Paciente con postura anomala en la mano derecha
Patient with abnormal posture in the right hand
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Resumen

La distonia es uno de los trastornos méas frecuentes del movimiento y
puede afectar a cualquier area corporal. Las mas frecuentes aparecen
durante la edad adulta y son las focales y las segmentarias. Presenta-
mos el caso de una mujer de mediana edad que ingreso por una postura
anomala en la mano derecha en relacion con una distonia que resulté ser
secundaria a una lesion isquémica aguda en ganglios de la base.
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Introduccion

La distonia es un trastorno del movimiento que se define
como una contractura muscular involuntaria mantenida que
produce desviacion o torsion de un drea corporal. Estos
movimientos pueden afectar a un solo masculo, un grupo
muscular o al cuerpo entero’. Frecuentemente se confunde
con espasticidad, rigidez o se atribuye a causas psicogenas.
Presentamos un caso de distonia subaguda que tuvo como
dificultad diagnostica afadida el que la paciente padecia
ademas una pardlisis cerebral infantil previa.

Caso clinico

Mujer de 51 arios que acude a urgencias por un cuadro de 15 dias
de evolucion con inicio brusco de postura anémala con contraccion
mantenida en flexion palmar y pronacion de la mano derecha (figu-
ral), nunca presentada previamente. Entre sus antecedentes perso-
nales figuraban diabetes mellitus tipo 2 y pardlisis cerebral infantil
con hemiparesia residual izquierda. La motilidad en el hemicuerpo
derecho era normal, siendo capaz de realizar algunas tareas basicas
(comer, rascarse...). Recibia tratamiento con metformina 850 mg
cada 12 horas. La presion arterial a su llegada a urgencias era de
130/70 mmHg vy la frecuencia cardiaca de 80 latidos por minuto;
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Abstract

Dystonia is one of the most common movement disorders and can affect
any body area. The most common dystonias appear during adulthood ma-
nifesting as either focal or segmental dystonia. We report the case of a
middle-aged woman who was admitted for an abnormal right hand pos-
ture. She was diagnosed with secondary dystonia due to acute ischemic
injury in the basal ganglia.
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estaba consciente, desconectada del medio y con afasia mixta, sin
asimetrias faciales y con hemiparesia izquierda. La mano derecha se
encontraba en flexion palmar y pronacion. La auscultacion cardiaca
estaba ritmica y no presentaba soplos cardiacos ni en troncos su-
praadrticos. La analitica y ECG realizados en Urgencias no mostraron
alteraciones relevantes. La radiografia de torax fue normal. Se realizo
TAC craneal donde se observo una lesion isquémica subaguda en
talamo izquierdo (figura 2). En la analitica durante el ingreso destaca-
ba una hemoglobina glicosilada de 7,4%, un colesterol total de 240
magr/dl con LDL de 154 mgr/dl. Al alta, se afiadid al tratamiento una
sulfonilurea, atorvastatina, 100 mgrs de acetilsalicilico y baclofeno
para la distonia con mejorfa significativa. Se desconoce la evolucion
puesto que la paciente no acudio a revision.

Discusion

Los movimientos distonicos se originan por un mecanismo de
contraccion simultanea de los musculos agonistas y antago-
nistas, lo cual conduce a posturas anémalas e involuntarias
en cuello, cara, brazos, piernas o tronco. Pueden producirse
de forma lenta o rapida, variar con diferentes actividades o
posturas e incluso, en casos avanzados, hacerse fijos'.

