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PROLOGO

La formacion continuada de los profesionales sani-
tarios es hoy una actividad ineludible y absolutamen-
te necesaria, si se quiere realizar un ejercicio profesio-
nal acorde con la calidad exigida. En el caso del ejercicio
médico, una forma de mantener ese alto grado de cali-
dady responder a las exigencias de la Medicina Basa-
da en la Evidencia es el establecimiento de unas nor-
mas de actuacion acordes con el conocimiento
cientifico.

Ello eslo que pretenden las «Guias de Buena Prac-
tica Clinica» en los distintos cuadros médicos. Han sido
elaboradas por médicos pertenecientes al ambito de
la Atencion Primaria, que vierten en ellas la experien-
cia de su trabajo y larga dedicacion profesional y se
dirigen a médicos que ejercen en ese mismo medio;
por tanto, su contenido es eminentemente practicoy
traduce lo que el profesional conoce de primera mano,
ayudandole a la toma de la decision mas eficiente.

Dr. Alfonso Moreno Gonzdlez
Presidente del Consejo Nacional
de Especialidades Médicas



PROLOGO

Debemos resefiar lo importante que es para la
Organizacion Médica Colegial la realizacion de estas
«Guias de Buena Practica Clinica». Respetando la indi-
vidualidad de la /ex artis de cada profesional, se esta-
blecen unos criterios minimos de buena practica en
el ejercicio cotidiano, criterios que deben ser consen-
suados y avalados cientificamente, con el fin de mejo-
rar la calidad asistencial para quien deposita en noso-
tros su confianza.

Estas guias estan realizadas por médicos de fami-
lia, pertenecientes a los Grupos de Trabajo, en la pato-
logia correspondiente, de las Sociedades Cientificas
de Atencion Primaria y supervisados por un especia-
lista de la materia correspondiente a cada guia.

Se ha buscado un lenguaje y una actuacion pro-
pias de los médicos que las van a utilizar, con un carac-
ter practico sobre patologias prevalentes, unificando
criterios para ser mas resolutivos en el ejercicio pro-
fesional.

Dr. Guillermo Sierra Arredondo
Presidente del Consejo General
de Colegios Oficiales de Médicos






INTRODUCCION

Los trastornos del movimiento constituyen una
patologia relativamente frecuente en la practica meédi-
ca diaria, tanto neuroldgica como en Atencion Prima-
ria, y se pueden presentar como estados hipercinéticos
o hipocinéticos. El prototipo de trastorno hipocinéti-
co es la enfermedad de Parkinson y también la repre-
senta la patologia mas frecuente dentro de los tras-
tornos del movimiento. En general, los trastornos del
movimiento tienen como sustrato anatdmico comun
los nucleos de los ganglios basales, y aunque son una
manifestacion caracteristica de las enfermedades que
afectan de forma primaria a estas estructuras, una
gran variedad de enfermedades neuroldgicas y siste-
maticas que alteran el funcionamiento de los ganglios
basales pueden manifestarse o presentar a lo largo de
su evolucion diferentes tipos de movimientos anor-
males. Ademas, entre la lista de efectos secundarios
relacionados con una gran variedad de farmacos de
uso comun entre la poblacion, esta el desarrollo de
trastornos del movimiento.

Esta drea de la Neurologia es, quizas, el terreno de
que mas dificultad entraiia en el campo de la Atencion
Primaria, fundamentalmente porque en ocasiones no
es facil, incluso para el neurdlogo general, identificar
el tipo de movimiento involuntario que presentan los
pacientes. Obviamente este manual sobre trastornos del
movimiento no tiene como finalidad formar a los médi-
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cos de Atencion Primaria en este campo de la Neuro-
logia, simplemente intenta acercar a los profesiona-
les de la Medicina a una patologia bastante frecuen-
te en las consultas de Atencion Primaria.

Los objetivos de este manual pueden resumirse en
dos. El primero de ellos es familiarizar al médico de
Atencion Primaria con este tipo de patologia con la
finalidad de que pueda identificar el problema y remi-
tiral paciente al especialista mas adecuado. En sequn-
do lugar, muchos de estos pacientes que consultan por
trastornos del movimiento tienen en realidad una enfer-
medad neurodegenerativa progresiva para las que, al
dia de hoy, no existe un tratamiento curativo ni tam-
poco neuroprotector, por lo que en muchos casos el
cuidadoy tratamiento de estos pacientes se realiza de
forma conjunta por los médicos de Atencion Primaria
y los especialistas. Por ello, un mejor conocimiento por
parte de los médicos de Atencion Primaria de estas
enfermedades, de su evolucion y pronostico, asi como
de los efectos secundarios que pueden inducir los tra-
tamientos que se aplican a estos pacientes, redundara
en un mejor cuidado de nuestros pacientes.

Todos los que hemos colaborado en la elaboracion
de este manual confiamos en que sea de ayuda a los
profesionales de la Medicina de Atencion Primaria 'y
hayamos podido cumplir con alguno de los objetivos
que nos planteamos.



Enfermedad de Parkinson
y parkinsonismo

Dr. Alfonso Joaquin Gonzalez Utrilla

Doctor en Medicina. Especialista en Medicina Interna.
Reumatologia y Medicina Familiar y Comunitaria.
Coordinador de Formacion, Docencia e Investigacion
del Distrito Sanitario Granada

DEFINICION

La enfermedad de Parkinson idiopatica, descrita
por dicho autor en 1817, es una afeccion degenerati-
va que combina una bradicinesia asimétrica, hipoci-
nesia y rigidez, algunas veces acompafadas de temblor
en reposo Yy alteraciones posturales. Los criterios de
diagndstico clinico tienen una sensibilidad de 80% y
una especificidad del 30%, comparado con el patron
de oro del diagnostico de la autopsia. La patologia pri-
maria consiste en la pérdida progresiva de células de la
sustancia negra del tallo cerebral donde se produce el
neurotransmisor dopamina. El tratamiento esta obli-
gado a reemplazar la pérdida de dopamina. Una bue-
na respuesta terapéutica apoya, pero no ratifica, el
diagnostico. En la enfermedad de Parkinson también
se ven afectados varios sistemas de neurotransmiso-
res catecolaminérgicos. No se dispone en el momen-
to actual de una definicion para la enfermedad de
Parkinson en estado inicial 0 avanzado. En esta pues-
ta al dia, se considera que en la fase inicial, los sujetos

9



Atencién Primaria de Calidad

GUIA DE BUENA PRACTICA CLINICA EN
TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO

aun no han desarrollado complicaciones motoras tras
tratamiento durante largo tiempo con levodopa, y
hablamos de fase avanzada en aquella en las que las
complicaciones se encuentran presentes.

Los parkinsonismos producidos por factores etio-
l6gicos conocidos, por ejemplo medicamentosos,
reciben el nombre de secundarios o sintomaticos.
Un tercer grupo en el que los sintomas del parkin-
sonismo aparecen en el contexto de otra enferme-
dad neuroldgica y se asocian a otros sintomas de
disfuncion neurologica se denominan parkinsonis-
mos plus.

ETIOLOGIA

Se desconoce la causa. La enfermedad de Parkin-
son puede representar diferentes afecciones con un
mecanismo final comun. Los pacientes pueden afec-
tarse de forma diferente debido a una combinacion
de factores genéticos y ambientales, entre los que
podemos citar: virus, toxinas, el consumo de aguas
no potables, la vitamina E y el habito tabaquico (el
tabaquismo no influye de forma negativa al igual que
el consumo de vitamina E), una vez mas, presente,
como responsable de la puesta en marcha de un pro-
ceso patologico. Los familiares en primer grado de
consanguinidad, duplican el riesgo de desarrollar la
enfermedad (un 17% de probabilidad, a lo largo de
su vida), comparandolos con la poblacion general.
Sin embargo, las formas puramente genéticas de esta
variedad de presentacion, solo son responsables de
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una pequena minoria de esta enfermedad. Se han
descrito varios genes asociados al desarrollo de un
cuadro parkinsoniano familar. Entre ellos, los mejor
conocidos son el gen de la a.-sinucleina, cuya muta-
cion se asocia con el desarrollo de una enfermedad de
Parkinson autosdémica dominante de inicio en la edad
avanzada y en ocasiones con demencia, y el gen de la
parkina, cuya mutacion se asocia al desarrollo de una
enfermedad de Parkinson autosomnica dominante
y de inicio en la edad juvenil. Este tipo de parkinso-
nismo suele iniciarse por distonia en las extremida-
des inferiores, el temblor suele ser de accion y la sin-
tomatologia responde de forma espectacular a dosis
bajas de levodopa.

INCIDENCIA'Y PREVALENCIA

La enfermedad de Parkinson se presenta con la mis-
ma incidencia en todo el mundo y afecta por igual a
ambos sexos. En el 5 al 10% de las personas que sufren
dicha patologia, ésta aparece antes de los 40 afios de
edad, en su forma precoz. La edad media de inicio es
aproximadamente de 65 afios. La prevalencia ajusta-
da por edad es del 1,6% en Europa vy en el resto del
mundo del 1%, aumentando con la edad hasta un
3,6% entre los 85y 89 afos.

SINTOMAS

Los sintomas iniciales son muy variados. El dolor
en el cuello, hombros o de las extremidades es un sin-
toma inicial frecuente y puede preceder a los trastor-
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nos de la motilidad durante meses. Otros pacientes
refieren al principio fatigabilidad excesiva, temblor en
una mano, falta de equilibrio o sintomas relacionados
con la pérdida de destreza manual.

El temblor, inicialmente intermitente, suele comen-
zar en una mano para extenderse luego a las extre-
midades restantesy, a veces, a los musculos de la cara
y del cuello. El temblor clasico de la enfermedad de
Parkinson es reqular y ritmico, entre 3y 7 Hz/sequndo.
Esta presente en reposo y disminuye o desaparece con
el movimiento de la zona afectada. El temblor aumen-
ta con la ansiedad y cesa durante el suefo.

Por bradicinesia o acinesia se entiende una reduc-
cion o enlentecimiento de los actos motores auto-
maticos y voluntarios. Este déficit motor es el sinto-
ma mas incapacitante de la enfermedad y se
manifiesta por la tipica facies inexpresiva, con dis-
minucion del parpadeo y por un enlentecimiento
general que afecta a la voz, la deglucion y la masti-
cacion, dificultando las actividades de la vida diaria
como el aseo personal, comer o caminar. La dificul-
tad en la realizacion de movimientos automaticos se
traduce de forma caracteristica en una reduccion de
los movimientos de balanceo de los brazos durante la
marcha y una falta general de expresividad motora,
como la reduccion del parpadeo. Al progresar la bra-
dicinesia se hacen dificiles los movimientos simples
cotidianos, como levantarse de una silla, o darse la
vuelta en la cama. Disminuyen la amplitud de los
movimientos y como consecuencia la escritura se
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dificulta, convirtiéndose en un acto penoso y lento
agravado, en ocasiones, por el temblor.

La rigidez muscular que es la resistencia que se
experimenta al mover pasivamente una articulacion
de una extremidad, afecta por igual a musculos exten-
sores como flexores, y a veces esta sujeta a interrup-
ciones ritmicas, que son conocidas como rigidez en
rueda dentada. La rigidez aumenta durante el movi-
miento, al igual que cuando se pide al paciente que
efectue movimientos con el miembro contralateral al
que estamos explorando. Predomina en las regiones
proximales, y con frecuencia afecta a los musculos del
cuello desde el comienzo de la enfermedad, siendo
causa de dolor y de dificultad para la marcha, asi como
para desarrollar cualquier otro tipo de movimiento,
produciendo contracturas musculares en las fases mas
avanzadas.

La postura tipica de los pacientes con enfermedad
de Parkinson es en flexion, tanto de la cabeza y del
tronco como de las articulaciones de los brazos vy las
piernas. Al principio son reversibles, pero conforme la
enfermedad avanza, se hacen cada vez mas acusadas
y fijas. A veces el tronco se desplaza hacia los lados, o
se balancea hacia delante. Los reflejos de endereza-
miento o posturales estan alterados y el paciente tie-
ne dificultad en corregir estas anomalias posturales.
Asi, cuando esta de pies, se desplaza el tronco hacia
delante espontaneamente, y si se le da un pequefio
empujon en el mismo sentido, le cuesta recobrar el
equilibrio, debiendo efectuar una serie de pasos hacia
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delante, cada vez mas rapidos, para no caerse. Igual
sucede cuando ocurre en sentido inverso. Durante la
marcha, el paciente camina con una actitud de flexion
del tronco hacia delante, arrastrando los pies, dando
pasos cortos y sin mover los brazos. El ritmo de la mar-
cha a veces aumenta poco a poco, parece como si el
paciente buscase su equilibrio, y en otras ocasiones se
producen bloqueos debido a la dificultad de empezar
0 mantener un ritmo, mas o menos normal, del cami-
nar. Esta alteracion en su deambular es la que da lugar
alaimagen tipica del paciente que se halla parado con
los pies pegados al suelo sin poderlos levantar, con
aspecto dubitativo y con movimientos de las piernas
producidos por los intentos fallidos, una y otra vez, de
levantar los pies del suelo. Los bloqueos son mas mani-
fiestos cuando se inicia la marcha, pero también apa-
recen cuando realiza un giro o cuando existe una situa-
cion de temor o ansiedad, siendo la causa de frecuentes
caidas, de consecuencias desastrosas, debido a las lesio-
nes traumatologicas a las que dan lugar.

