Discinesias y la agresividad del paciente
subnormal, refractarias al tratamiento, pueden
aliviarse con la estimulacion cerebral profunda

Distonia

movimiento voluntario, discinesia, caracteriza-

da por la contraccion muscular sostenida que
produce posturas anormales, eslerectipadas (recu-
rrentes), pasmosas y generalmente distorsionadas:
distonia de torsion. (Marks WJ, 2005).

Se desconoce la base anatomopatologica de!
proceso,. es a menudo herediiaria, autosomica do-
minante o recesiva y el gen responsable esta en el
cromosoma 9q32-q34. La estereotipada distorsion es
tipica del distonico. {(Wiesner JE, 1998).

La distonia es uno de los muchos trastornos del
movimiento que, asi como los trastornos cerebelo-

| a distonia se refiere a uno de los trastornos del

Los aparatos para la eslimulacion eléctrica profunda del
cerebro fueron inventados por José MR, Delgade, quien los
implanto en micos (como se ve en la figura), loros, gatos y
humanos. (Horgan J., Oct, 2005).

Académico Dr. Jaime Weisner Duran

so0s (ataxia, temblor de inlencion, dismetria etc.); la
aletosis, paralisis o la paresis del nervio perifénco; la
idem del musculo (atrofias y distrofias musculares);
trastornos de la transmision neuromuscular postsi-
naplica (miastenia grave) y presinaptica (botulismo);
los trastornos de los ganglios basales (sindromes ex-
trapiramidales) como el mal de Parkinson, las coreas
(la de Huntington, la de Sydenham, etc.); el hemiba-
tismao y los miocionos; las discinesias inducidas por
farmacos. o secundarias, como el parkinsonismo; 1a
lesion de la via corticoespinal: |la espasticidad, el tic
(simple y muitiple), et temblor (de reposo o de accion);
la conversion (trastorno funcional o sicosomatico,
trastorno histérico); y la acatisia, son clinica, patolé-
gica y geneticamente heterogeneos y caracterizados
par frastornos en la planeacion, control 0 gjecucion
del movimiento.

De acuerdo con esta caracterizacion la apraxia
{incapacidad para ejecutar actos motores aprendi-
dos —como dibujar y vestirse- a pesar de que exista
la capacidad fisica v la voluntad de hacerlo), debe
estar incluida en los trastornos del movimiento. Es la
manifestacion de la degeneracion corlico-basal y se
encuentra, entre oiras, en la enfermedad de Alzhei-
mer y en las demencias fronto-temporales (Zadikoff
& Lang 2005),

De acuerdo con la velocidad de los trastornos
del movimiento estos son:
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Hipercinéticos o Hipocinéticos (bradicinesia)

Temblores Enfermedad de Parkinson (bradipraxia. acinesia)
Mioclonia Parkinsonismo
Tics (simple, compleje) Distonia
Coreas Atetosis
Hemibalismo Paralisis o paresia del nervio periférico
Acatisia Paralisis o paresia muscular (distrofias y atrofias musculares)
Festinacion Espaslicidad
Canversion (histeria) Conversion (somatizacion)
Clonus Apraxia: incapacidad motriz con normal equipamiento motor
Convulsion clonica . Miastenia grave

Exploracion recomendada para la evaluacion extrapiramidal’

Observar la marcha con especial atencion al balanceo reciproco de los brazos.

| 0 = normal

| 1 = reduccion del balanceo de los brazos
2 = rigidez obvia

' 3 = marcha torpe con los brazos rigidos a una altura anterior al abdomen; arrastre de los pies, propulsion,
+  retropulsion y festinacion

|

2-  Meédico y paciente permanecen con los brazos abducidos a la altura de los hombros. Al hacer una senal dejan

caer los brazos.
0 = normal, palmada sonora y caida con rebote
1 = caida lenta, poco sonora y paco rebole
2 = ausencia de rebole
3 = caida lenta, sin paimada
4 = los brazos caen muy lentamente como contra una resistencia

|

| 3-  Flexo-extension de los codos, prono-supinacion de los antebrazos y flexo-extension de las rodillas activamente
para ver la acinesia y la bradicinesia, y pasivamente para evaluar la rigidez en “tuberia de plomo” donde los
brotes de temblor pueden darle el caracter de “rueda dentada” al movimiento pasivo.

| 4-  Manos elevadas y al frente para observar si hay temblor.
0 = normal
1 = temblor leve de los dedos
2 = temblor de dedos y manos
3 = temblor de las extremidades superiores
4 = temblor de todo el cuerpo

5-  Con las palmas sobre la mesa golpear su superficie con el indice lo mas rapidamente posible. Chasquear los

dedos: sucesivamente oponer el pulgar al menique. anular, medio e indice y viceversa. lenta y luego rapida-
mente, para evaluar la acinesia. la bradicinesia y la disdiadococinesia unilateral y bilateralmente.

