos degenerativos de los ganglios basales, etc.
Sin embargo, todas estas causas, solamente dan cuenta de una pequeiia proporcién de
casos; la relacién mids estrecha se establece con la fiebre reumdética, compattiendo -
por tanto las mismas atribuciones etiolégicas de esta enfermedad, (2} aunque al res-

pecto persiste la controversia; hay quicnes opinan que generalmente falta la evidencia



de infeccibnestreptocéccica precedente al inicio de la cotea. Otros afirman que la
la mayor parte de los casos de corea van precedidos de infeccién estreptoctecica.
La estrecha relacién de la corea con la fiebre reumética se demuestra por el hecho
de que aproximadamente las tzes cuartas partes de los casos © un tercio de los en--
fermos coreicos presentan en algin momento de su vida antes o después del ataque
de corea, otras manifestaciones de la enfermedad en forma de artritis o carditis, --
aunque puede presentarse como manifestacién Gnica de la fiebre reumética (4).

Sin embargo, €l intervalo entre la infeccién bacteriana y el inicio de los sin
tomas neurolGgicos es usualmente tan prolongado que, en un estudio, la evidencia se-
rolégica de la infeccién estrent6coccica estaba ausente en un 27% de los nifios que -

sufrfan corea como Gnica manifestacién clinica de enfermedad reumética (5).

Mediante técnicas de tincién por inmunofluorescencia, Husby y Cols encontra
ron que el 46% del suero de los nifios con corea de Sydenham contienen anticuerpos
1gG que preferentemente reaccionan con los antigenos citoplasmdrticos neuronales situa
dos en la regiSn de los nficleos caudado y subtilamico. Hay probablemente una reac
ci6n cruzada entre los antigenes presentes en la membrana del estreptococo del grupo
A y el citoplasma neuronal, los anticuerpos tienen una prevalencia menor y su tftulo

es bajo en los nifios con fiebre reumitica activa y en los sujetos control (22, 24).

También, factores genéticos actfian en la induccién de esta enfermedad. En
un 26% de los pacientes con corea se descubre una historia familiar de fiebre reumd
tica, & la vez que se halla corea en €} 35% de padres y en el 2.1% de hermanos de
los pacientes. Estas observaciones sugieren que la aparicién de esta enfermedad es
condicionada por la presencia de los genes que controlan la respucsta inmune {genes
1r), que se cree estdn enlazados a la regién cromosémica HLA D4 (6).

Igualmente, el trauma emocicanl puede ser de importancia en el desarrollo
de la corea, ya que el inicio de los sTntomas neurolégicos estd a veces estrechamen-
te relacionado con experiencias que representan un trauma psiquico obvie (7).

Los resultados de los estudios neuropatolégicos al respecto han sido singular
mente estériles. Las pocas personas que han muerto durante la enfermedad, con fre
cuencia a causa de oras manifestaciones reuméticas, han mostrade artritis, con leve
infiltracién celular perivascular y pérdida difusa de cel(las nerviosas, no sélo en los



ganglios basales sino también en el cértex y en el cerebelo. No se hallaron en el -
cerebro los tipicos corpisculos de Aschoff. Estos haliazgoes no explican la patofisiolo
gla de la corea y es probable qu el depésito de inmunoglobulina o complemento en -
las celilas del interior de los ganglios basales altere el metabolismo de diversos neu-

rotransmisores.

Se han reportado en otros estudios alteraciones degenerativas en las celilas
nerviosas de la corteza, ganglios basales y cerebelo. Alteraciones ameboides en la -
glia grado de reacci6én inflamatoria (8).

MANIFESTACIONES CLINICAS

Existe un aforismo citado por Wilson, que asegura que el nifio afectado en -
cotea de Sydenham es castigado tres veces antes de ser diagnosticado: una por in--
quietud general, otra por romper la loza y otra por hacer muecas a su abuela. Esto
ilustra los tres aspectos clinicos mayores: movimientos espontédneos, en coordinacién
de movimientos voluntarios y debilidad muscular (9),

Los sintomas pueden ser de comienzo gradual, aumentar en severidad en unas
pocas semanas, o aparecer de manera brusca después de un transtorno emocicnal.

La influencia adversa de todos los estimulos extetnos scbre los sintomas hace
probable que el transtorno emocional sélo sirva para llamar la atencién sobre sinto-

mas preexistentes de grado ligero.

La gravedad de los sintomas varia mucho; al principio son inapreciables y se
cbservan mejor en estados de stress del paciente, son abruptos y cortos, pero gra---
dualmente se van haciendo més frecuentes y extensos, desaparecen sblc durante e} -

suefic y la sedaci6n.

En los casos leves puede haber s6lo una inquiétud general, muecas faciales y

un ligero grado de incoordinacién al realizar movimientos voluntarios.