La bradicinesia y la rigidez también se manifiestan
por anomalias en la articulacion de las palabras. Los
pacientes son conscientes de que les cuesta cambiar
el tono de voz, de tal suerte que algunos solo les es
posible emitir un susurro. La voz se hace mondtona.
Es frecuente las alteraciones en la deglucion.

Con frecuencia, el cuadro se acompafia de altera-
ciones en el intelecto, aunque de forma leve, lo que
incluye afectaciones cognitivas, de percepcion, de
memoria y de expresion. Un 15% puede verse afecta-
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do de demencia, sobre todo en los casos en los que la
enfermedad se ha iniciado tardiamente. La afeccion
del estado emocional, con tendencia a la depresion,
afecta hasta un 40% de los casos.

Los pacientes con enfermedad de Parkinson tam-
bién pueden presentar, en el 40% de los casos, sinto-
mas de disfuncion vegetativa, que incluyen estrefii-
miento, a veces grave, hiperhidrosis, sofocaciones y
alteraciones en la miccion (incontinencia, polaquiuria
y enuresis nocturna). La sialorrea es frecuente y se debe
al defecto de la deglucion. El dolor acompanfa fre-
cuentemente a los enfermos, en forma de artralgias,
espasmos musculares, afectacion sensitiva con hor-
migueos y de quemazon. Otras anomalias presentes
en la exploracion son dificultad para converger los 0jos,
parpadeo excesivo cuando se golpea ligeramente el
musculo frontal y reflejo de succion y peribucales vivos.
Las deformidades musculoesqueléticas, tanto de las
manos como los trastornos estaticos de la columna
(cifoescoliosis), asi como la afectacion de los reflejos
osteotendinosos, estan presentes en el cuadro clinico.
Con relativa frecuencia, en la exploracion clinica se
detectan una serie de sintomasy signos que son con-
secuencia del tratamiento que esta siendo adminis-
trado al paciente, lo cual puede dar lugar a confun-
siones con las manifestaciones intrinsecas de la
enfermedad. Entre ellas, podemos considerar la exis-
tencia de confusion y alucinaciones que pueden ser
efectos secundarios de cualquier farmaco antiparkin-
sonianoy las discinesias coreicas o distdnicas, la hipo-
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tension ortostatica y las fluctuaciones motoras como
consecuencia de la administracion de farmacos dopa-
minérgicos.

Los examenes habituales de laboratorio son nor-
males. Las pruebas de neuroimagen, como la reso-
nancia magnética cerebral, suelen ser normales. Por el
contrario, en las pruebas de neuroimagen funcional,
como el PETy el SPECT cerebral, se puede observar una
reduccion asimétrica de la captacion estriatal de 18-
fluorodopa o de DAT (transportador de dopamina), res-
pectivamente, alteraciones que no se observan en
pacientes con temblor esencial o con parkinsonismo
inducido por farmacos.

DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico se basa en los datos clinicos expues-
tos, a los que hay que agregar la buena respuesta de los
sintomas al tratamiento con L-DOPA y la exclusion
cuidadosa de parkinsonismos secundarios o asocia-
dos a otras enfermedades neuroldgicas.

Los parkinsonismos secundarios incluyen aquellos
producidos por infecciones (encefalitis letargica), into-
xicaciones (manganeso, monoxido de carbono, MPTP),
administracion de farmacos (neurolépticos, cinarizi-
na), tumores, traumatismos, infartos cerebrales pro-
fundosy calcificaciones de los ganglios basales. El diag-
nostico de enfermedad de Parkinson debe basarse en
la exclusion por anamnesis de estos procesos, asi como
en los datos de la TC, RMN o del SPECT cerebral. Pese
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a todo, el parkinsonismo postencefalico puede ser cli-
nicamente indistinguible al de la enfermedad de Par-
kinson idiopatico, aunque en la actualidad es practi-
camente inexistente.

En los sindromes parkinsonianos plus, la clinica
extrapiramidal se acompafa de otras manifestaciones
neurologicas (demencia, ataxia, discinesias, mioclonias,
amiotrofia, piramidalismo). Deben de considerarse en este
apartado la paralisis supranuclear progresiva o enfer-
medad de Steel Richardson, la atrofia multisistémica, la
hidrocefalia con presion normal, la enfermedad de Alz-
heimer, la enfermedad por cuerpos de Lewy difusos y
otras enfermedades degenerativas de los ganglios de
la base (enfermedades de Hallervorden-Spatz y de Hun-
tington). La paralisis supranuclear progresiva se carac-
teriza por la presencia de una oftalmoplejia supranu-
clear de la mirada vertical hacia arriba, un sindrome
parkinsoniano que no responde a la L-DOPA 'y la pre-
sencia de munerosas caidas hacia atras inmotivadasy
relativamente precoces con relacion al debut de la enfer-
medad. En general, el diagnostico diferencial no ofre-
ce grandes dificultades, excepto en el caso de la atro-
fia multisistémica que engloba la degeneracion
estrionigrica, la atrofia olivopontocerebelosa vy el sin-
drome de Shy-Drager. La degeneracion estrionigrica
es un modelo de parkinsonismo presinaptico y postsi-
naptico en el que raramente hay respuesta a la L-DOPA.
En la atrofia olivopontocerebelosa predominan, como
es logico, los sintomas cerebelosos, y en la RM se obser-
va la atrofia del tronco cerebral y del cerebelo. Tanto
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en la enfermedad de Parkinson como en el sindrome
de Shy-Drager, el cuadro es de semiologia extrapira-
midal y disautondmica, siendo imposible el diagnosti-
co diferencial; solo la aparicion de sintomas adiciona-
les o la demostracion neurorradioldgica de atrofia
cerebelosa o del tronco cerebral servira de orientacion.

TRATAMIENTO

El tratamiento médico suele ser eficaz y debe de
continuarse durante el resto de la vida del ciudadano.
Se fundamenta en las siguientes medidas:

— Anticolinérgicos

— Amantadina

— L[-DOPA

— Otros farmacos dopaminérgicos
— Medidas generales
Tratamiento quirdrgico

Anticolinérgicos

Estas sustancias se administran con la intencion
de corregir la hiperfuncion de las células colinérgicas
del nucleo estriado y actuan blogqueando los recepto-
res muscarinicos centrales. Estas sustancias mejoran
algo el temblor vy la rigidez, y poco o nada la bradici-
nesia. El inicio del tratamiento debe realizarse a dosis
bajas, que se van incrementando de forma paulatina
hasta que aparezcan los efectos secundarios, como la
sequedad de boca, vision borrosa, estrefiimiento, reten-
cion de orina, pérdida de memoria, estado confusional

18



Enfermedad de Parkinson y parkinsonismo

y alucinaciones, siendo mas frecuentes en pacientes
de mas de 70 afios. Este tipo de medicacién adminis-
trada en monoterapia es util en individuos con sinto-
mas leves, especialmente cuando predomina el tem-
blor y la rigidez. Debe administrarse con precaucion
en sujetos mayores de 50 afios por la posibilidad de
que produzcan pérdida de memoria o episodios con-
fusionales. En los varones existe el riesgo afiadido de que
produzcan retencion urinaria. Con frecuencia se aso-
cia con L-DOPA.

Amantadina

Es un agente antivirico que posee propiedades anti-
colinérgicasy dopaminérgicas, ya que estimula la libe-
racion de dopamina en las terminaciones nerviosas
donde se encuentra almacenada, y un efecto antago-
nista de los receptores del glutamato. Sus efectos son
parecidos a la L-DOPA, pero de menor intensidad, y su
efectividad queda limitada por una disminucion de la
misma al cabo de 4 6 6 meses de su administracion
continuada.

L-DOPA

Es el farmaco mas eficaz en el tratamiento de la
enfermedad. Es un aminodcido que traspasa con faci-
lidad la barrera hematoencefdlica y es metabolizado
adopamina en las terminales nerviosas dopaminérgi-
cas nigroestriadas por la accion de la enzima DOPA-
descarboxilasa, por lo que su administracion a pacien-
tes con enfermedad de Parkinson corrige el déficit
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dopaminérgico que existe en el nucleo estriado. Este
inhibidor enzimatico no atraviesa la barrera hemato-
encefalica, por lo que permite la transformacion de la
L-DOPA en dopamina en el cerebro, evitando la con-
version en los tejidos extracerebrales que previenen,
de esta manera, el desarrollo de efectos secundarios
periféricos indeseables. Existen dos inhibidores de la
DOPA-descarboxilasa, la carbidopa (alfametil-hidra-
lazina) y la benerazida, ambas se combinan con L-DOPA.
Los dos preparados tienen efectos terapéuticos y secun-
darios similares. Esta asociacion disminuye los efectos
secundarios de la L-DOPA sola, de forma manifiesta
sobre todo en las arritmias cardiacas y en la hipoten-
sion ortostatica, por lo que el tratamiento siempre se
realiza junto con un inhibidor de la dopadecarboxila-
sa central. La mejoria con L-DOPA se observa a los
pocos dias o semanas del tratamiento, sobre todo el
temblory la bradicinesia. Se recupera la agilidad moto-
ra, la voz aumenta de volumen, la escritura tiende a
normalizarse, asi como la marcha, todo ello acompa-
hado de una mejora general de la calidad de vida. No
hay que olvidar que puede existir una mala respuesta
a la terapia, lo que indicaria, bien que el diagnostico
no sea correcto, una interaccion medicamentosa (neu-
rolépticos) o la administracion de dosis insuficientes.
Esta mejoria inicial se mantiene durante 2 ¢ 3 afios, a
partir de los cuales 1/3 tiende a empeorar de forma
progresiva, otro 1/3 de forma mas rapida, de tal suer-
te que al cabo de 6 6 7 afios de tratamiento conti-
nuado la incapacidad, de este grupo de pacientes, pue-
de ser igual o mayor al inicio del tratamiento.
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La L-DOPA tiene como efectos secundarios mas
frecuentes las nauseas, vomitos, hipotension ortosta-
tica movimientos involuntarios anormales y trastor-
nos psiquicos.

Aparecen al inicio del tratamiento y ceden casi
siempre de forma espontanea. La administracion se
realiza en varias dosis a lo largo del dia, 3 6 4 tomas.
Las fluctuaciones motoras constituyen la principal
complicacion motora del tratamiento cronico con
levodopa, y consisten en oscilaciones de la capaci-
dad motora de los pacientes con relacion a las dife-
rentes dosis de medicacion. El tipo mas frecuente de
fluctuacion motora es el denominado «deterioro de
fin de dosis», en el que los sintomas parkinsonianos
reaparecen varias veces al dia. Estas oscilaciones
motoras son muy incapacitantesy estan relacionadas
con concentraciones plasmaticas bajas de L-DOPA,
de ahi que el tratamiento actual vaya encaminado a
administrar farmacos que prolonguen la vida media
de la L-DOPA, que retrasen su liberacion plasmatica
0 aumentan su vida media. Recientemente se estan
investigando inhibidores reversibles y altamente selec-
tivos de la cateco-O-metiltransferasa, que bloquean
la conversion periférica de la L-DOPA a dopamina'y
prolongan la vida media de este farmaco, sin incre-
mentar su concentracion. Otro tipo de complicacion
motora muy frecuente es el desarrollo de movimientos
involuntarios, que pueden llegar a ser muy incapa-
citantes para los pacientes. En general, se producen
por una estimulacion excesiva de los receptores dopa-
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minérgicos, por lo que disminuyen si se reducen las
dosis de los farmacos. La aparicion en las fases avan-
zadas de una psicosis dopaminérgica es una sefal de
mal pronostico, siendo la causa mas frecuente de
ingreso en una residencia geriatrica. No obstante,
hoy se dispone de un neuroléptico atipico, clozapina,
que no produce efectos extrapiramidalesy es el far-
maco de eleccion, en la psicosis, en la enfermedad de
Parkinson.

El tratamiento con L-DOPA no altera el curso pro-
gresivo de la enfermedad y, dado sus efectos adver-
S0s, su uso debe de reservarse para los pacientes que
presentan sintomas incapacitantes, que no han mejo-
rado con otras terapias. Se considera, en el momento
actual, que cuanto mas baja es la dosis total diaria de
L-DOPA, mas tardiamente aparecen las complicaciones
relacionadas con su administracion. No debe olvi-
darse las interacciones adversas de la L-DOPA con los
inhibidores de la monoaminooxidasa por el peligro
de crisis hipertensiva y que las fenotiazidas, reserpi-
nay antagonistas del calcio contrarrestan efectivi-
dad y agravan de forma considerable los trastornos
motores.

Otros farmacos dopaminérgicos

Entre los que nos encontramos los agonistas dopa-
minérgicos, los cuales podrian aportar ventajas fren-
te ala L-DOPA, ya que su efecto antiparkinsoniano es
independiente de la integridad de las terminaciones
dopaminérgicas nigroestriadas.
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Producen, en general, una activacion dopami-
nérgica prolongada, lo que lleva un efecto benefi-
cioso sobre las fluctuaciones motoras. Ademas, la
posibilidad de que estos farmacos activen o inhiban
subpoblaciones especificas de receptores dopami-
nérgicos, permitiria disociar el efecto terapéutico de
ciertos efectos adversos dopaminérgicos, como las
discinesias o los trastornos psiquiatricos. La eficacia
de estos medicamentos esta bien demostrada; raras
veces son tan eficaces como la L-DOPA, por lo que se
utilizan en terapias combinadas.