La distonia se clasifica, por su extension corpo- distonia profesional conacida como el calambre del
ral, en: focal como cuando afecta principalimente un escribiente o del mecanografo: la distonia espastica
musculo, por ejemplo, el esternocleidomastoidec y o mejor, disfonia distonica, porgue la contraccién
provoca torticolis; segmentada cuando afecta solo un involuntaria de los musculos laringeos provoca una
grupo muscular, como los intrinsecos de la mano: la voz forzada, ronca o rechinante; el sindrome de

Exploracion validada de la de Simpson-Angus: A rating scale for extrapiramidal side effects Acta Psychiatrica Scandinavia, 1970: 212
(Supl 44) 11-19, por Calvo y col en &) 2006
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Meige: blefaroespasmo y distonia oromandibular: y la
distonia generalizada que, como |0 indica su nombre,
afecta muchos grupos musculares y en su forma mas
grave puede provocar, andando el tiempo, deforma-
ciones severas: distonia muscular deformante.

La distonia puede ser inducida por drogas neuro-
lépticas (haloperidol, amitriptilina, tioridazina, clor-
promazina) tomadas por largos periodos de liempo
-ignoramos que tan largos son estos periodos-, se
conoce como distonia tardia (“tardive dystonia”), o
como discinesia fardia cuando ocasiona: acatisia
tardia o temblor tardio. En estos pacientes en quienes
a pesar de la gradual supresion de la droga induci-
dora de la distonia (proclorperazine, prometazine,
metoclopramide, clozapine, queriapine. quetiapine y
olanzapine) o de la discinesia tardia, continuan sin-
tomaticos, o empeoran, especialmente los distonicos
segmentados y los generalizados. refractarios a la me-
dicacion usual (benzodiazepine, carbidopa-levodopa,
trinexyfenidilo, carbamazepina), dichos pacientes se
pueden beneficiar rapidamente, en dos o tres dias,
con la estimulacion continua de alta frecuencia del
globo palido interno sin efectos adversos (Trottenberg
ycol., 2005).

Algunas drogas antisicoticas pueden inducir sin-
dromes extrapiramidales, o sintemas parkinsonianos
y pronta (1 a4 dias) o tardiamente discinesia distoni-
ca, o distonia tardia que no cede al retiro de la droga
inductora de los sindromes distonicos y si ceden sa-
tisfactoria y perdurablemente, cuando a la supresion
progresiva del farmaco inductor de la discinesia se
anade la estimulacion eléctrica de alta frecuencia (130
Hz) del globo palido interno. Es importante reconocer
que ciertos antiemeéticos (proclorperazine, prometazi-
na y metoclopramida) pueden causar distonia tardia
(Skidmore F, Reich SG. 2005),

Tratamiento

El tratamiento de la distonia, especialmente el
de la forma focal, es muy efectivo por varios meses
(3 a 6 meses) mediante la denervacion quimica con
la inyeccion de toxina botulinica tipo A, o si esta cesa

de ser efectiva, tras su repetido uso, con la tipo B
inyectada en el masculo disténico (Cardoso F. 2003;
Marks WJ. 2005).

Para los distonicos severos y refractarios al trata-
miento usual, y para los casos generalizados deforma-
torios, la estimulacion cerebral profunda (marcapaso
de los ganglios basales) es el tratamiento quirirgico
preferido por su buen resultado para la mencionada
distonia; el Parkinsor, la inmotivada conducta violenta
agresiva y auto lesiva del paciente subnormal intra-
table conservadoramente (Franzini A, y col. 2005);
el sindrome de las piernas inquietas (sindrome de
Ekbom). o acatisia: la urgente necesidad de mover
las piernas al yacer, estar sentado, o al estar a pie

quedo vertical, se calma con el movimiento (caminar)

el desasosiego que se siente en ellas al tenerlas en
reposo largo tiempo, y que no cede al propranolol
(un conocido antihipertensiva) 10-20 mg 4/d; y para
el temblor esencial. (Kuehler y col. 2003; Earley CJ.
2003: Marks WJ. 2005; Sharma Ay col. 2005).

Es realmente asombroso, por lo contradiclorio,
el vuelco completo que se le ha dado al lratamiento
neuro-quirdrgico de los “Desordenes involuntarios del
movimiento™, de los tiempos del pionero neurociru-
jano Cooper, (autor del libro antes mencionado); en
asa época, hace mas de cuarenta anos, el procedi-
miento aliviador de las discinesias extrapiramidales
fue lograr mediante una lesién destructiva, perma-
nente e irreversible de cierto nucleo de los ganglios
basales ("quimopalidectomia’: inyeccion de una pizca
de alcohol absoluto en el globo palido), una gran
disminucion de los movimientos anormales.’la cual
Cocper consiguio en la mayoria de los casos. Hoy
ese es el mismo efecto benéfico que se logra con la

estimulacion del exactamente el idéntico nicleo que

ayer se destruia. jVaya paradojal.