En los casos graves, la Indole y la extensién de los movimientos involuntarios



ganglios basales sino también en el cértex y en el cerebelo. No se hallaron en el -
cerebro los tipicos corpisculos de Aschoff. Estos hallazges no explican la patofisiolo
gla de la corea y es probable qu el depfsito de inmunoglobulina o complemento en -
las celilas del interior de los ganglios basales altere el metabolismo de diversos neu-

rotransmisores.

Se han reportado en otros estudios alteraciones degenerativas en las cellas
nerviosas de la corteza, ganglios basales y cetebelo. Alteraciones ameboides en la -
glia grado de reaccién inflamatoria (8).

MANIFESTACIONES CLINICAS

Existe un aforismo citado por Wilson, que asegura que el nifio afectado en -
cotea de Sydenham es castigado tres veces antes de ser diagnosticado: una por in—-
quietud general, otra por romper la loza y otra por hacer muecas a su abuela. Esto
ilustra los tres aspectos clinicos mayores: movimientos espontdneos, en coordinacién
de movimientos voluntatios y debilidad muscular (9).

Los sintomas pueden ser de comienzo gradual, aumentar en severidad en unas

pocas semanas, o aparecer de manera brusca después de un transiorno emocional.

La influencia adversa de todos los estimulos externos sobre los sintomas hace
probable que el transtorno emocional sélo sirva para llamar la atencibén sobre sinto-

mas preexistentes de grado ligero.

La gravedad de los sIntomas varia mucho; al principio son inapreciables y se
observan mejor en estados de stress del paciente, son abruptos y cortos, pero gra---
dualmente se van haciendo més frecuentes y extensos, desaparecen sélo durante el -

suefio ¥ la sedaci6n.

En los casos leves puede haber sélo una inquiétud general, muecas faciales y
un ligero grado de incoordinacién al realizar movimientos voluntarios.

En los casos graves, la Indole y la extensitn de los movimientos involuntarios



pueden ser tan graves que lieguen a incapacitar al nifio. (10}

La escritura es torpe, lo que constituye un dato objetivo Gril para seguir el
curso de la enfermedad, p.ej Una forma conveniente de evaluar la evolucién del pa--

ciente es pedirle que dibuje una espiral en una hoja de papel todos los dlas (10).

Los rasgos caracteristicos son: Movimientos involuntarios, incoordinacién, de
bilidad muscular y manifestaciones pslquicas. Los cambios emocionales se manifiestan
en brotes de componamiento inapropiade, incluso llante o inquietud. Los pacientes
se sienten frustados por no poder controlar su cuerpo, ni realizar en forma competen
te las actividades cotidianas y se enojan cuando otros nifics se burlan de ellos o - -
cuando son refiidos por adultos. En casos excepcionales, las manifestaciones psicolé-
gicas pueden ser muy graves y dar lugar a una psicosis transitoria. El examen neurg
16gico revela deficits sensoriales o afeccién del tracto piramidal (5).

Los movimjentos involuntarios son tdpidos y se parecen a los voluntatios nofr
males, pero no se realizan con un propSsito Gtil. Son por regla general mds graves
en las extremidades superiores que en las inferiores o en la cara, donde se manifies-
tan como expresiones faciales singulares y/o sonrisas inapropiadas. E! nifio afectado
de corea de Sydenham acentuada no es dificil de reconocer, se muestra inquieto y -
emotive; ¢} habla es espasmédica, confusa, a veces estd completamente ausente o el
paladar y la lengua producen una disartcia que puede ser tan gave gque deje el nifio -
de intentar de hablar.

La debilidad muscular suele ser profunda y constituye a veces el aspecto més
destacado del transtorno, se pone de manifiesto pidiéndole al paciente que apriete las

manos del examinador, el médico sentird que la presién del empuiiamiento del pacien
te aumente y disminuye en forma continua y caprichosa "empufiamiento recallente”,

signo de ordeiio (10).

Los acros voluntarios ge ejecutan también de forma brusca sacan lengua con
répidez de la boca y con la misma celeridad la vuelven a esconder "lengua de cama-
léon"; La hipotonfa muscular y la debilidad dan como resultado el caracteristico --
"signo pronadot". El paciente mantiene los brazos por encima de la cabeza y se - -

observa el giro de las paimas de las manos hacia afuera.




La hipotonfa puede demostrarse también haciendo que el paciente extienda -
los brazos frente al cuerpo. La mufieca estd flexionada y las articulaciones meda.ca_r -

pofaldngicas se observan sobreextendidas "mano coreica”.

El nifioc es incapaz de mantener una contraccién muscular y el empufiamiento

aumenta y disminuye de manera abrupta.

Los reflejos osteotendinesos profundos son casi siempre normales, pero el re
flejo totuliano con frecuencia muestra el fendémeno de "suspensién" con las piernas -
colgando, se prolonga la contraccién del cuddriceps producida por el golpe, de manera
que la pierna permanece extendida durante un perfodo breve antes de descender a su

postura inicial.

No es raro que los movimientos involuntarios de los misculos abdominales y

del tronco alteren la frecuencia respiratoria.