Se emplean en monoterapia vy al inicio del trata-
miento en pacientes jovenes para reducir la incidencia
de fluctuaciones y discinesias. Existen dos tipos dife-
rentes de agonistas dopaminérgicos: ergoticos y no
ergoticos. Entre los primeros se encuentran la bromo-
criptina (Parlodel), pergolida (Pharken), cabergolina
(Sogilen) y lisurida (Dopergin). Entre los no ergoticos
caben sefalar a ropinirol (Requip) y a pramipexol
(Mirapexin). No se han descrito diferencias en cuanto
a potencia antiparkinsoniana entre los derivados
ergoticos y los no ergoticos. En cuanto a efectos secun-
darios, tipo nduseas o vomitos, son similares. Sin embar-
go, los efectos vasculares periféricos, la fibrosis rep-
troperitoneal o pulmonar son mas frecuentes con los
agonistas ergoticos. Recientemente se han descrito
varios casos de valvulopatia asociadas al tratamiento
con pergolida, por lo que este farmaco ha pasado a ser
de segunda eleccion y solamente debe administrarse
en el caso de que otros agonistas no hayan sido efi-
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caces o produzcan efectos secundarios importantes.
Ademas, todos los pacientes en tratamiento con per-
golida deben realizarse controles ecocardiograficos
cada 6 meses. Los agonistas deben de administrarse
con precaucion, a dosis bajas, al comienzo de la medi-
cacion, por la aparicion de efectos secundarios, como
las nauseas y mareos, son frecuentes, aunque mejo-
ran con domperidona.

La selegilina es un inhibidor de la monoaminooxi-
dasa B (MAOB) que bloquea la degradacion metabo-
lica de la dopamina. Potencia el efecto antiparkinso-
niano de esta ultima y mejora el deterioro de fin de
dosis. Puede potenciar los movimientos involuntarios
inducidos por la L-DOPA y a veces causar insomnio.
En algunos pacientes puede perder eficacia con el paso
del tiempo.

Medidas generales

La fisioterapia es beneficiosa en los pacientes en
los que predomina la rigidez, sobre todo cuando se ha
producido un empeoramiento repentino, como con-
secuencia de alguna enfermedad intercurrente. Esta
puede ser aplicada en el hospital, en el centro de salud
y, si el caso lo requiere, en algunas comunidades auto-
nomas, a través de las unidades moviles de fisiotera-
pia, que previa visita de los enfermeros/as de enlace,
se desplaza el médico rehabilitador y prescribe el tra-
tamiento en domicilio, con los fisioterapeutas que inte-
gran dichas unidades, apoyando asi a la familia y sobre
todo a la figura del cuidador. Hay que evitar que los
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enfermos se caigan, tanto en la calle como en el domi-
cilio, procurando evitar las barreras arquitectonicas y
aconsejando la utilizacion, si es necesario, de medios
de apoyo, asi como de protectores de articulaciones.
Es imprescindible una buena higiene corporal y una
dieta equilibrada, que aporte los nutrientes necesa-
rios, para ayudar a corregir el estrefiimiento y prevenir
la desmineralizacion dsea.

Tratamiento quirargico

Antes de la aparicion de la L-DOPA muchos pacien-
tes eran sometidos a una operacion quirurgica este-
rotaxica en la que se lesionaba el nucleo ventrolateral
del talamo. Esta intervencion mejoraba, a veces, de
manera notable el temblor vy la rigidez del lado opues-
toalalesion, pero no la bradicinesia ni detenia el cur-
so progresivo de la enfermedad. Actualmente, y solo
en raras ocasiones, este tipo de cirugia se aplica a
pacientes jovenes con temblor incapacitante de pre-
dominio unilateral, que no responden al tratamiento
farmacoldgico. La cirugia esterotaxica ha experimen-
tado un creciente interés, dados los avances de las téc-
nicas quirurgicasy los nuevos sistemas de imagen, que
han reducido las complicaciones de la misma. Actual-
mente, y dados los logros electrofisiolégicos, se han
localizado las dianas en las que se puede actuar, dis-
tinguiendo tres dianas quirurgicas, dependiendo de la
sintomatologia predominante: el nucleo palido inter-
no, el talamoy el nucleo subtalamico. La palidotomia
practicamente ya no se realiza en ninguin centro, pero
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estaria indicada fundamentalmente en pacientes con
discinesias graves inducidas por la L-DOPA. Las actua-
ciones sobre el nucelo subtalamico se realizan median-
te estimulacion cerebral profunda, que consiste en la
implantacion de un electrodo en el nucleo subtalami-
co, sin producir ningun tipo de lesion. El objetivo final
es producir una inhibicion de la actividad de este nucleo
a través de una corriente generada por un estimulador
implantado en el tejido celular subcutaneo, por deba-
jo de la clavicula. Esta técnica mejora, de forma bila-
teral, todos los sintomas de la enfermedad, incluida la
marcha, y permite reducir las dosis de L-DOPA en mas
de un 500%. Las discinesias inducidas por levodopa
también mejoran de forma considerable. El problema
de la estimulacion cerebral profunda es su elevado
coste y el riesgo de infecciones por cuerpo extrano.

Otras técnicas quirurgicas, como los trasplantes
neurales, se encuentran todavia en fase de experi-
mentacion.

EVOLUCION PRONOSTICO

Actualmente la enfermedad de Parkinson es incu-
rable. La incapacidad es progresiva y se asocia con una
mortalidad alta, con un riesgo relativo entre 1,6 y 3,0.
Los tratamientos pueden reducir los sintomas, pero no
retardar la progresion de la enfermedad. El interro-
gante sobre si el tratamiento reduce la mortalidad aun
se presta a debates. En Inglaterra parece ser que la
levodopa logro reducir la mortalidad a los 5 afios de
su aprobacion, pero al cabo de un tiempo la mortali-

26



Enfermedad de Parkinson y parkinsonismo

dad recobrd sus niveles anteriores. Sin tratamiento, la
vida media del paciente, desde la aparicion de los pri-
meros sintomas, se ha calculado en unos 9 afos. Sin
embargo, el grado de afectacion varia mucho de unos
individuos a otros, habiendo algunos que sobreviven
hasta 20 6 30 afios. Los pacientes que responden favo-
rablemente al tratamiento, su mortalidad se encuen-
tra dentro de los limites de la poblacion general.

CONSEJO GENETICO

En estas enfermedades el consejo genético se va
imponiendo toda vez que la deteccion de los porta-
dores de la enfermedad en fases presintomaticas, es
posible gracias a las nuevas técnicas de biologia mole-
cular. Dado que estas técnicas no estan exentas de
polémica, debido a los problemas éticos y legales, se
van creando comités multidisciplinarios, donde parti-
cipan enfermos, familiares, médicos, juristas, expertos
en bioética y las autoridades sanitarias, con el fin de
asesorar en cada caso sobre la conveniencia de poner-
las en practica.

PARKINSONISMOS SECUNDARIOS
0 SINTOMATICOS

Los parkinsonismos secundarios o sintomaticos son
producidos por causas variadas. Entre 1930 y 1960
eran frecuentes los parkinsonismos postencefaliticos,
secuela de la encefalitis letargica, pandémica entre
1918y 1926. En la actualidad, los parkinsonismos sin-
tomaticos mas comunes son los producidos por far-

27



Atencién Primaria de Calidad

GUIA DE BUENA PRACTICA CLINICA EN
TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO

macos con propiedades antidopaminérgicas: neuro-
lépticos antisicoticos (fenotiacidas, butirofenonas,
ortropropamidas, como el tiapride y el sulpiride), antie-
méticos (clebopride, metoclopramida), hipotensores
(reserpina y alfametildopa), la tetrabenazina, farma-
co utilizado con frecuencia en el control de las coreas
y otras disquinesias y ciertos antagonistas del calcio
(cinaricinay flunaricina). Estos farmacos inducen par-
kinsonismo, ya sea a través de una deplecion de mono-
aminas presinapticas (reserpina y tetrabenazina) o
blogqueando los receptores dopaminérgicos D2 en el
estriado (fenotiazinas). Los parkinsonismos inducidos
por farmacos son casi siempre reversibles transcurri-
das varias semanas, después de suspender la medica-
cion que los ha ocasionado.

QOtras causas de parkinsonismo secundario son debi-
das a lesiones isquémicas subcorticales multiples (cau-
sa vascular). Raramente, la afectacion de los ganglios
basales y los sintomas motores son debidos a la exis-
tencia de tumores, sobre todo el meningioma frontal,
que probablemente distorsiona la via dopaminérgica
nigroestriada.

En general, los parkinsonismos sintomaticos aso-
ciados a una alteracion de la parte presinaptica del sis-
tema dopaminérgico (por ejemplo, la inducida por la
reserpina) mejoran con el tratamiento con L-DOPA, lo
que no ocurre en los cuadros en los que los receptores
dopaminérgicos postsinapticos estan blogqueados, como
es el caso del tratamiento con neurolépticos o por
lesiones vasculares en el estriado.
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Los parkinsonismos plus o secundarios a enferme-
dad neuroldgica es otro grupo de cuadros patologi-
cos con sintomas extrapiramidales, entre los que se
encuentra la paralisis supranuclear progresiva, que se
caracteriza por una oftalmoplejia supranuclear pro-
gresiva, asociada a rigidez distdnica de los musculos
del cuelloy del tronco superior, con alteracion de equi-
librio y una demencia discreta de tipo frontal. Estos
sintomas se inician en la quinta o sexta décadas de la
vida y son de evolucion progresiva. La falta de equili-
brio y las molestias visuales constituyen los sintomas
iniciales mas frecuentes. La oftalmoplejia puede apa-
recer a los 2 6 3 afios de evolucion, lo que retrasa y
dificulta el diagnostico. Se caracteriza en su inicio por
una limitacion creciente de los movimientos oculares
voluntarios en el plano vertical, con conservacion de
los movimientos oculares conjugados, producidos por
la maniobra oculocefalica. Mas tarde se afectan tam-
bién los movimientos conjugados laterales, llegando-
se a la oftalmoplejia total, lo que da lugar a dificultad
para comer, leer y caminar. También refieren los afec-
tados vision borrosa, lagrimeo excesivo y diplopia. Son
muy frecuentes los sintomas y signos parkinsonianos
de acinesia bilateral importante. La paralisis supranu-
clear progresiva sigue un curso progresivo y bastante
rapido, siendo de dificil tratamiento. La L-DOPA pue-
de mejorar los sintomas, tanto distonicos como extra-
piramidales; no obstante, los pacientes fallecen al cabo
de unos 5 a 10 afos del comienzo del cuadro clinico.
En la paralisis supranuclear progresiva, al igual que en
la enfermedad de Pick o en la degeneracidn corticobasal,
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existe un deposito extenso de proteina tau en el sis-
tema nervioso, que se detecta en los ovillos neurofi-
brilares, fibras nerviosas y células gliales, todo ello pare-
ce ser debido a que el alelo AO/AO del gen tau esta
sobreexpresado, habiéndose descrito casos familiares
documentados en la necropsia.

La atrofia multisistémica, cuyo término engloba
a las siguientes entidades: degeneracion estrionigri-
ca, sindrome de Shy-Drager vy atrofia olivopontoce-
rebelosa. En la actualidad, se considera que estos sin-
dromes estan relacionados entre siy que representan
manifestaciones diversas de la atrofia multisistémi-
ca. Las lesiones afectan al neoestriado, la sustancia
negra, el cerebelo, las olivas inferiores, los nucleos del
pie de la protuberancia, las células de la columna inter-
medio lateral y las heuronas del asta anterior. La dege-
neracion estrionigrica representa la parte del espectro
en que las lesiones predominan en el estriado y que
constituyen una forma poco comun de parkinsonis-
mo. Clinicamente se manifiesta en un cuadro donde
predomina la acinesiay la rigidez, pero que realmen-
te se asocia a temblor en reposo. Sigue una evolucion
rapida y muestra mala respuesta a la L-DOPA. Al pro-
gresar la enfermedad es frecuente que aparezcan sin-
tomas de disfuncion neurovegetativa, cerebelosa o
de afectacion piramidal.

En el sindrome de Shy-Drager existe degeneracion
de las neuronas del asta intermedio lateral de la médu-
la dorsal y, ademas, con frecuencia, de las neuronas de
la sustancia negra y del cerebelo, dando lugar a un
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cuadro parkinsoniano que causa ataxia y no responde
al tratamiento con L-DOPA. Mas raramente se afec-
tan las neuronas del asta anterior. Estos dos cuadros
dan lugar a las dos manifestaciones clinicas mas fre-
cuentes del sindrome, como son la disautonomia mas
parkinsonismo y la disautonomia mas ataxia.

Las lesiones fundamentales en la atrofia olivo-
pontocerebelosa se localizan en los nucleos de la pro-
tuberancia, las olivas inferiores y el cerebelo. A menu-
do se produce una degeneracion de la sustancia negra
sin cuerpos de Lewy y con afectacion minima o nula del
estriado, dando lugar a un sindrome parkinsoniano
con buena respuesta a la L-DOPA. Clinicamente pre-
domina la marcha ataxica, que puede asociarse a par-
kinsonismo leve y disfuncion vegetativa.

La degeneracion corticodentadonigrica se ha con-
siderado bajo la denominacién de «degeneracion cor-
ticobasal, siendo una variante de la enfermedad de Pick,
Lo mas caracteristico de esta entidad es la asimetria de
la sintomatologia con la existencia del denominado
miembro alienigena, que en general afecta a las extre-
midades superiores, acompafiado de mioclonias corti-
cales. Se manifiesta clinicamente por una elevacion
involuntaria del brazo afectado durante la marcha.