Esto demuestra nuestra gigantesca ignorancia
sobre el enredadisimo funcionamiento de los gan-
glios basales entre si, con el talamo, la amigdala y
larcorteza cerebral y de su influencia sobre los otros
determinantes de la motilidad voluntaria: cerebelo,
vias piramidal y vestibular, y el sisterna reticular ac-
tivador, entre otros, Hoy no somos destructores sino
estimuladores de la productividad neurotrasmisora

Involuntary movernent disorders” Hoober Medical Diision, Harper and Row 1969
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deficitaria y restablecedora del aquilibrio neuronal
perdido al fograr eslimular a los nucleos deficitanos
a producir suficienternente. Todo to contrario de lo
empleado en aguel entonces. O esa creemos.

La estimulacion cerebral profunda, iniciada por o
cetebarrimo José MR Delgade’ en 1852 (Horgan.
2005), es muy ventajosa, no provaca s minima
desiruccion porgue la lesion introductora del micro-
slectroda es fambién minima. e reversible. todo ol
instrumento foraneo se puede extraer a estmulacion
provista es ajustable y el microelectrodo es implan-
tado estereotaxicamente (con enorme exactitud o
precision} en el nucleo deficiente. ef cual esta conec-
tado a un neurc-estimulador graduador que provee |a
astimuiacion slectnca deseada a uno de los nucleos
cerebrales profundos, unilateral o bilateratmente.

El nicles basal que se estimulard debe ser
cuidadosamente escogido sequn sea la discinesia a
mejorar. Bl nucleo sublalamico (de Luys) es e que
debe estimular para aliviar {os sintomas motares del
Parkinson con pobre respuesta al tralamiento dopa-
minérgico; para la distonia primaria genaralizada v
para la distonia tardia el globo palido. en su segmento
inferno, debe ser el estimulado. La estimulacion de la
porcion poasteromedial del hipotalamo reduce la con-
ducta violenta inmotivada, la actividad auto agresiva
y destructiva de algunos discapacitados intelectuales
inmejorables con fa medicacion radicional ataraxica.
{Franzint v col. 2005)) En fos casos rebeldes al tra-
famiento médico con propranciol y sulfato ferroso,
si hay deficiencia de hierro -ocurrencia usual-, la
estimulacion del glohe palido interno puede mejorar
notabiemente el sindrome de las piernas inquietas
{acatisia),

Apesar de o dicho antes, lodavia desconocemos
con exactitud &l nucleo gus debe ser escogido como
blanco ideal para la estimulacion eléctrica crénica de
alta frecuencia, por ejemplo, la estimutacion del globo
palido interno y la estimulacion del niclea subtalamico
son equiparables en cuanto a la mejoria obtentda en

ins parkinsorianos con enfermedad avanzada {Ander-
son WGy col, 20051 Quizas ia estimuiacion deberia
ser tanuciear para intentar duphcar el beneficio en la
anfermedad de Parkinson. como ya se ha hecho con
la distonia primaria generalizada estimuiando bilate-
ralmente ef globus pailidus intemoe conla cual se logra
ta disminucion sostenida de ta severidad de la distonia
y diz la discapacidad funcional motora, sin afectar ef
humar nlia cognicien (Vidaihat My col, 2005y

Conclusiones

Obvisments & ratamienio curalivo de las disci-
nesias no es la estimulacion cerebral profunda gue
solo logra, al excdar la produccion de los ineficientes
nuclens hasales, producir, mediante la estimulacion
electncs, un aumento 2n ia cantidad de los newrolras-
MisOres necesanos para realizar, enla mayoria de los
casos. cast complelamente su aproplada {uncion.

La curacion real. compieta, solo se lograra
medianie el descubrnimiento de ia causa precisa de
la disfuncion neuronal ccasionadora de 1as discine-
sias ileopaticas. o bien, mediante {a sustiucion de
las newronds moperantes o semi operantes con la
implaniacion de neuwronas obtenidas de las células
madre adultas {celdas roncales neuronales adultas)
&n ios nucleos con deficit en la produccicn de os
nourotransmisores especificos. Mientras ef lejano
descubrirmiento eticldgico se produzca, 0 ésie cercans
implante sustituidor neuronal legue a ser realizable
-4 N par de guinguenios, o un par de decenios?- ia
estimulacion eléctrica cronica def nucleo cerebral
deficitario continuara siendo ia producicra de satis-
factorios resultados en al menoes el 50% de tos casos
discineticos refractarios al tratamiento conservador y,
podria reducir notablemente la conducta violenta y
autoagresividad de aquellos pacienies subnormaies
extremadamente irascibles, e igualmente inmejora-
bles con la medicacion actual,

Delgado logrd la farna muachal al detener i embeshida de un tero deia pocs antes de gue este jo acomeara. con tan sole ka activa-
cian mantsl de un peduene Tansmisor apuntado a un estimulador previamente msertado por & al nucleo caudado del loro embestidor,
gue anuie muy rapidamente su desplegada acometvidad natural. se detuvo. y Delgado se salvd por escase Baecho. de un inmmente

rovolohn severo (Bl extraordinark suoeso oourmis en ung obaze oo toros en Cordoba, Espara. 1863)
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