Los movimientos coreicos de la extremidad superior y los de baile de las —-
piernas jnterfieren a veces con el uso normal de los brazos y dificultan o imposibili
tan la marche. Los movimientos llegan a ser muy graves cuando se les excita emo-
cionalmente o se le somete & una exploraci6n prolongada; los movimientos involunta-
rios desaparecen por completo cuvando el paciente duerme y pueden disminuir en esta
do de vigilia con la administracién de sedantes. (5, 1, 7)

Existen debilidades de los movimientos voluntarios asf como una incapacidad
de mantener cualquier esfuerzo prolongado. Los movimientos involuntarios en los —-
mGsculos antagonistas, que se presentan mientras se intenta efectuar movimientos vg'
luntatios, produce una incoordinacién lo cual hace que se caigan o se arrojen los ob-
jetos que se tienen en la mano o bien se produce una marcha torpe y vatilame. Ra
ras veces la debilidad puede ser tan grande que una o dos extremidades parecen para
lizadas (corea paralitica). (1)

No existen contracturas, atrofias musculares o fijacién en posturas anotma--
les. Ocasionalmente se encuentran variantes de la corea que aportan un problema -
diagnéstico. La méis comln es la hemicorea, en la gue los movimientos estdn confi-

nados o son més acentuados en un lado del cuerpo; esto fue observade en el 20% de



los pacientes revisados por Aron y cols. (2)

En la corea paralitica, la hipotonfa y la debilidad muscular son lo bastante

intensas para obscurecer movimientos coreiformes ().

DATOS DE LABORATORIO

Los resultados del examen de orina y sangre son generalmente normales. -
Aunque se han reportado eosinofilia y no es infrecuente que exista un grado de ane-
mia.

El Hquido cefalorraquideo es casi siempre normal, pero en algunos casos se
ha registrado una ligera pleocitosis. En el electroencefalograma pueden encontrarse
cambios inespecificos; se ha registrado una dismunucién en el tiempo proporcional del
ritmo alfa y la presencia de actividad de ondas lentas continuas de mayor amplitud.

(4

DIAGNOSTICO

La corea debe distinguirse de los tics, de la corea resultznte de una lesién
perinatal del sistema extrapizamidal y de la corea de Huntington, (11)

A diferencia de la cora real, los tics son bruscos, repetitivos y sujetos a una
pauta, implicando los mismes grupos de mGsculos una y otra vez. No se interfieren
con la coordinacién y no est4n asociados con hipotonia muscular. Los aspectos sero-
l4gicos de una infeccién reumética estdn ausentes. (n

Los movimientos coreicos resultantes de una lesién cerebralperinatal se ponen
de manifiesto entre el primer afio de vida y el tercero y por ende, a una edad mds -
temprana que la corea de Sydenham. Los movimientos socn usualmente més lentos y
tienden a ser mas evidentes en fa musculatura proximal de mayor tamafio.

Tienen en comin con los movimientos involuntarios de la corea de Sydenham

que también resultan exagerados por la fatiga y la emocién. En la mayoria e los ca
¥



los pacientes revisados por Aron y cols, (2)

En la corea paralltica, la hipotania y la debilidad muscular son lo bastante

intensas para obscurecer movimientos coreiformes (n.

DATOS DE LABORATORIO

Los resuliados del examen de orina y sangre son generalmente normales. -
Aunque se han teportado eosinofilia y no es infrecuente que exista un grado de ane-
mia.

El Hquide cefalorraquideo es casi siempre normal, pero en algunos casos se
ha registrado una ligera pleocitosis. En el electroencefalograma pueden encontrarse
cambios inespecificos; se ha registrado una dismunucién en e} tiempo proporcional del
ritmo alfa y la presencia de actividad de ondas lentas contfnuas de mayor amplitud.

(4)

DIAGNOSTICO

La corea debe distinguirse de los tics, de la corea resultante de una lesién
perinatal del sistema extrapiramidal y de la corea de Huntington. {11)

A diferencia de la cora real, los tics son bruscos, repetitivos y sujetos a una
pauta, implicando los mismes grupos de mosculos una y otra vez. No se interfieren
con la coordinacién y no estin asociades con hipotonis muscular, Los aspectos sero-
16gicos de una infeccién reumética estdn ausentes. )

Los movimientos coreicos resultantes de una lesién cerebralpetinaral se ponen
de manifiesto entre el primer afio de vida y el tercero y por ende, a una edad més -
temprana que la corea de Sydenham. Los movimientos son usualmente mds lentos y
tienden a ser méis cvidentes en la musculatura proximal de mayotr tamafio.

Tienen en comGn con los movimientos inveluntarios de la corez de Sydenham

gque rambién resultan exagerados por la fatiga y la emocién. En la mayoria e los ca
1



los pacientes revisados por Atan y cols. (2)

En la corea paralitica, la hipotonfa y la debilidad muscular son lo bastante

intensas para obscurecer movimientos cotgiformes {1).