En este apartado merece la pena destacar la exis-
tencia de cuadros clinicos que se inician como una
enfermedad de Parkinson, pero en el curso de la enfer-
medad desarrollan una demencia. Esta entidad se cono-
ce con el nombre de enfermedad difusa por cuerpos
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de Lewy, ya que la alteracion neuropatologica por exce-
lencia es la presencia de cuerpos de Lewy distribuidos
de forma difusa por todo el encéfalo. Muchos de estos
pacientes son diagnosticados de enfermedad de Alz-
heimer, ya que la clinica dominante puede ser una
demencia. Si el inicio de la enfermedad es como una
enfermedad de Parkinson, son diagnosticados de enfer-
medad de Parkinson y demencia. Estos pacientes tie-
nen la particularidad de tener una evolucion fluctuante
con mejorias-empeoramientos sin motivo aparente.

En raras ocasiones, puede observarse un sindrome
parkinsoniano en la enfermedad de Creutzfeldt-Jakab,
que queda enmascarado por la demencia y las mio-
clonias que dominan los sintomas.

Signos parkinsonianos leves o moderados pueden
también presentarse en un 10% de los pacientes afec-
tos de enfermedad de Alzheimer.
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DISTONIA. DEFINICION. EPIDEMIOLOGIA

La distonia es un trastorno del movimiento carac-
terizado por la existencia de contracciones muscula-
res sostenidas, que generan movimientos repetitivos
de torsion, o posturas anormales, generalmente acom-
pahadas de dolor. Estas son, habitualmente, debidas
a la accion sostenida de grupos musculares agonis-
tas y antagonistas, de manera que los movimientos
que se originan suelen sequir un sentido unidireccio-
nal y un patron estereotipado. Podriamos diferen-
ciarlos de otros trastornos del movimiento como los
que se observan en las mioclonias, muy rapidosy no
sostenidos, los que aparecen en la corea, que son alea-
torios, no sostenidos, o los que aparecen en el tem-
blor, que son movimientos ritmicos y requlares. Los
pacientes con distonia presentan, ademas, algunas
otras caracteristicas diferenciales, conservan cierta
capacidad para la ejecucion de movimientos volun-
tarios, es caracteristica la existencia del llamado «ges-
te antagonistan, o «truco sensorial», consistente en
maniobras tactiles o propioceptivas, realizadas para
tratar de disminuir los movimientos distonicos. Por
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ejemplo, los pacientes con torticolis espasmadico sue-
len poner sumano en la barbilla, 0 en algun punto de
la cara, para reducir las contracciones de la nuca. Otro
ejemplo de «geste antagonista» es el que realizan algu-
nos pacientes con blefaroespasmo, que mejoran sim-
plemente con el hecho de tocarse la frente. La relaja-
cion, el suefo, etc., tienden también a disminuir la
frecuencia de movimientos distonicos. Si la distonia
empeora en el momento de la realizacion de actos
motores voluntarios, se denomina distonia de accion,
y es posible encontrar distonias ocupacionales rela-
cionadas con cualquiera de las variedades de las accio-
nes motoras (habla, escritura, etc.).

El término distonia se ha aplicado, casi por igual,
para designar a un determinado patron de movimiento
involuntario; es decir, se ha empleado para denomi-
nar a un sintoma, a sindromes pluricausales y a mul-
tiples enfermedades. Como sintoma, puede manifes-
tarse en forma de posturas anormales persistentes
(posturas distonicas), tal y como se referia anterior-
mente, mediante la contorsion de movimientos volun-
tarios por espasmos musculares prolongados (disto-
nia de accion), o bien como movimientos involuntarios,
mas o menos rapidos, que conlleven un elemento repe-
titivo de torsion (espasmos distonicos).

Constituye el trastorno del movimiento mas fre-
cuente, después del parkinsonismo 'y el temblor, y aun-
que su prevalencia real no es bien conocida, se estima
que pueden existir 300 personas afectadas de disto-
nia focal por millon de habitantes, nueve veces mas
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que por distonia generalizada. El numero de pacien-
tes diagnosticados de distonia es aproximadamente
de 1 por 3.000 habitantes. En nuestro pais, el niumero
de afectados podria acercarse a los 16.000, de los cua-
les, mas de la mitad de los casos, el 55% corresponden
a distonias sintomaticas o secundarias.

DISTONIA. ETIOLOGIA

Las distonias mas frecuentes son las distonias idio-
paticas o primarias, las cuales pueden ser hereditarias
o presentarse de forma esporadica. En éstas, el tras-
torno del movimiento es el Unico signo clinico objeti-
vable; no existe una patologia subyacente que expli-
que el cuadro clinico y es habitual que las pruebas
complementarias sean normales.

Las distonias pueden ser también secundarias a
multiples patologias, siendo caracteristico en este caso
que aparezcan en reposo y que presenten otros défi-
cits neuroldgicos. Entre las patologias responsables de
las distonias secundarias se pueden citar sindromes
neuroldgicos hereditarios con déficit enzimaticos cono-
cidos (enfermedad de Wilson, gangliosidosis, enfer-
medad de Lesch-Nyhan, lecucodistrofia metacroma-
tica, etc.), sin defectos enzimaticos conocidos
(enfermedad de Hallervorden-Spatz, calcificacion fami-
liar de ganglios basales, ataxia telangiectasia, enfer-
medad de Huntington, neuroacantocitosis, sindrome
de Rett, atrofia olivopontocerebelosa, etc.), lesiones
cerebrales perinatales (paralisis cerebral atetoide, dis-
tonia de inicio tardio), infecciones (enfermedad de
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Creutzfeldt-Jacob, PEES, VIH, toxoplasmosis, etc.), trau-
matismos craneales, intervenciones neuroquirurgicas
(por ejemplo, talamotomia), malformaciones vascu-
lares, tumores, esclerosis multiple, farmacos (antago-
nistas dopaminérgicos, antiepilépticos), toxicos (man-
ganeso, monodxido de carbono, cianuro, metanol, etc.),
enfermedades metabolicas (sindrome de Reye, hipo-
paratiroidismo), enfermedad de Parkinson, lesiones
medulares, periféricas, causas psicogenas, etc. Estas
distonias se resumen en la tabla 1.

Las distonias producidas por farmacos pueden pre-
sentarse de forma aguda o tras la administracion cro-
nica del farmaco. En el caso de la distonia aguda apa-
recen posturas anormales involuntarias poco tiempo
después de la administracion del farmaco. Las princi-
pales localizaciones en las que aparecen este tipo de dis-
tonias son en los grupos musculares de la cabeza y el
cuello, aunque es posible también la afectacion de la
musculatura axial. Suelen ser de comienzo subito,
espectacular y, consecuentemente, muy alarmantes.
Pueden ocasionar también crisis oculogiras, torticolis
y retrocolis, opistotonos, distonia axial, trastorno de la
marcha y otros. En la mayoria de las ocasiones se tra-
ta de episodios autolimitados, que no precisan trata-
miento, y que suelen resolverse con la interrupcion del
farmaco responsable de la distonia. Existen numerosos
farmacos que pueden provocar estos cuadros, entre
los que se encuentran los neurolépticos (fenotiazinas,
butirofenonas, benzamidas, tioxantenos), antidepre-
sivos triciclicos, inhibidores selectivos de la recapta-
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Tabla 1. Clasificacion etiolégica de la distonia

Clasificacion Subgrupos Ejemplos

Primaria — Hereditaria. — Distonia de torsion idiopatica

o idiopatica hereditaria dominante ligada al
Cra.

— Distonia de torsion idiopatica
hereditaria autosomica
recesiva.

— Distonia sensible a L-DOPA
(Cr14), con fluctuaciones diurnas
(Segawa).

— Distonia-parkinsonismo ligada al
cromosoma Xq21.

— Distonia miocldnica sensible al
alcohol autosomica dominante.

— Distonias paroxisticas
cinesigénica y no cinesigénica.

— Esporddica. — Distonia generalizada.

— Distonia segmentaria.

— Distonia multifocal o focal
del adulto:
o Blefaroespasmo.
® Torticolis espasmadico.
e Disfonia espasmaddica.
o Etcétera.

Secundaria | — Asociada a — Enfermedad de Wilson.

o sintomatica | enfermedades | — Enfermedad de Huntington.

neuroldgicas. | — Parkinsonismos.

— Degeneraciones palidales
progresivas.

— Enfermedad de Hallervorden-
Spatz.

— Esclerosis multiple.

— Ataxia-telangiectasia.

— Neuroacantocitosis.

— Sindrome de Rett.

— Enfermedades de inclusiones
intraneuronales.

— Necrosis estriatal bilateral.

— Calcificacion familiar de los
ganglios basales.
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Tabla 1. Clasificacion etiolégica de la distonia

(continuacion)
Clasificacion Subgrupos Ejemplos
Secundaria | — Asociada a — Acidemias organicas.
o sintomatica | trastornos — Trastornos del metabolismo.
metabolicos. lipidico:

® |eucodistrofia metacromatica.
® Gangliosidosis.

— Otros:
e Enfermedad de Leigh.
e Enfermedad de Leber.
® Encefalopatias mitocondriales.
e Sindrome de Lesch-Nyhan.

— Asociadas — Hipoxia perinatal.
a causas — Infecciones.
conocidas. — Traumatismo craneal.

— Infartoy hemorragia cerebral.
— Malformaciones arteriovenosas.
— Tumores.
— Necrosis estriatal bilateral.
— Toxicos:
® Manganeso.
® Mondxido de carbono.
o Metanol, etc.
— Farmacos:
® Neurolépticos.
e [evodopa, etc.
— Postalamotomia.

— Psicogena.
— Pseudodistonia. | — Subluxacion atloaxoidea.

— Malformacion Arnold-Chiari.

— Sindrome de la persona rigida.
Fuente:Modificada de Jiménez-Jiménez FJ, Luquin MR, Molina JA. Concepto y clasificacion de

los trastornos del movimiento. En: Jiménez FJ, Luquin MR, Molina JA, editores. Tratado de los
trastornos del movimiento. Madrid: IM&C; 1998. p. 9-10.

cion de la serotonina (ISRS), antihistaminicos, antie-
pilépticos (carbamacepina, fenitoina, etosuximida),
diazoxido, betabloqueantes.
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La administracion prolongada de farmacos, habi-
tualmente neurolépticos, o farmacos que alteren la
neurotransmision dopaminérgica, puede dar lugar a
un trastorno conocido como discinesia tardia, del que
haremos referencia en el apartado 6 del presente capi-
tulo.

DISTONIA. SINTOMAS

La distonia como sintoma provocara los ya comen-
tados movimientos de torsion. Posteriormente apa-
recen posturas anormales como resultado de la cocon-
traccion involuntaria y sostenida de musculos
agonistas y antagonistas. Dependiendo de la distri-
bucion de los grupos musculares afectados, las dis-
tonias se han clasificado en cinco grupos. En relacion
con esa clasificacion, resumimos los distintos tipos
de distonia, haciendo mencion a las mas frecuentes
y a sus principales caracteristicas o denominacion
(tabla 2).

Ademas de la clasificacion etioldgica, repasada en
la tabla 1,y la clasificacion segun su distribucion,
tabla 2, existe otro tipo de clasificacion que divide a las
distonias seguin el momento de inicio de la sintoma-
tologia. Esta clasificacion, aparentemente banal, tie-
ne una gran importancia pronostica, puesto que se
ha establecido con claridad que en el caso de las dis-
tonias de inicio temprano el riesgo de que exista una
generalizacion posterior es mayor que en los casos en
los que la distonia se inica en edades mas tardias, de
manera que, cuanto mas precoz sea el comienzo de las
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Tabla 2.

Clasificacion de las distonias segtin

su distribucion, denominacion y localizacion

Tipos de distonia
segun
su distribucion

Subtipos de distonia segun denominacion
y localizacion

Distonia focal:
afectacion de
una sola region
corporal o un

— Blefaroespasmo: orbicular de los parpados.
— Oromandibular: musculos masticadores.
— Lingual: musculos linguales.

— Disfonia espasmadica: cuerdas vocales.

Unico grupo — Torticolis: cuello.
muscular. — Truncal: Tronco.
— Distonia de la mano (atetosis): Mano.
— Distonia del pie (atetosis): Pie.
Distonia — Sindrome de Meige (blefaroespasmo y distonia

segmentaria:
afecta a dos
grupos
musculares

0 regiones
contiguas

oromandibular): Orbicular de los parpados y
masticadores.

— Craneo-cervical: Cabeza y cuello.

— Axial: cuello y tronco.

— Braquial: uno 0 ambos brazos (posible el
tronco).

— Crural: una 0 ambas piernas (posible el tronco).

Distonia multifocal: afectacion de dos o mas partes del cuerpo no

contiguas.

Hemidistonia: afectacion de brazo y pierna ipsilaterales.
Generalizada: consiste en la combinacion de la distonia crural mas

cualquier otra segmentaria adicional.

Fuente:Modificada de Giménez S, Mateo D. Distonia de torsion idiopatica. En: Jiménez FJ,
Luquin MR, Molina JA, editores. Tratado de los trastornos del movimiento. Madrid: IM&C;
1998. p. 628.

distonias, existe mayor probabilidad de que vayan
afectandose otros grupos musculares. Por el contra-
rio, la mayor parte de las distonias focales de comien-
zo en el adulto no se generalizan. Pueden persistir
como generalizadas o afectar a musculos vecinos,
dando lugar a distonias segmentarias. Las distonias
de inicio en edades intermedias, por ejemplo, en la
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adolescencia, tienen un curso menos predecible, y
pueden permanecer indefinidamente como una dis-
tonia segmentaria o transformarse en una forma gene-
ralizada.