Las distonias se pueden clasificar en funcion de su distribu-
cion topografica, edad de comienzo, mayor 0 menor de 20-30
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Tabla 1. Clasificacion de las distonias

DISTRIBUCION TOPOGRAFICA

- focal: Unica region afectada

- segmentaria; 2 6 mas regiones adyacentes

- multifocal: 2 6 mas regiones no adyacentes

- generalizada: pierna o piernas, tronco y alguna otra region
- hemidistonia: brazo y pierna ipsilateral

EDAD DE COMIENZO

- > 25 afos: suele progresar a formas severas generalizadas

- < 25 afos: formas localizadas o segmentarias generalmente no
progresivas

ETIOLOGIA
- Primaria: ldiopatica
- Secundaria:
-genéticas
mutacién gen Torsina-1A (DYT 1)
otras mutaciones puntuales (DYT 6, DYT 7, DYT 13)
-distonia plus
-asociada a enfermedades heredodegenerativas
-adquirida /exdgena: lesion focal cerebral, toxico, farmaco o droga
-paroxistica

anos, etiologia y formas genéticas'? (tabla 1). La clasificacion
es Util para una correcta valoracion prondstica y decidir el ma-
nejo terapéutico mas adecuado.

En las formas primarias la distonia es el tnico signo neuroldgico
y no existe una causa exdgena identificable. Puede ser idiopati-
ca 0 asociarse a mutacion del gen de la torsina-1A (DYT 1) o ra-
ramente a otras mutaciones puntuales (DYT 6, DYT 7, DYT 13).

Respecto a las formas secundarias®, el diagnostico diferencial
es amplio e incluye: a)- Distonia plus: la distonia se asocia
a otro trastorno del movimiento. Las formas tipicas son: la
distonia mioclonica (DYT 11), la distonia con respuesta a la
L-DOPA (DYT 5) y la distonia-parkinsonismo de inicio rapido
(DYT 2). b)- Asociada a enfermedades heredodegenerativas
como en la enfermedad de Wilson y en la de Huntington o
también en la neurodegeneracion asociada a la pantotenato-
kinasa. )- Adquirida/exdgena por lesion focal cerebral, toxico,
farmaco o droga. Con respecto a los farmacos, los movimien-
tos distonicos se relacionan con levodopa, agonistas dopami-
nérgicos, antipsicoticos, anticonvulsivos, litio, inhibidores de la
recaptacion de serotonina y algunos calcioantagonistas como
la flunaricina y el diltiazem. En relacion con las lesiones foca-
les estructurales, éstas afectan fundamentalmente a ganglios
basales y talamo y pueden ser causadas por isquemia, he-
morragia, infeccion, traumatismos, anoxia, esclerosis mdiltiple
y tumores. d)- Paroxistica: kinesigénicas y no-kinesigénicas.
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En las formas genéticas se produce una alteracion en un gen
denominado DYT; actualmente existen 15 enfermedades cla-
sificadas en orden numérico (DYT1, DYT2... DYT15).

En la historia clinica es importante averiguar datos respecto
al momento de su aparicion y desarrollo, la medicacion con-
comitante, traumatismos previos e historia familiar que podria
orientar hacia farmacos, causas genéticas o enfermedades
degenerativas hereditarias®.

La prevalencia de trastornos del movimiento tras un ictus os-
cila entre el 1.1 y el 3.9%56. Pueden producirse en la fase
aguda de la isquemia siendo la corea el mas habitual. En
ocasiones comienza después de varios meses del episodio
agudo, siendo entonces la distonia el mas frecuente®’.

Respecto al tratamiento, se pueden utilizar farmacos via sisté-
mica, de aplicacion local como la toxina botulinica en distonias
focales®, o cirugia en los pacientes con distonia generalizada,
discapacitante y que no responden a otras medidas. Inicial-
mente, y sobre todo en menores de 25 afios, se recomienda
usar Levodopa y asi descartar una Distonia Respondedora a
Levodopa®. También se han utilizado anticolinérgicos como tri-
hexifenidilo y biperideno, que pueden ser parcialmente efec-
tivos hasta en un 40% de los casos'®; benzodiacepinas como
el diazepan y el clonazepan; antiespasmaodicos como el ba-
clofen; tetrabenazina', pimozide, clozapina y antiepilépticos
como la carbamazepina.

En nuestro caso, la distonia estuvo ocasionada por una lesion
isquémica localizada en el talamo. En cuanto al mecanismo
fisiopatoldgico, Este estaria relacionado con la interferencia
producida por la lesion en las vias del sistema cortico-estria-
do-palido-talamo-cortical',
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