DATOS DE LABORATORIO

Los resuliados del examen de orina y sangre son generalmente normales. -
Aunque se han reportado eosinofilia y no es infrecuente que exista un grado de ane-
mia.

El Hquido cefalorraquideo es casi siempre normal, pero en algunos casos se
ha registrade una ligera pleocitesis. En el electroencefalograma pueden encontrarse
cambios inespecificos; se ha registrado una dismunucién en el tiempo proporcional del
ritmo aifa y la presencia de actividad de ondas lentas contfnuas de mayor amplitud.

(4)

DIAGNOSTICO

La corea debe distinguirse de los tics, de la corea resultante de una lesién
perinatal del sistema extrapiramidal y de la corea de Huntington. (I1)

A diferencia de la cora real, los tics son bruscos, repetitivos y sujetos a una
pauia, implicando los mismos grupes de mésculos una y otra vez. No se interfieren
con la coordinacién y no estdn asociados con hipotonia muscular. Los aspecios sero-
l6gicos de uma infeccidn reumitica estdn ausentes. (i)

Los movimientos coreicos resultantes de una lesién cerebralperinatal se ponen
de manifiesto entre el primer afio de vida y e tercero y por ende, a una edad més -
temprana que la corea de Sydenham. Los movimientos son usualmente més lentos y
tienden a ser més evidentes en la musculatura proximal de mayor tamafio.

Tienen en com@n con los movimientes involuntatios de la corea de Sydenham

que también resultan exsgerados por la fatiga y la emocién. En la mayoria e los ca
]



sos, los movimientos coreiformes acentuados, se asocian a otros movimientos involun-

tarios, principalmente atetésicos (IO).

El diagnéstico diferencial entre nifios con movimientos coreiformes leves cau
sados por corea de Sydenham y aquellos pacientes cuyos movimientos involumarios es
tdn basados en una "disfuncién cerebral minima" es dificil y a veces sSlo puede set
determinado mediante eximenes periédicos continuos de los pacientes.

La corea de Huntington raramente se ve en los nifios. Los movimientos invo
luntarios afectan predominantemente los masculos proximales y si bien son bruscos, -
resultan més extensos que los de la cotea de Sydenham. En particular, les movimien
tos de retorcimiento de los hombros y del tronco, son caracterfsticos de la corea de

Huntington.

El deterioro mental o los ataques, hailados comfinmente en la corea de - -
Huntington y que no se cbservan en la corea de Sydenham y una historia de trans--
misi6n autosémica dominante constituyen factores auxiliares del diagnéstico (I1).

~ Numerosos fdrmacos, sobre todo las fenotiacinas, tales como la procloropera
cina (Compazine), el haloperidol (Haldol), la isoniazida, la reserpina o la definilhidan
tofna (dilantin} pueden también producir, en ocasiones movimientos coreiformes en un

nific que tiene escaso o ningln movimiento invcluntario entre ataques (3}

La corepatetosis benigna familiar es una rara afeccién que se presenta du--
rante las dos primeras decddas de la vida; estd caracterizada por movimientos corei-
formes de las manos, piernas y brazes, temblor intencional' combinado con temblor
en repcso. El transtorno se hereda en forma autosémica dominante y puede relacio-
narse con temblor esencial familiar (II).

También se han observado corea én cierto nimero de transtornos metabélicos
que incluyen el Sindtome de Lesch-Nyhan, la hiperalaninemia y las lipidosis. (1)

La corea con demencia puede confundirse en una psicosis maniatica, pero el

carfcter de los movimientos involuntatios deberfa servir para distinguir estas dos enti

dades (1) (5).



La edad del comienzo, el curse clinico y el cardcter de los movimjentos in-
voluntarios distinguen facilmente la corea aguda de otras enfermedades de los gan---
glios basales (1,5).

TRATAMIENTO

No exisie tratamiento especifico para la enfermedad. E! tratamiento sinto-

mético puede ser de gran valor en el contro!l de los movimientos. (10)

Desde los tiempos de Sydenham en que se recomendaban sangrias y purgantes,
un gran niimero de regimenes terapéuticos se han sugerido, para el tratamiento de la

corea (2).

La variabilidad de la duracién de la corea no tratada hace dificil la evalua-
cién y la efectividad de los salicilatos, la cortisona ¢ la ACTH, en el acortamiento -

del proceso patcligico {2).

Anteriormente, una forma de tratamiento en la corea era simptemente man-
tener en reposo relativo 2l paciente, en una habitacién silenciosa y oscura, reduciendo

al minimo todos los estimulos externcs. (2)

Cuando la gravedad de los movimientos interfieren con el reposo adecuado, -
puede necesitarse la administracién de sedantes en forma de barbittricos, fenobarbital

(10}, haloperidol (12) y 4cido valproico (13), droga promisoria cn la C.S.