Repasaremos, al menos de manera breve, la sinto-
matologia de las formas de presentacion mas fre-
cuentes.

1. Distonias focales

Son distonias propias de la edad adulta, aunque
también pueden aparecer en la infancia. Cuando se
inician en la infancia, la extension a los musculos veci-
nosy la generalizacion posterior es la norma habitual.
En el adulto, las distonias focales se inician por enci-
ma de los 30 afios, y es excepcional el hallazgo de fac-
tores desencadenantes, con la excepcion de los trau-
matismos, que pueden preceder al desarrollo de las
distonias cervicales en un 10% de los casos. Mas rara-
mente, la presencia de una distonia focal es secunda-
ria al tratamiento prolongado con farmacos antido-
paminérgicos, con la excepcion de la discinesia
bucolingual. Es habitual la existencia de fluctuaciones
circadianas, y se han descrito leves mejorias tras el sue-
fo, si bien el efecto reparador del descanso nocturno
parece tener un efecto poco duradero. Existen, como
se comentd previamente, maniobras de alivio de las
distonias focales, «trucos sensoriales», existiendo tan-
tos tipos como pacientes. De igual manera existen cir-
cunstancias que las empeoran. Las distonias focales
mads habituales son las siguientes:
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1.1. Distonias focales primarias

1.1.1. Blefaroespasmo

Consistente en el cierre involuntario de los parpa-
dos de forma intermitente o mantenida. Se produce
por la contraccion involuntaria de los musculos orbi-
culares de los parpados. En ocasiones se asocia con
una inhibicion de los elevadores de los parpados, que
puede contribuir a reducir la hendidura palpebral. Su
inicio suele ser insidioso, con sintomas inespecificos,
como sensacion de quemazon ocular, fotofobia, aumen-
to del parpadeo, hasta llegar al cierre involuntario. Es
muy caracteristico el empeoramiento de los sintomas
con estimimulos luminosos intensos, con el viento o
durante la marcha. Puede acompafarse de contrac-
cion de otros musculos faciales, especialmente el fron-
tal, musculatura geniana y peribucal. En casos seve-
ros, los pacientes precisan ayuda para realizar cualquier
tipo de actividad, y algunos de ellos llegan a ser fun-
cionalmente ciegos.

Segun su forma de presentacion clinica, se reco-
nocen distintos tipos:
1.1.1.1. Blefaroclonus

Espasmos con caracteristicas clonicas.

1.1.1.2. Blefaroespasmo

Secundario a estimulos luminosos (luz intensa),
television, estimulos psiquicos, etc.
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1.1.1.3. Apraxia de la apertura palpebral

Provocada por la inhibicion de los elevadores de
los parpados comentada anteriormente.

1.1.1.4. Espasmos prolongados

1.1.2. Distonia cervical, torticolis espasmodico
o distonico

Es una distonia focal que afecta a los musculos del
cuello, generando posturas andmalas de ¢éste y de la
cabeza. Parece ser la distonia focal mas frecuente en la
practica clinica (9/100.000) y la mas invalidante. Es mas
frecuente en mujeres. La forma de inicio suele ser insi-
diosa y frecuentemente en forma de temblor cefalico
que posteriormente adopta la forma de una desviacion
ténica y mantenida de la cabeza. Recibe este nombre,
puesto que la postura andmala mas frecuente del cue-
llo es una rotacion de la cabeza en un plano axial (tor-
ticolis), aunque lo habitual es que se acompane de la
lateralizacion del mismo (laterocolis). También puede
ocasionar la desviacion anterior (antecolis) o posterior
del cuello (retrocolis). En la practica clinica rara vez se
observan desviaciones puras del cuello y es frecuente
encontrar formas de torticolis con laterocolis. Es muy
habitual hallar afectacion de areas contiguas, especial-
mente musculatura dorsal. La contractura suele ser dolo-
rosa en la mayoria de los pacientes, y es frecuente obje-
tivar fluctuaciones en su curso clinico, pudiendo modificar
su patron clinico de forma espontanea o tras el trata-
miento. Los «trucos sensoriales» para tratar de minimi-
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zar sus efectos son frecuentes, por ejemplo, los apoyos
del cuelloy cara en la mano. La deambulacion, sin embar-
go, suele empeorar este tipo de distonia. Ocasional-
mente, se asocia a temblor, bien sea cefalico, de carac-
teristicas distonicas, o bien un temblor postural con las
caracteristicas de un temblor esencial. No es infrecuente
que los pacientes con distonia cervical tengan ante-
cendentes familiares de temblor esencial.

1.1.3. Distonia oromandibular

Aparicion de movimientos involuntarios en la aper-
tura o el cierre de la mandibula, labios, movimientos
linguales (de protusion, laterales, etc.) o incluso tris-
mus, por afectacion de la parte inferior de la cara y
boca. Algunos pacientes con blefaroespasmo tienen
también una distonia oromandibular, dando lugar a
un sindrome conocido como sindrome de Meige.

1.1.4. Disfonia espasmodica

La distonia focal laringea suele comenzar también
de forma insidiosa, a veces tras infecciones de vias res-
piratorias altas, en personas que hacen un uso profe-
sional de la voz (profesores, actores, etc.). Pueden usar
«trucos», dandose cuenta de que no pueden hablar,
aunque si cantar o recitar. Clinicamente puede pre-
sentarse de dos maneras:

1.1.4.1. Disfonia espasmddica en adduccion

Dara lugar a un habla entrecortada, con un final
subito. Es la forma de presentacion mas frecuente, y
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los pacientes que la padecen han sido denominados
como individuos que «intentan hablar mientras se
ahogann.

1.1.4.2. Disfonia espasmodica en abduccion

En forma de voz cuchicheante. Esta presentacion
clinica es menos frecuente.

1.1.5. Distonias ocupacionales

Las distonias ocupacionales hacen referencia a la
presencia de posturas distonicas unicamente cuan-
do el paciente realiza una actividad motora concreta
que desarrolla de forma habitual. Sin embargo, el
paciente puede desarrollar cualquier otro tipo de acti-
vidad sin ninguna dificultad. Un dato también carac-
teristico de las distonias ocupacionales es su locali-
zacion de forma casi exclusiva en las extremidades
superiores. La distonia ocupacional mas frecuente es
el calambre del escribiente, que consiste en la pre-
sencia de posturas distonicas de los musculos de la
mano y brazo durante la escritura. Otras distonias
ocupacionales frecuentes son la del pianista, golfista,
tenista 0 mecandgrafa. Es habitual que la actividad
motora comience con normalidad y, tras un corto perio-
do de tiempo, aparezcan los problemas motores, en
forma de contracturas anormales de los musculos res-
ponsables de la ejecucion del movimiento. La activi-
dad motora especifica puede llegar a resultar impo-
sible de ejecutarse con normalidad, impidiendo las
actividades sociales y/o laborales del paciente, con
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las logicas repercusiones para su calidad de vida. Es
frecuente que esos mismos musculos puedan desa-
rrollar normalmente otras actividades sin dificultad.

1.2. Distonias focales secundarias

Entre las causas de distonia focal secundaria mere-
ce la pena citar las siguientes:

1.2.1. Lesiones ocupantes de espacio

Se han descrito distonias focales secundarias a
tumores cerebrales u otras patologias expansivas,
como los abscesos cerebrales; es el caso de la toxo-
plasmosis cerebral en sujetos infectados por el virus
HIV. En general, estas lesiones afectan a los ganglios
basales.

1.2.2. Lesiones vasculares

Los infartos cerebrales, incluso los lacunares, y las
hemorragias cerebrales pueden conducir a un sin-
drome distonico, de inicio habitualmente tardio tras
elictus. En ocasiones, estas lesiones pueden ser debi-
das a malformaciones arteriovenosas, angiomas caver-
nosos, hematomas subdurales, etc. La distribucion de
la distonia es muy heterogénea y no tiene un carac-
ter localizador de la region cerebral afectada (salvo
para la distonia cervical, relacionada frecuentemen-
te con lesiones vasculares en la cabeza del caudado
y la distonia de la mano que obedece, en general, a
lesiones talamicas o del putamen.
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1.2.3. Traumatismos

1.2.3.1. Traumatismos craneoencefalicos (TCE)

Se ha estimado hasta en un 4% la posibilidad de
desarrollar una distonia focal tras un TCE. Su aparicion
se correlaciona con la gravedad del traumatismo'y la
existencia de edema cerebral. El tiempo entre el trau-
matismo y la aparicion de la distonia es variable. Habi-
tualmente se presenta como distonia focal, muy len-
tamente progresiva, aunque no es infrecuente la
generalizacion y la coexistencia de un temblor pos-
traumatico.

1.2.3.2. Traumatismos periféricos

Aunque su incidencia real es desconocida, parece
que los casos existentes son escasos, y habria que ser
muy cuidadoso en el diagnostico diferencial. En los
casos en los que se producen distonias tras un trau-
matismo periférico, por ejemplo, en los torticolis secun-
darios a traumatismos cervicales, suelen aparecer inme-
diatamente después de los mismos, acompafadas de
dolor, marcada limitacion del movimiento y ausencia
de alivio durante el suefio. Pueden asociar atrofia sim-
paticorrefleja.

2. Distonias segmentarias

La afectacion de dos o mas regiones anatomicas
contiguas da lugar a este caracteristico grupo de dis-
tonias, entre las que cabe destacar la distonia craneo-
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cervical. La asociacion de una distonia oromandibular
y una distonia de los orbiculares de los parpados (ble-
faroespasmo), se denomina sindrome de Meige. Otro
tipo de distonia segmentaria que se ve con bastante
frecuencia en la practica clinica es la presencia de una
distonia de la extremidad superior (generalmente ele-
vacion y rotacion del hombro) en sujetos con una dis-
tonia cervical.

3. Hemidistonias

La afectacion del brazo y pierna ipsilaterales sue-
len ser el resultado de lesiones unilaterales en los gan-
glios basales (infartos, hematomas, tumores, etc.), por
lo que serd importante tenerlo en cuenta a la hora de
la realizacion de las exploraciones complementarias
de neuroimagen. Por tanto, la presencia de una hemi-
distonia debe hacer siempre pensar que se trata de
una distonia secundaria.

4. Distonias generalizadas

La afectacion de la musculatura corporal es mul-
tiple. Al menos veran alterada la movilidad de una pier-
na, el tronco y/o otra parte del cuerpo.

Si se inicia en la infancia es frecuente que la sin-
tomatologia comience en una extremidad inferior,
ascendiendo en el curso de la evolucion al tronco y a
las extremidades superiores. En los adultos es mas fre-
cuente que se inicie en el tronco o en las extremidades
superiores.
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Los principales tipos de distonias generalizadas son
los siguientes:

4.1. Distonias generalizadas primarias

4.1.1. Distonia de torsion idiopatica

De las distonias generalizadas que aparecen en la
infancia (en torno a los 9 afos), el 80% de los casos
pertenecen a este grupo, de herencia autosémico-
dominante, cuyo gen se encuentra en el brazo largo
del cromosoma 9. En general, se inician por un pie y
posteriormente se generalizan. Existe una forma tar-
dia, con tendencia a permanecer circunscrita en los
musculos craneo-cervicales, pero es menos frecuente.
Otras formas de distonias menos frecuentes son de
herencia autosomico-recesiva y aparecen en deter-
minadas etnias (gitanos).

Suele comenzar en el pie, en forma de una distonia
de accion, lo que puede confundirnos a la hora de
establecer un diagnostico. Se presenta como una
flexion plantar forzada, que progresivamente se con-
vierte no sélo en distonia de accion, sino también se
manifiesta en reposo, apareciendo los espasmos y
las posturas andmalas, muy caracteristicas cuando la
afectacion progresa hacia musculatura pélvica (la
hiperlordosis puede dar una marcha de «dromedarion).
La progresion ascendente provocara complicacio-
nes respiratorias (distonia de las cuerdas vocales,
broncoaspiraciones), deglutorias, etc., que seran las
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responsables del fallecimiento del paciente. En los
casos de inicio tardio, en el adulto, pueden perma-
necer indefinidamente como formas focales o afec-
tar exclusivamente a un segmento corporal duran-
te un largo periodo de tiempo. La inexistencia de
antecedentes patologicos, como sufrimiento cere-
bral perinatal, exposicion a farmacos neurolépticos,
presencia de alteracion intelectual, signos pirami-
dales, alteraciones sensitivas, etc., sugieren la etio-
logia primaria de la distonia. En caso contrario, se
deberia investigar por una causa secundaria de la
misma.

4.1.2. Distonia sensible a la levodopa

Denominada también enfermedad de Segawa. Es
una distonia de inicio en la infancia, que suele comen-
zar afectando a miembros inferiores, y habitualmen-
te se generaliza en sentido ascendente. Son caracte-
risticas las fluctuaciones diurnas, mejorando con el
descanso nocturno y agravandose a lo largo del dia,
ocasionando una importante discapacidad. Puede aso-
ciar signos de parkinsonismo en su evolucion. El aspec-
to fundamental de esta patologia, mas que las fluc-
tuaciones diurnas, es la respuesta a pequefas dosis de
levodopa. Los sintomas revierten de forma especta-
cular en pocos dias, por lo que se recomienda este tra-
tamiento de prueba en casi todas las distonias idiopa-
ticas infantiles, para hacer el diagnostico diferencial
entre la distonia de torsion idiopatica y esta forma sen-
sible a la levodopa.
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4.1.3. Distonia-parkinsonismo ligada
al cromosoma X

Distonia de inicio, habitualmente en la edad adul-
ta (entre los 30 y los 40 afios), inicialmente focal (oro-
mandibular o lingual), aunque suele generalizarse en
un periodo relativamente corto (entre 5y 7 anos). La
aparicion de distonia laringea inicialmente, dificulta-
des respiratorias posteriormente y severa disfagia son
las principales complicaciones que hacen que los pacien-
tes fallezcan. En algunas ocasiones se presenta en for-
ma de un parkinsonismo rigido-acinético, aunque sin
respuesta a la levodopa.

4.1.4. Distonia miocldnica sensible al alcohol

Rara enfermedad caracterizada por la combina-
cion de posturas distonicas y mioclonias. Ambos feno-
menos se suelen superponer en el mismo segmento
corporal, pero en general las sacudidas mioclonicas
son mas incapacitantes que la distonia que suele ser
generalmente bastante banal. Es una patologia dificil
de definiry diagnosticar, puesto que la diferenciacion
entre los espasmos musculares, contorsionesyy la exis-
tencia de mioclonias no es, en absoluto, sencilla. Carac-
teristicamente, el alcohol, incluso en pequefas canti-
dades, es capaz de yugular las sacudidas musculares.
La edad de inicio es muy variable (entre los 5y los 45
anos), asi como la distribucion de los sintomas, aunque
es caracteristica la afectacion inicial de los brazos. En
los casos de inicio muy precoz es habitual que comien-
ce en las piernas.
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4.2. Distonias generalizadas secundarias

Existen muchas enfermedades neuroldgicas que
pueden manifestarse como distonias generalizadas.
En ocasiones sera dificil establecer su relacion causal
o la actuacion desencadenante en individuos genéti-
camente predispuestos. La presencia de convulsiones,
signos de afectacion piramidal, demencia, alteracio-
nes retinianas (retinitis), anomalias oculomotoras (oftal-
moplejia), ataxia, debilidad muscular, afectacion de
nervio periférico, amiotrofias, etc., debe hacernos sos-
pechar que nos encontramos ante una distonia sin-
tomatica y no idiopatica.

Entre las enfermedades neurologicas mas fre-
cuentemente descritas como causa de distonia gene-
ralizada secundaria citaremos las siguientes.

4.2.1. Distonia postanoxica

La causa mas frecuente es la anoxia perinatal, dan-
do lugar a una forma distonica de paralisis cerebral
infantil. Puede producirse una afectacion de los gan-
glios de la base, provocando una variante atetosica,
que también puede aparecer en los casos de kernicte-
rus. La clinica inicial se manifiesta en forma de hipo-
tonia neonatal, retraso en adquisiciones motoras'y,
posteriormente, movimientos anormales generalmente
coreoatetosicos, posturas distonicas, balismo e inclu-
so mioclonias que pueden aparecer durante el primer
ano de vida. No es infrecuente que los nifios tengan
un desarrollo intelectual normal.
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4.2.2. Distonia de inicio retardado

Puede ocurrir que exista un periodo de tiempo
variable entre el sufrimiento cerebral infantil y la apa-
ricion de la sintomatologia. El rango de aparicion es
tan amplio que va desde el primer afo de vida hasta los
20 afos, aunque la edad media de aparicion se situa en
los 13-14 afos. Es frecuente la afectacion precoz del
habla, a diferencia de la distonia de torsion idiopati-
ca, con la que, inevitablemente, habra que hacer diag-
nostico diferencial.

4.2.3. Sindrome de Leigh-Necrosis estriatal bilateral

Clinicamente se manifiesta como un sindrome
complejo, con retraso mental, ataxia, atrofia dptica,
distonia y epilepsia. Suele iniciarse en la infancia, pero
cuando debuta en edades mas avanzadas predomina
la distonia. Su denominacion viene dada por la exis-
tencia de lesiones necroticas estriatales bilaterales de
causa no aclarada, aunque en su fisiopatologia se reco-
nocen alteraciones en el metabolismo oxidativo por
déficit enzimaticos.

4.2.4. Enfermedad de Wilson

Es una enfermedad congénita, que se hereda de
forma autonomica recesiva, cuyo gen responsable se
ha identificado en el cromosoma 13, y que por una
alteracion metabdlica provoca el dep6sito de cobre en
multiples 6rganos (higado, SNC, cornea, rifiones, etc.).
Se manifiesta mediante sintomas hepaticos, neurolo-
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gicos, psiquiatricos y otros (hematoldgicos, renales y
endocrinoldgicos). La sintomatologia neuroldgica mas
frecuente es en forma de distonia, temblor de inten-
cion, alteracion del lenguaje, bradicinesia, alteracio-
nes de la marcha, deterioro intelectual, etc. La distonia
que aparece en la enfermedad de Wilson puede pre-
sentarse de manera no sélo generalizada, sino tam-
bién en forma de distonias focales (blefaroespasmo,
distonia lingual, distonia de los musculos faciales, dis-
tonia laringea, etc.), o como distonias segmentarias.
Mas del 95% de los pacientes presentan el anillo de
Kayser-Fleischer, que es el signo diagndstico mas impor-
tante, aunque no es especifico de esta patologia. Con-
siste en un anillo de color dorado o marron verdoso,
producido por el deposito de cobre, casi siempre bila-
teral, visible en el limbo corneal. Generalmente es visi-
ble a simple vista, aunque puede ser necesario recu-
rrir a la exploracion mediante la lampara de hendidura.

4.2.5. Leucodistrofia metacromatica

También se trata de una enfermedad hereditaria,
con patron autosomico recesivo, cuyo gen se localiza
en el cromosoma 22, y provoca un déficit de aril-sul-
fatasa A que se traducira en una desmielinizacion en
el sistema nervioso central y periférico.

Sus formas de presentacion son variadas y dife-
rentes, dependiendo de la edad de comienzo de la sin-
tomatologia. Las formas de inicio infantil combinan
sintomas cerebelosos, piramidales y, a veces, extrapi-
ramidales. En los adultos, mas raras, predominan los
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trastornos psiquiatricos y la demencia. Las formas juve-
niles son intermedias y pueden manifestarse como
retraso psicomotor, espasticidad, ataxia y distonia.

4.2.6. Homocistinuria

El déficit de cistationina-sintetasa, que origina
depositos titulares de algunos metabolitos, como la
homocisteina, homocistina y metionina, alterando el
metabolismo del colageno, de forma que se producen
fendmenos de fibrosis y engrosamiento vascular, que
provocan fenomenos tromboembalicos, en forma de
accidentes cerebrovasculares. Otros hallazgos clinicos
frecuentes son el retraso del desarrollo mental, sinto-
mas extrapiramidales, como distonia, y manifestacio-
nes psiquiatricas. Se hereda con un patron autosémico
recesivo y son frecuentes las manifestaciones extra-
neurologicas como el habito marfanoide, deformida-
des esqueléticas, livedo reticularis, luxacion del crista-
lino, miopia, degeneracion y desprendimiento de retina,
atrofia optica, glaucoma, cataratas, etc.

4.2.7. Enfermedad de Hallervorden-Spatz

Enfermedad producida por un defecto de panto-
tenato quinasa (Pnk2) que se produce por un defecto
en la biosintesis de CoA. Existe un depdsito anormal
de hierro en palido y sustancia negra que provoca una
pérdida neuronal, gliosis y edematizacion axonal y pér-
dida de fibras mielinicas. Clinicamente se manifiesta
por distonia, sintomas piramidales, como rigidez y
espasticidad, ataxia, deterioro cognitivo y retinopatia
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pigmentaria. Frecuentemente provocara la muerte al
inicio de la edad adulta, aunque existen casos de ini-
cio tardio con formas predominantemente parkinso-
nianas.

4.2.8. Ataxia telangiectasia

La sintomatologia neurologica de esta enfermedad
autosdmica recesiva, cuyo gen se localiza en el cromo-
soma 11, se manifiesta en forma de anomalias moto-
ras (ataxia, distonia y corea), retraso psicomotor y ano-
malias oculomotoras, como apraxia ocular. En las formas
de inicio tardio puede acompanarse de una neuropa-
tia axonal. El sindrome presenta, ademas, las caracte-
risticas telangiectasias 6culo-cutaneas, y mayor inci-
dencia de infecciones y neoplasias, por déficit de IgA.

4.2.9. Sindrome de Rett

Se trata de un trastorno ligado al cromosoma X,
cuyo defecto metabolico no es bien conocido, y que
si bien no se manifiesta al nacimiento, provoca entre
los 6y 15 meses de edad alteraciones en el desarrollo
psicomotor, estereotipias, etc. Con la evolucion, los
pacientes pueden presentar posturas distonicas y otros
sintomas extrapiramidales, como rigidez y pérdida de
reflejos posturales.

4.2.10. Acidemias organicas

Existen una serie de enfermedades que provocan el
aumento de acidos organicos por defectos en el meta-
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bolismo de los cetoacidos de cadena ramificada, aci-
dos propionico y metilmalonico, que se manifiestan
como encefalopatias neonatales o como encefalopa-
tias recurrentes con factores desencadenantes, como
las infecciones intercurrentes. Entre las acidemias orga-
nicas que mas frecuentemente pueden provocar dis-
tonia, se encuentran la acidemia metilmaldnica por
déficit de metil-malonil-CoA-mutasa vy la acidemia
glutdrica tipo | por déficit de CoA deshidrogenasa.

DISTONIA. DIAGNOSTICO

El diagndstico de las distonias es, fundamental-
mente, clinico. Por lo que, al igual que para la mayo-
ria de los trastornos del movimiento, la entrevista cli-
nica, la exploracion fisica y neuroldgica exhaustiva
seran los aspectos mas importantes a la hora de deter-
minar la patologia subyacente.

Inicialmente se deberia tratar de tipificar el feno-
meno distonico, su distribucion anatdmica, frecuencia
de presentacion, la existencia o no de trastornos de
movimiento acompafantes, severidad de la sintoma-
tologia y repercusion sobre el funcionamiento y sobre
la calidad de vida del paciente que la padece, asi como
del entorno del enfermo.

El diagndstico etioldgico puede ser extraordina-
riamente dificil. Casi el 75% de los pacientes presen-
tan distonias de etiologia idiopatica o primaria, por lo
que sera interesante recoger los antecedentes fami-
liares, buscando la existencia de distonias idiopaticas
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Tabla 3. Antecedentes y tipos de distonia sintomatica

Antecedentes Tipo de distonia sintomatica
Sufrimiento perinatal o — Pardlisis cerebral atetosica.
incompatibilidad Rh materno-fetal. | Distonias retardadas.
Fdrmacos antidopaminérgicos. — Reacciones distonicas agudas.

— Distonias tardias.
Traumatismos craneales. — Distonias generalizadas.

— Hemidistonias.
— Distonias de torsion en
pacientes predispuestos

genéticamente.
Traumatismos periféricos. — Distonias focales o

segmentarias.
Infartos lacunares, hemorragias, — Distonias focales 0
malformaciones vasculares o tumores. | hemidistonias.
Toxoplasmosis, tuberculosis, — Distonias focales.
neurosifilis, encefalitis virales. — Hemidistonias.

— Distonias generalizadas.

Fuente:Modificada de Burguera JA, Ferrer JM, Tembl JI. Distonias secundarias. En: Jiménez FJ,
Luquin MR, Molina JA, editores. Tratado de los trastornos del movimiento. Madrid: IM&C;
1998. p. 699.

familiares, asi como los antecedentes personales, fun-
damentalmente los relacionados con el sufrimiento
cerebral perinatal y las metabolopatias congénitas,
aunque también habra que estudiar la historia far-
macologica, la existencia de traumatismos, etc. (tabla 3).

Algunos signos o sintomas pueden sugerirnos que
la distonia sea secundaria. Se han descrito en las dis-
tintas formas de presentacion de las distonias mas
frecuentes y se exponen, de forma resumida, en la
(tabla 4).

Los estudios basicos de laboratorio pueden ser uti-
les a la hora de establecer la causa de una distonia.
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Tabla 4. Sintomas y signos exploratorios en distonias
sintomaticas

Antecedentes

Tipo de distonia sintomatica

Crisis oculogiras.

— Distonia postencefalitica.
— Distonia por farmacos.

Atrofia Optica. — Enfermedad de Leigh.
Retinopatia. — Enfermedad de Hallervorden-Spatz.
— Gangliosidosis GM1y GM2.
— Lipofucsinosis ceroide.
Oftalmoplejia. — Lipidosis.
Anillo de Kayser-Fleischer. — Enfermedad de Wilson.
Paralisis de la mirada conjugada. | — Lipidosis.

Pardlisis supranuclear progresiva.

Parkinsonismo.

Pardlisis supranuclear progresiva.
— Atrofia multisistémica.
— Enfermedad de Parkinson.

Fendmenos apraxico-afaso-
agnosicos.

— Degeneracion cortico-basal.

Convulsiones, sordera, ataxia.

— Encefalopatia mitocondrial.

Ataxia.

— Ataxia-telangiectasia.
— Degeneraciones espinocerebelosas.

Polineuropatia.

— Neuroacantocitosis.

— Leucodistrofia.

— Ataxia-telangiectasia.

— Degeneraciones espinocerebelosas.

Fenatipo peculiar.

— Homocistinuria.
— Mucopolisacaridosis.
— Lipofucsinosis ceroide.

Esplenomegalia.