Shenker y cols. sugieren que el haleperidol se adminisire a una dosis oral de
0.5 a 1 mg. dos veces por dia. En su experiencia, la mejor{a se produjo dentro de -
un periodo de 2 a 3 dfas y los movimientos anormales hablan cesado por completo en
unas pocas semanas. Gl f4rmace se va retitando gradualmente tras un periodo de -
medicacién de 2 a 4 meses. Si se produjera una recurrencia de los sfntomas, la me
dicacién doberd ser reiniciada (12).

Respecto al empleo del 4cido valproico (AV) anticonvulsivante eficaz que ac

tda facilitando cl sistema neurotransmisor del Acido gamma aminobutfrico (GABA), -

MacKachlan hace referencia en un caso, de la rdpida respucsia a bajas dosis de AV y



La edad del comienzo, el curso clinico y el cardcter de los movimientos in-
voluntarios distinguen facilmente la corea aguda de otras enfermedades de los gan---

glios basales (I,5).

TRATAMIENTO

No existe teatamiento especlfico pare la enfermedad. El tratamiento sinto-

mético puede ser de gran valor en el conirol de los movimientos. {30)

Desde los tiempos de Sydenham en que se recomendaban sangrlas y purgantes,
un gran ndmero de regimenes terapéuticos se han sugerido, para el tratamiento de la

corea (2).

La variabilidad de la duracién de la corea no tratada hace dificil la evalua-
cién y la efectividad de los salicilatos, la cortisona o la ACTH, en el acortamiento -~

del proceso patclégico (2}

Anteriormente, una forma de tratamiento en la corea era simplemente man-
tener en renosc relativo al paciente, en una habitacién silenciosa y oscura, teduciendo

al minimo todos los estimulos externos. {2)

Cuando la gravedad de los movimientos interfieren ¢on ¢l reposo adecuado, -
puede necesitarse la administracién de sedantes en forma de barbitdricos, fenobarbital
(10}, haloperidsl (12) y 4cido valproico {13), droga promisoria en la C.5.

Shuenker y cols. sugieren que el haloperidol se administre a una dosis oral de
0.5 a 1 mg. dos veces por dia. En su experiencia, la mejorfa se produjo dentro de -
un petfedo de 2 a 3 dias y los movimientos anormales hablan cesado por completo en
unas pocas semanas. El fdrmaco se va retirando gradualmente tras un perfodo de -
medicacién de 2 a 4 meses. Si se produjera una recurrencia de los sintomas, la me
dicacién deberd ser reiniciada {12).

Respecto al empleo del 4cido valproico (AV) anticonvulsivante eficaz que ac

tia facilitando el sistema neurctransmiser del 4cido gamma aminobutfrico (GABA), -

MacKachlan hace referencia en un caso, de la rdpida respucsta a bajas dosis de AV y



el deterioro subsecuente cuando suspendid la droga; el AV aumenta el GABA en el -
organismo es probablemente mediada centralmente y la respuesta al fdrmaco sugiere

que el defecto afecta el sistema neurotransmisor del GABA (15,14),

La dosificacién de los medicamentos de empleo méds frecuente son: diacepam
(valium} 2 a 10 mg./dosis cada 4 hrs., fenobarbital 2 a 3 mg./kg./dosis IM cada 8 hrs.,
4cido valproico {de pakene) 10-15 mg./kg./dfa PO 2 veces al dia, incremento: 5-10 -
mg./kg./dla a intervalos semanales hasta un médximo de 60 mg./kg./dla, mantenimiento
30-60 mg./kg./dia, 1 a 3 veces al dia. Niveles terdpeuticos: 50-100 mg./ml. (II}.

Se recomiendo la administracién profildctica de penicilina con el fin de evi-

tar el desarrollo de otras manifestaciones reumérticas.

Las complicaciones reuméticas subsiguientes en muchos de los enfermos con
cotea de Sydenham dictan el uso de agentes antimicrobianos. Incluse en ios casos en
que no se pueden aislar estreptococos de los frotis de garganta, estd indicado la ad-

ministracién de penicilina tan pronto se haya establecido el diagnégstico.

Una sola inyeccién de penicilina benzatinics, 600,000 unidades en nifios pe--
quefios y 1.2 millones en mayores, en pacientes con antecedentes de alergia a la pe-
nicilina, se deberd prescribir durante 10 dias eritromicina 20 mg./kg. de peso 2 veces
al dfa (10).

EVOLUCION Y PRONOSTICO.

La duracién de la corea oscila entre un mes y dos afios. El transtomo es -
AUTOLIMITADOQ; con un curso variable, los casos leves remiten en algunas semanas,
el promedio es de 3 meses, raramente dura més de este tiempo.

Qcasionalmente los movimientos coreiformes persisten entre 6 meses y un -
afio. Aproximadamente un tercio de los pacientes sufren un ataque tfinico, el resto -
hasta 5 o0 m4s recurrencias. Si el paciente ha permanecido libre de sintomes de un
afio y medio a 2 afios, las probabilidades de recaida son escasas. {3)

Las complicaciones en la corea de Sydenham son raras. Existen poca eviden
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cia de "Epilepsia coreica™. Mis bien, es probable que los ataques que complican la
corea de Sydenham sean un resultado de la endocarditis y de la embolizacién del sis

tema nervioso central concurrentes (3, 10).