— Gangliosidosis GM1y GM2.
— Lipofucsinosis ceroide.

— Sindrome del histiocito azul marino.

Fuente:Modificada de Burguera JA, Ferrer JM, Tembl JI. Distonias secundarias. En: Jiménez FJ,
Luquin MR, Molina JA, editores. Tratado de los trastornos del movimiento. Madrid: IM&C;
1998. p. 700.

Se recomienda que en los pacientes con manifesta-
ciones clinicas sugestivas de distonia idiopatica de
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inicio antes de los 35 afios, se realice: hemograma
completo, SMA-12, VSG, serologia de VIH y lues, enzi-
mas lisosomales en sangre periférica, cobre y cerulo-
plasmina sérica, y oftalmoscopia con l[dampara de hen-
didura. En los pacientes mayores de 35 afios, con clinica
tipica de distonia, deberia realizarse un estudio de
neuroimagen y del metabolismo del cobre. El resto de
estudios complementarios vendran determinados por
las hipotesis diagnosticas que se hayan formulado a
lo largo de la entrevista clinica y la exploracion fisica
y neuroldgica para descartar distonias atipicas. De
esta forma se solicitara en sangre periférica acido uri-
co (enfermedad de Lesch-Nyhan), galactosidasa (gan-
gliosidosis GM1), hexosaminidas (gangliosidosis GM2),
arilsulfatasa inmunoglobulinas (ataxia-telangiecta-
sia), pH sanguineo y lactacidemia (enfermedad de
Leigh), frotis sanguineo (neuroacantocitosis), metio-
nina y homocistina (homocistinuria). Pruebas de neu-
roimagen (TACy RMN) en busca de depositos de cal-
cio (enfermedad de Fahr), zonas con aumento de
densidad por depositos de hierro en el globo palido
(enfermedad de Hallervorden-Spatz), etc. Estudios
neurofisiologicos, como los potenciales evocados (lipo-
fucsinosis ceroide), EMG y velocidad de conduccion
nerviosa (neuroacantocitosis), etc.

De no hallar el diagnostico definitivo por las prue-
bas complementarias anteriormente descritas, podria
ser necesario la realizacion de técnicas invasivas,
como la biopsia hepatica (enfermedad de Wilson),
muscular (encefalopatias mitocondriales), rectal (inclu-
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Tabla 5. Tipos de distonias y métodos de diagnostico
clinico o exploraciones complementarias
Tipo de distonia Método de diagnostico
Distonia — Clinico: ausencia de antecedentes de anoxia o
de torsion encefalitis (anoxia perinatal, traumatismos craneales,
idiopatica. infecciones del SNC).
— No deben acompanarse de otras manifestaciones
neuroldgicas, excepto temblor.
— Ausencia de alteraciones bioquimicas.
Distonia — Ensayo diagnostico-terapéutico: respuesta a
sensible a pequedas dosis de levodopa.
la levodopa. — Confirmacion genética de la alteracion en el brazo
largo del Cr14.
Distonia — Ensayo diagndstico-terapéutico: respuesta de las
mioclonica mioclonias y distonfa a pequefias dosis de alcohol.
sensible al
alcohol.

Distonias focales

— Diagnostico clinico.

(distonia cervical, | — Excluir causas medicamentosas.
blefaroespasmo, | — Neuroimagen (TACy RMN) normales.

distonias

ocupacionales,

distonia laringea).

Distonia de — El diagnostico es clinico y por exclusion de otras

inicio retardado.

entidades, como infecciones, traumatismos,
farmacos, tumores, etc.

— Antecedente de episodio de sufrimiento cerebral
perinatal o infantil, y la historia familiar debe ser
negativa para distonia.

Necrosis — TAC-RMN: necrosis en palido, putamen y areas
estriatal adyacentes.
bilateral, — EEG: puede existir actividad paroxistica.
Sindrome — Alteracion de los potenciales visuales evocados.
de Leigh. — Aumento de &cidos lactico y pirtvico en sangre
yen LCR.
Enfermedad — RMen T2: hipointensidad en globo palido por
de Wilson. depositos de hierro, con areas hiperintensas («signo

del ojo de tigre»).
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Tabla 5.

Tipos de distonias y métodos de diagndstico

clinico o exploraciones complementarias (continuacion)

Tipo de distonia Método de diagnostico
Leucodistrofia | — Desmielinizacion difusa subcortical en las pruebas de
metacromatica. neuroimagen.

— Aumento de proteinas en LCR.

— Prolongacion o ausencia de los potenciales evocados
y enlentecimiento de la velocidad de conduccion
nerviosa.

— Grénulos de sulfatidos (metacromatidos) en analitica
urinaria, también visibles en biopsias nerviosas.

Homocistinuria.

— Elevacion de las cifras de homocisteina y metionina
ensangre y orina.

Enfermedad
de Hallervorden-
Spatz.

— RMN: «signo de ojo de tigre», hipointensidades en
globo palido por depdsitos de hierro, con areas
hiperintensas periféricas.

— Atrofia dptica y retinopatia pigmentaria en los
estudios neurofisioldgicos.

— Diagnostico de certeza anatomopatoldgico.

Ataxia- — Hipogammaglobulinemia IgA, y valores elevados de
telangiectasia. a-fetoproteina y de antigeno carcinoembrionario.
Acidemias — Confirmacion por cultivo de fibroblastos y
organicas. determinacion del defecto bioquimico.

siones neuronales en gangliosidosis y lipofucsinosis

ceroide).

En la tabla 5 se resumen los principales tipos de
distonias y los métodos diagndsticos a emplear.

DISTONIA. TRATAMIENTO

Los procedimientos terapéuticos que se han demos-
trado eficaces para el abordaje de las distonias, inde-
pendientemente del caracter idiopatico o secundario
de las mismas son los siguientes:
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Farmacos

Anticolinérgicos (trihexifenidilo), a dosis altas,
especialmente indicados en el tratamiento ini-
cial de la distonia de torsion idiopatica, en la
distonia de inicio retardado y en algunas disto-
nias focales y segmentarias.

Antiespasticos (baclofén), utilizado en distonias
generalizadas y en el blefaroespasmo.

Benzodiacepinas (clonazepam, diazepam) han
sido utilizadas en la distonia de torsién idio-
patica, como coadyuvantes en distonias foca-
les, como la distonia oromandibular vy el tor-
ticolis, y en las distonias agudas secundarias a
farmacos.

Antagonistas de receptores de dopamina (pimo-
cide, clorpromazina, haloperidol, sulpiride), uti-
lizados en la distonia de torsion idiopaticay en
la distonia de inicio retardado.

Depletores de monoaminas (tetrabenazina) han
sido utilizados en la distonia de torsion idiopa-
ticay en la distonia de inicio retardado.

Levodopa, de eleccion en la distonia tipo Segawa.

Antihistaminicos H, (difenhidramina), con pro-
piedades anticolinérgicas, se ha mostrado efi-
caz en distonias agudas secundarias a farmacos.

D-penicilamina, en el tratamiento de la enfer-
medad de Wilson.
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Toxina botulinica

Actua produciendo una denervacion quimica al
inhibir la liberacion de acetilcolina, y produce una debi-
lidad muscular en el musculo inyectado. Por este moti-
vo, es de gran utilidad el tratamiento de eleccion de
las distonias focales (blefaroespasmo y distonia cervi-
cal), mejorando las posturas distonicas y el dolor. Su
efecto beneficioso dura alrededor de 3 a 6 meses, por
lo que los pacientes requieren inyecciones repetidas
de por vida. Existen dos tipos de toxina botulinica en
el mercado la toxina boulinica Ay la B. Algunos pacien-
tes se hacen resistentes al tratamiento con toxina bo-
tulinica tipo A por el desarrollo de anticuerpos. En estos
casos esta indicado el cambio de toxina A a B. Los efec-
tos secundarios mas importantes son la debilidad mus-
cular, que es siempre transitoria.

Tratamiento quirurgico

— Talamotomia estereotaxica, aplicada en las hemi-
distonias.

— Estimulacion profunda cerebral de ambos nu-
cleos palidos mediales utilizada en distonias
axiales y en algunas formas generalizadas de
origen genético autosdmicas dominante.

— Denervaciones quirurgicas periféricas, empleada
en algunas distonias focales (generalmente cuan-
do no responden al tratamiento con toxina botu-
linica), como en el torticolis espasmaodico, aun-
que puede cambiar el patron distonico.
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Una vez repasadas las distintas opciones terapéuti-
cas a huestro alcance, resumimos en la tabla 6 los tra-
tamientos de eleccion para las distonias mas frecuentes.

Tabla 6. Tratamientos de eleccion para las distonias

mas frecuentes

Tipo de distonia Tratamiento de eleccion

Distonia de — Levodopa: se aconseja tratamiento inicial de prueba
torsion para descartar la variante sensible a este farmaco. En
idiopatica ocasiones es suficiente con dosis bajas, como 200 mg/d.
y distonia de — Anticolinérgicos: trihexifenidilo (40-60 mg/d).

inicio retardado.

aumentando la dosis hasta la aparicion de EE22
(vision borrosa, retencion urinaria, alteraciones de la
memoria, etc.).

— Antagonistas de receptores de dopamina: pimocide
(3-6 mg/d), clorpromazina (25-75 mg/d), haloperidol
(10 mg/d), sulpiride (50-100 mg]d).

— Depletores de monoaminas: tetrabenazina (25-100 mg/d).

— Benzodiacepinas: clonazepam (2-6 mg/d), diazepam
(5-20 mgd).

— Combinacion de anticolinérgicos, antagonistas
dopaminérgicos, depletores de catecolaminas y
benzodiacepinas.

— Enalgunos casos se han obtenido respuestas
favorables con carbamacepina, acido valproico o
baclofén.

— Toxina botulinica en musculos aislados (retrocolis,
torticolis, etc.).

— Cirugia: palidotomia.

Distonias
focales

— Toxina botulinica tipo A.

— Anticolinérgicos en dosis altas (distonias cervicales).
— Clonazepam y baclofén, como coadyuvantes.

— Denervacion periférica (distonia cervical).

— Estimulacion cerebral profunda (globo pélido interno).

Distonia aguda
secundaria
a farmacos

— Retirada del farmaco responsable.

— Anticolinérgicos.

— Agonistas dopaminérgicos, benzodiacepinasy
antihistaminicos H,.
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DISCINESIA TARDIA

Se define como un sindrome yatrogeno de movi-
mientos involuntarios anormales persistentes, secun-
darios al tratamiento cronico de farmacos que bloque-
an de forma competitiva los receptores dopaminérgicos
D2y D3. Los farmacos mas frecuentemente implicados
han sido los neurolépticos, fundamentalmente los tipi-
cos (haloperidol tioridazina, clorpromazina, levopro-
mazina, zuclopentixol, perfenazina), aunque también se
describen casos secundarios a otros farmacos como las
benzamidas, usados como antieméticos y antivertigi-
nosos (sulpiride, tiapride, metoclopramida, cleboprida,
etc.), antagonistas del calcio (flunaricina, cinaricina),
anticolinérgicos, antiserotonérgicos, benzodiacepinas,
antihistaminicos, anticonvulsivantes, anticonceptivos
orales, etc. Se han identificado también algunos fac-
tores de riesgo para su padecimiento, los mas impor-
tantes son: la edad avanzada, el sexo femeninoy la
existencia de trastornos afectivos asociados. Los datos
epidemioldgicos muestran cifras de prevalencia muy
variables (desde el 5 al 549%).

La forma mas comun de presentacion clinica es la
discinesia oro-buco-linguo-masticatoria, que suele
mostrar un patron de movimientos repetitivos, con
chasquidos y apertura de boca, protusion de lengua,
fruncimiento de labios y movimientos de succion. Las
extremidades y el tronco se afectan con menos fre-
cuencia en sus porciones distales, con movimientos
coreicos o distdnicos. Los sintomas son fluctuantes,
en casi la mitad de los pacientes los sintomas desa-
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parecen al interrumpir el tratamiento, aunque pue-
de ocurrir la discinesia tardia por deprivacion, que se
produce cuando se interrumpe o disminuye la dosis.
Convencionalmente se considera persistente o irre-
versible aquella discinesia tardia que se mantiene des-
pués de 3 meses sin medicacion.

El mejor tratamiento de la discinesia tardia es la
prevencion de la misma, evitando la asociacion de los
anticolinérgicos-neurolépticos, puesto que incrementan
el riesgo de la discinesia tardia. La supresion del trata-
miento debe ser gradual. Si no es posible suspender
los neurolépticos (porque el paciente los precise), sus-
pender los tratamientos concomitantes (antidepresi-
vos triciclicos, anticolinérgicos) o sustituirlos por neu-
rolépticos atipicos (clozapina, olanzapina, risperidona,
quetiapina, ziprasidona, aripiprazol). En casos mas gra-
ves puede ser necesario asociar farmacos depletores
de dopamina: tetrabenazina (25-75 mg/d), reserpina,
o.-metil paratirosina.
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Temblory tics

Dr. Juan Antonio Martin Jiménez

Meédico de Atencion Primaria.
Centro de Salud Palomarejos. Toledo

TEMBLOR

Es un sintoma frecuente en la consulta de Aten-
cion Primaria, que, aunque puede presentarse a cual-
quier edad, es mas frecuente en las personas mayores.

(Casi todos los pacientes consultan por primera vez
con su médico de cabecera, que debe conocer el sin-
toma y su posible significado para poder hacer un diag-
nostico de sospecha adecuado y, en caso necesario,
una derivacion precoz al neurologo.