La oclusién de la arteria retiniana central y el pseudotumor cerebral son --
afecciones asociadas que ocurren pocas veces. La recuperacién completa sin secuelas
neurolégicas es la regla en la corea de Sydenham. Pueden persistit sinembargo, sig-
nos neurolégicos menores; movimientos adventicios, temblor y coordinacién alterada.
Algunos de los signos tales como la brusquedad de los movimientos voluntarios pueden

persistit durante mucho tiempo después de desaparecer la corea (5,1}

La mortalidad {alrededor del 2%) se debe principalmente a las complicaciones
cardiacas asociadas; puede producirse la muerte por agotamiento a causa de los movi

mientos violentos.

MATERIAL Y METODOS

Se revisaron 12 expedientes de pacientes egresados con el diagnéstico de co
rea de Sydenham (C.S.) en su primer brote, del Servicio de Medicina Interna de la -
Unidad de Pediatriz Hospital General de México, 5.5, de 1983 a 1986.

Se analizaron epidemiol6gia, las caracteristicas clinicas propias de la C.S. ¥y
examenes de laboratorio: Hemograma, VSG, Protefna C reactiva, Cultivo de exudado
faringeo, ASO.

Se considera a la corea como transtorno neurolégico cuyos rasgos caractetls
ticos son: Mevimientos involuntarios, ingoordinacién, debilidad muscular y manifesta-

ciones psiquicas.

De acuerdo a la intensidad que alcanzo la corea en su evolucién, se clasificé
en leve; movimientos discretos que solo se observan en forma minuciosa se aprecian -
gesticulaciones y/o ligeros movimientos de las manos; moderada: cuando los movimien

tos no interfieren con la actividad normal del nifio y severa, cuando lo incapacitan y

requiere ayuda para efectuar los actos elementales de la vida (alimentarse, lavarse, -
etc.)
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ESTA TESIS wn nepe

El régimen terdpeutico fue a base de fenobarbital, diacepam, 4cido valproice

y reposo relativo.

RESULTADOS

La distribucién de los casos de C.S. segln la edad de inicio de la enfermedad

varié entre los 8 y 13 afios mostrando mayor incidencia entre los 13 afios (33%)

Hubo un france predominic del sexo femenino (90%) sobre el masculino, esta

bleciendose una proporcién de 10:2.
Procedencia de los pacientes 50% medio urbano y el otro 50% del D.F.

Respecto a la distribucién estacional; predomine la Primavera. Se desconocen

antecedentes familiares asociados a cada uno de los pacientes.

En 4 de los 12 pacientes estuvo registrado el antecedente de cuadros de fa-

ringoamigdalitis (faringitis y/o amigdalitis aguda) Gnicos o de repeticién.

Se presentaton como corea "pura" en 6 de los 12 casos (50%); en los restan
tes las manifestaciones asociadas m4s frecuentes fueron la carditis en 3 casos (25%)

v la poliartritis migratoria en otros 3 casos (25%).

TABLA 1
DISTRIBUCION DE LOS CASOS SEGUN DIAGNOSTICO

j ‘ No. casos %
Corea "pura" 8 66
Corea/carditis 3 25
Corea/poiartritis migratoria 3 25

Los movimientos coreicos se localizaron en extremidades de 8 de los 12 ca-

sos {66%), en tronco y cara en los 4 testantes (33%).

De los 12 pacientes en 10 (83%) la corea fue de intensidad moderada y solo
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Corea/carditis 3 25
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Los movimientos coreicos se localizaron en extremidades de 8 de los 12 ca-

sos (66%), en tronco y cara en los 4 restantes (33%).

De los 12 pacientes en 10 (83%) la corea fue de intensidad moderada y solo



en 2 (16%) fue severa, aunque no incapacitante.

Dentro del cortejo sintomatico de la cored predominé la disminucién de la -

fuerza muscular, disartria e hipotonfa muscular.

TABLA 2

CARACTERISTICAS CLINICAS DE LA COREA DE SYDENHAM

Manifestaciones neurolbgicas: No. casos %
Disminucién de la fuerza

muscular 8 66
Disartria 7 58
Hipotonla muscular 4 33
Disfagia 1 1
Dificultad en la marcha 1 1
Desviacién de la comisura 1 1

En forma concomitante a las manifestaciones neurolégicas la Gnica anormali
dad en la esfera psfquica, consignada como unica manifestacibn, fue labilidad emocio
nal en 6 de los 12 pacientes (S0%). En perd, se han reportado otras como: Agresi-

vidad, intranquilidad, falta de atenci6n e insomnio,

EXAMENES DE LABORATORIO :

Las pruebas de actividad reum4tica fucron positivas para la protefna C reac-
tiva en 2 de los casos (16%). Y los tftulos de antiestreptolisinas (ASO) estuvieron -
elevadas en 9 pacientes (75%) mayor de 250 U. Todd. Reactante de fase aguda; ve-
locidad de sedimentaci6én globular (VSG) en 5 pacientes (41%). (20a 50mm/h).

TABLA 3
Examenes auxiliares. No. cascs %
Hemograma
Leucositosis con desviacion . :
a la izquierda 5/12 41
Anemia hipocrémica 2/12 16

Eosinofilia 3112 25



Velocidad de sedimentacién
Normal 4/12 33
Elevada 5/12 41

Piotelna C reactiva
Negativa 10/12 83
Positiva 212 16

Cushiivo de Exudado Faringeo
Estreptococo beta hemolitico

giupo A .
Positivo 2112 16

Negativo 10/12 83

Antiestreptolisina "O" ‘

(AS0)
Menor de 250 U Tedd 3f12 25
Mayot de 250 U Todd 9/12 75

La duracién de la corea en los 12 pacientes fue variable siendo en promedis
de 3-6 semanas,

La duracién de la corea en los 12 pacientes, fue variable con una amplitud
de 3 a & semanas y un promedio de 28 dias (X=28 dfas).

TABLA 4
Semanas Casos %
7Taé 10 83
7 a 10 1 8

DISCUSION

El pérfil epidemiolégico concuerda, con lo referido en la literatura mundial
(10).

La mitad de los casos procedia de medio suburbano (Estade de México) y la



otra mitad del D.F.

Todos los casos provenian de medio socioeconSmico bajo, aunque el mayor -
porcentaje de poblacién que se atiende en esta Institucién pertenece a este grupo, sin
que esto sea exponente de la verdadera frecuencia en las diferentes regiones del ~ -
pals. (10)

La méixima frecuencia es en la edad escolar, en nuestro estudio, se observo

entre 8 y 13 afios, lo que coincide con lo reportado por diversos autores (2).

En relacién al sexo, el femeninc es el que se afecta con mayor frecuencia
en proporcién de 10 a 2 con respecto al masculino, No se encontrd en los pacientes
estudiados, incidencia familiar, ya sea por no encontrarse bien realizadas las historias
clinicas, o bien por falta de interrogatorio intencionado al respecto. No se encontro

evidencia epidemiolégica (2).

Es dificil obtener el antecedente, entre el vinculo corea e infeccitn de las
vias respiratorias altas, por estreptococa B hemolitico grupo A, sin embargo se encon
tro en 4 de los 12 pacientes (33%) {(cuadro de faringoamigdalitis, fatingitis y/o amig
dalitis} (17),

El cuadro clinico tiene alteraciones neurolégicas concomitantes con las psi--
quicas. En la esfera psiquica la l4bilidad emocional fue presentada en la mitad de -
los casos. En esta etapa surge la posibilidad de confusién diagnéstica, con un trans-
tomno de conducta o de cardcter, cuando en realidad de se trata de un perfodo pre--
coreico {18).

Las alteracioness neurolégicas no fueron diferentes a las descritas en otras -
referencias, las tres principales manifestaciones neutolégicas fueron: diminucitn de la
fuerza muscular 8/12 (66%), disartria 7/12 {58% e hipotonfa muscular 4/12 (33%). --
Asociaciones poco frecuentes, con un caso de cada uno fueron; disfapia, desviacién -
de la comisura labial y dificultad en la marcha.

No se estudiaron en los casos revisados registros electroencefalogrédficos.



La corea ascciada con otras munifestzcicnes reumiticas, fue en un 50%, co-
rea "pura" en el restc. (19) La ascciacién ertie CS y otros criterios mayores de FR
en el estudio realizado, se 1efleja en los siguientes poicentajes: 25% asociacién de -
ccrea con carditis y 25% con poliartritis migratoria, en la literatura se refiere mis

frecuente ascciada con carditis. (20) (19),

La afectacién de la corea que presentaron los pacientes estudiados fue gene
ralizada, aunque en la mayoria de los cascs los mecvimientos se iniciarén en hemicuer
po derecho I1/12 (91%).

La intensicad fue moderada en ls mayor parte de los cascs 10/12 {83%).

No hay pruebas especificas para el diagnéctico de la C.S; suele hallarse posi_
tividad de los examenes que reflejan actividad reumdtica, as se aislo en 2/12 (16%)
cascs el estreptococo beta hemclitico grupe A de 1z faringe. Este bajo porcentaje -
puede atribuirse al tiempo transcurrido entre la infeccién estreptococcica y la apari-
cién de la cotea, al uso de antibidticos {21).

Los titulos de antiestreptclisinas O scn de valer cocmo Irdice de infeccién --
estreptococcica reciente y en el estudio se encontrd una alta positividad de los tftu-
los de ASO lo que apoya su etiologfa estreptococcica (18), recordando que dichos --
titulos scn indicativos de memcria inmunolégica, no de infeccién actual.

Los pacientes que mostraren niveles infericres de 250 U Todd, corresponden a
un mayor perfcdo de latencia, entre la infeccién estreptccoccica y la aparicién de la
corea, que podris ser hasta 6 meses, lo que determina el descensc de los niveles de -
anticuerpos a la normalidad, o bicr: el tratamiertc correctc de la infeccibr estrepro-

coccica que impide su elevacibn (22).

Cube destacar que dentro de los examenes que indican actividad reumética -
fue la VSG (velocidad de sedimentacién globular) el que mé4s frecuentemente results
alterado, lo que confiere una alta sensibilidad a este éxamen. (1)

Existen otras pruebas para detectar anticuerpos .antiestreptococcicos, de uti-

lidad especial para la corea "pura" como som: Antidesoxirribonucleasa B{antiDNASA B),
la antidifosfopiridin-nucleo tidasa (antiDPN asa) y la antinicotinamida-adenina-dinucleo

I S S



tidasa (antiNADsa), porque estas permanecen mayo! tiempo, que la ASO y por lo --
tanto, su determinacién es de mayor valor (20).

La determinacién sérica de C4 puede ser particularmente Gtil, ya que en el
sueio ¥ LCR de pacientes con corea se ha determinado disminucién en los niveles -

de C4. Desafortunadamente en nuestros pacientes no se realizaron {3).

El tratamiento fue a base de fenobarbital, diacepam y 4cido valproico. Se
ha sugerido una posible disfuncién presindptica dopaminérgica encontrando que tanto
el haloperidol como el dcido valproico son agentes que han logrado una mejorfa clini
ca hubo diferencias en la respuesta a cada uno {23).

Se hace referencia al empleo de reserpina la ctial demostro una importante
disminucién de las manifestaciones clinicas, se suspendio su administracién y los sin-
tomas recurrieron; el hecho sugiere una sobreactividad dopaminérgica presinfiptica -~
(12).

Por otra parte recordemos, que pueden presentarse reacciones coreicas por -
estimulantes centrales y anoréxicos que se atribuye a sensibilidad persistente a agen-
tes que aumentan la actividad dopaminérgica central (23). La corea de Sydenham -
en la nifiez, se ha viste que confiere una sensibilidad aumentada a agentes dopaminér

gicos, pudiendo ser expresada como una corea aguda. (23)

CONCLUSIONES

1. La edad m#&s frecuente de presentacidn 13 ajio.
2. El sexo femenino es el m4s frecuentemente afectado, en proporcién 10:2

3. No es frecuente el antecedente de infeccién estrcptococcica en garganta

ni su aislamiento en exudado farlngeo (16%).
4. Se presenta mis frecuentemente en exiremidades,
S. En la mitad de los casos, fue Ia {(nica manifestacién de mayor de FR.

6. Siguiendo a los movimientos coreicos, estdn la disminucién de la fuerza

muscular 66%, disariria 58% e hiputonia muscuiar 33% labilidad emocional

50%.



tidasa (antiNADsa), porque estas permanecen mayor tiempo, que la ASQO y por lo --
tanto, su determinacién es de mayor valor (20).

La determinacién sérica de C4 puede ser particularmente dtil, ya que en el
sueto y LCR de pacientes con corea se ha determinado disminucién en los niveles -

de C4. Desafortunadamente en nuestros pacientes no se realizaron (3).

El tratamiento fue a base de fenobarbital, diacepam y 4cido valproico. Se
ha sugerido una posible disfuncién presindptica dopaminérgica encontrando gue tanto
el haloperidol como el 4cido valproico son agentes que han logrado una mejorfa clini

ca hubo diferencias en la respuesta a cada uno (23).

Se hace referencia al empleo de reserpina la cdal demostro una importante
disminucién de las manifestaciones clinicas, se suspendio su administracién y los sin-
tomas recurrieron; el hecho sugiere una sobreactividad dopaminérgica presinéptica --

{12).

Por otra parte recordemos, que pueden presentarse reacciones coreicas por -
estimulantes centrales y anoréxicos que se atribuye a sensibilidad persistente a agen-
tes que aumentan la actividad dopaminérgica central (23). La corea de Sydenham -
en la nifiez, se ha visto que confiere una sensibilidad aumentada a agentes dopaminér

picos, pudiendo ser expresada como una corea aguda. (23)

CONCLUSIONES

1. La edad mis frecuente de presentacién 13 afio.
2. El sexo femenino es el mis frecuentemente afectado, en proporcién 10:2
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10.

Dentro de los examenes de actividad reurnitica el aumento de VSG, se
encontro como méas frecuente 41%.

Las ASO se encuentran frecuentemente elevadas B3% traduciendo el ante

cedente de infeceibn estreptococcica.
En promedio la duracién del padecimiento es de 3 a 6 semanas.

El tratamiento medicamentoso tiene por objeto acortar la duracién del -
padecimiento con la consecuente readaptacién a la vida normal més répi
da.
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