DEFINICION

Los trastornos del movimiento pueden aparecer
por exceso (movimientos anormales involuntarios) o
por defecto o lentitud en el movimiento (sindromes
rigido-acinéticos).

El temblor pertenece al primer grupo y consiste en
un «movimiento involuntario, oscilatorio, sin propo-
sito, de amplitud limitada y generalmente ritmico, que
se produce por la contraccion y relajacion alternante,
sincronizada y repetida de los musculos agonistas y
antagonistas de una parte del cuerpon.
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En muchos casos no responde a una causa clinica
grave, pero otras veces es la primera manifestacion de
enfermedades como el hipertiroidismo; o un sintoma
mas de trastornos neuroldgicos severos, como la enfer-
medad de Wilson, la enfermedad de Parkinson o la
esclerosis multiple.

ETIOLOGIA Y CLASIFICACION

Como en la mayoria de los movimientos invo-
luntarios anormales, la etiopatogenia del temblor no
es bien conocida, pero esta relacionada con la dis-
funcion de los ganglios basales, constituidos por un
grupo de nucleos grises subcorticales y del tronco
cerebral, que intervienen en la regulacion de la pre-
cision y uniformidad de los movimientos ordenados
por el cerebro.

De acuerdo con el patron motor desencadenante,
es posible distinguir tres tipos de temblor:

1. Temblor de reposo. Aparece cuando los muscu-
los estan en reposo y no soportan activamente la fuer-
za de la gravedad; por ejemplo, cuando el paciente
tiene los antebrazos apoyados en una mesa. Es carac-
teristico de la enfermedad de Parkinson.

2. Temblor postural. Aparece cuando los muscu-
los soportan activamente la fuerza de la gravedad; por
ejemplo, al extender los brazos paralelos al suelo. Es
tipico del temblor esencial y del temblor fisioldgico
intensificado por la ansiedad, las drogas, la tirotoxi-
cosis, el feocromocitoma o la abstinencia del alcohol.
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3. Temblor cinético. Es evidente al inicio del movi-
mientoy durante el recorrido, y tiene mayor amplitud
en la etapa final (temblor intencional); por ejemplo, al
pedir al paciente que mueva el dedo indice desde la
punta de su nariz hasta el dedo del explorador. Es carac-
teristico de las lesiones cerebelosas.

SINTOMAS

Desde el punto de vista clinico, los cuadros de tem-
blor mas frecuentes son:

Temblor fisioldgico

Puede aparecer en todas las personas, asociado a
estados hiperadrenérgicos, y ante ciertos factores estre-
santes, como la fatiga muscular, el frio, el miedo, la
ansiedad, la deprivacion del alcohol o incluso la ira.

También pueden desencadenarlo algunos medi-
camentos, como la cafeina, el haloperidol, la pseudo-
efedrina, los 32 adrenérgicos o la teofilina.

Es un temblor postural, de frecuencia rapida (8-12
Hz/segundo) y de baja amplitud, que afecta sobre todo
a las manos. No tiene significacion patoldgica y cesa
cuando desaparece el factor estresante.

Temblor esencial

Es el trastorno del movimiento mas frecuente. Su
prevalencia aumenta con la edad y lo mas habitual es
que se presente a partir de los 60 afos. Suele ser len-
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tamente progresivo y no existen diferencias significa-
tivas con respecto al sexo.

Puede ser esporadico o heredo-familiar (50%), a
pesar de que el defecto genético responsable aun no
se conoce.

Es un temblor de accion o postural y muy rara-
mente aparece en reposo. No suele acompanarse de
otras manifestaciones clinicas.

Su frecuencia varia de intermedia a rapida (6-12
Hz/segundo) y afecta fundamentalmente a las extremi-
dades superiores, la cabeza, la mandibula y las cuerdas
vocales, por lo que la voz puede hacerse temblorosa.
Raramente afecta a las extremidades inferiores. Cuan-
do el temblor estd localizado fundamentalmente en las
extremidades inferiores, debe sospecharse otra entidad.

Empeora en situaciones de tension emocional, al
sentirse observado, en momentos de fatiga y al consumir
sustancias estimulantes, como la cafeina o ciertos
medicamentos, de forma similar a lo que sucede en el
temblor fisioldgico.

Mejora durante unas horas con la ingesta de alco-
hol, y desaparece con el suefio.

Generalmente, el temblor es bilateral, pero a veces
es mas intenso en un lado del cuerpo.

El paciente se queja de que el temblor va afectan-
do progresivamente sus actividades cotidianas y le
resulta cada vez mas dificil servir una copa, sostener una
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taza sin derramar el contenido, manipular herramien-
tas o escribir.

Temblor en la enfermedad de Parkinson

Es un temblor de reposo, amplio y de frecuencia
lenta (4-6 Hz/segundo), que al principio es unilateral
(por ejemplo, una mano) y posteriormente progresa,
haciéndose bilateral.

Desaparece al realizar un movimiento voluntario
y reaparece nuevamente al mantener una postura.
También desaparece durante el suefio, y es mas acusado
en situaciones de tension emocional o al caminar.

Tipicamente se suele observar un movimiento rit-
mico del pulgar y el indice que recuerda la accion de
«contar monedas». Ademas de los miembros superio-
res, puede afectar la cabeza, la mandibula, los labios y,
a veces, también a los miembros inferiores.

El diagndstico es mas facil si, ademas del temblor,
existen otros sintomas de la enfermedad de Parkin-
son: rigidez, bradicinesia, hipomimia, disartria, tras-
tornos del equilibrio o de la marcha, depresion, etc.

Temblor cerebeloso

Es un temblor cinético, cuya amplitud aumenta al
final del movimiento (temblor intencional) y cesa una
vez que se alcanza el objetivo.

Es de baja frecuencia y generalmente ritmico, aun-
que a veces se hace francamente irregular.
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Entre las causas mas importantes de temblor de
origen cerebeloso se incluyen la esclerosis multiple, la
patologia vascular y algunos procesos tumorales.

Para orientar el diagnostico de sospecha, se deben
buscar otros signos de alteracion cerebelosa, como
ataxia de la marcha y/o de los miembros, alteraciones
en el habla, disdiadococinesia, etc.

Temblor ortostatico

Suele ser un temblor de frecuencia rapida (13-
18 Hz/segundo), pero puede presentarse con una fre-
cuencia menor.

Afecta a las piernasy al tronco. Tiene caracteristi-
cas posturales y aparece exclusivamente cuando el
paciente se encuentra de pie o haciendo una contrac-
cion isométrica y desaparece cuando el sujeto comien-
za a caminar. Cede con el movimiento.

No se modifica con estimulos externos. Cuando es
muy intenso puede provocar una alteracion del equilibrio
y caidas que producen una gran incapacidad funcional.

Su etiologia es desconocida, pero es probable que
sea una variante del temblor esencial.

Temblor alcohdlico

Tiene unas caracteristicas similares al temblor esen-
cial; pero suele ser mas rapido y afecta fundamental-
mente a las manos y, a veces, a los labios.

Parece estar causado por hiperactividad simpatica.
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Temblor inducido por farmacos

En el diagndstico de los pacientes que presentan
temblor es muy importante tener en cuenta que los
farmacos con actividad bloqueadora de los recep-
tores dopaminérgicos pueden producir movimien-
tos anormales, tanto de presentacion aguda como
tardia.

Ya se han mencionado las sustancias que pueden
empeorar el temblor fisiologico y esencial (cafeina,
haloperidol, pseudoefedrina, B-adrenérgicos, teofili-
na..).

Ademas, pueden inducir temblor otros muchos far-
macos: litio, simpaticomiméticos, neurolépticos inclu-
so atipicos, antidepresivos triciclicos e ISRS, acido val-
proico, hormonas tiroideas, amiodarona...

Flapping tremor

Es un temblor en forma de «aleteon, tosco, lentoy
no ritmico (asterixis), que se manifiesta con extension
y separacion de los dedos al maximo, al flexionar la
murneca.

Se observa en la encefalopatia de la insuficiencia
hepatica, en la uricemiay a veces en el «cor pulmona-
le cronico» descompensado por retencion de CO,.

Temblor en la enfermedad de Wilson

Es un temblor proximal y aleteante, que afecta a
una o ambas extremidades superiores. Es intencional

75



Atencién Primaria de Calidad

GUIA DE BUENA PRACTICA CLINICA EN
TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO

al principio y finalmente también de reposo y esta rela-
cionado con disfuncion cerebelosa. El temblor, como
manifestacion de una enfermedad de Wilson, suele
aparecer en adolescentes o sujetos jovenes, y rara-
mente en sujetos de mas de 40 ahos.

Se acompana de rigidez muscular, disartria, movi-
mientos coreoatetdsicos y alteraciones de la persona-
lidad que progresan hacia la demencia.

Cuando la enfermedad esta avanzada, se obser-
va la triada: cirrosis, anillo de Kayser-Fleischer en el
limbo esclero-corneal y enfermedad de los ganglios
basales.

Temblor psicogeno

Es un temblor sin causa organica demostrable, muy
variable en su presentacion, y que puede ser de repo-
S0, postural o cinético.

Suele ser de comienzo brusco y su intensidad es
muy fluctuante; disminuye de forma apreciable con
maniobras de distraccion .

Puede aparecer acompafando a un trastorno psi-
quiatrico diagnosticado, a otros cuadros de somatiza-
cion o incluso a situaciones de posible «ganancia»
secundaria para el paciente (simulaciones, litigios,
indemnizaciones, incapacidad laboral, etc.).

El temblor psicologico generalmente remite de for-
ma espontaneay mejora con psicoterapia y/o la utili-
zacion de algun placebo.
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DIAGNOSTICO

Se basa fundamentalmente en las caracteristicas
clinicas: patron, amplitud y frecuencia de las contrac-
ciones, forma de presentacion, circunstancias desen-
cadenantesy atenuantes, etc. (véase tabla 1.1).

Esimprescindible una exploracion neuroldgica basi-
ca, que confirme o descarte la presencia de otros sig-
nosy anomalias asociados a la enfermedad causal.

Siempre es necesario realizar pruebas comple-
mentarias, como analitica de sangre (glucemia, fun-
cion hepatica, renal y tiroidea, cupremia, cerulo-
plasmina...) y de orina, disponibles en Atencion
Primaria.

Cuando hay que realizar otras exploraciones mas
especializadas (TAC, RM, EMG, etc.), éstas deben ser
solicitadas y valoradas por el neurologo.

Tabla 1.1. Diagnostico diferencial de algunos

tipos frecuentes de temblor

Patron | Frecuencia | Empeoramiento | Otros datos

Fisiologico | Postural | Rapida Frio, ansiedad, Baja amplitud
farmacos...

Esencial Postural | Intermedia | Emocional, Mejora
observacion, con alcohol
farmacos...

Parkinson | Reposo | Lenta Emocional, «Contar
al caminar.. monedas

Cerebeloso | Cinético | Lenta Final del Ataxia, disartria
movimiento alteraciones
(intencional). de la marcha...
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TRATAMIENTO

Muchas veces, si el temblor es leve, es preferible no
administrar medicamentos. Es muy importante expli-
car al paciente que no tiene una enfermedad de Par-
kinson.

El temblor fisioldgico exagerado, el del hipertiroi-
dismo, el del alcohol (abuso o deprivacion) y el resto
de temblores secundarios, responden generalmente al
tratamiento de la causa que los produce. Hay que reti-
rar, si es posible, los farmacos que puedan agravarlo.

La utilizacion de benzodiacepinas (clonazepan,
lorazepan, etc.), de forma racional para evitar la habi-
tuacion, puede ser beneficiosa por sus efectos ansio-
liticos en temblores asociados a estados de ansiedad cro-
nicay en el temblor ortostatico.

El propranolol se considera el mejor tratamiento
para el temblor esencial, asi como para el temblor fisio-
l6gico exagerado por situaciones de estrés o ansiedad
aguda, como el miedo a hablar en publico. Cuando el
propranolol es ineficaz o esta contraindicado, puede
usarse la primidona o el fenobarbital. También se han
descrito mejorias del temblor esencial con gabapenti-
nay acido valproico.

En la enfermedad de Parkinson, el temblor suele
mejorar con levodopa o con agonistas dopaminér-
gicos, aunque puede ser un sintoma de la enferme-
dad bastante rebelde al tratamiento. El propranolol es
ineficaz.
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La dosificacion de los farmacos citados puede con-
sultarse en la tabla 1.2, teniendo en cuenta que deben
ser individualizadas y progresivas, utilizando la dosis
menor efectiva.

No disponemos de tratamiento especifico eficaz
para el temblor cerebeloso. A veces resultan utiles medi-
das fisicas, como ensefar a los pacientes a fijar el extre-
mo proximal de los miembros durante la actividad o
incluso la colocacion de pesos en las extremidades
afectadas.

En los pacientes que padecen temblor severo e
incapacitante, predominantemente unilateral, que no
responde al tratamiento médico o éste esta contrain-
dicado, puede ser necesario recurrir al tratamiento
neuroquirurgico, mediante cirugia lesiva: talamoto-
mia, palidotomia, subtalamotomia, o de modo no lesi-
VO con estimulacion taldmica.

La estimulacion taldmica consiste en estimular
eléctricamente el nucleo ventral intermedio del tala-
mo. Se realiza mediante la colocacion de un electrodo
que funciona a modo de marcapasos.

Existen estudios en los que mas del 80% de los
pacientes con enfermedad de Parkinson con temblor
como sintoma predominante experimentaron una mejo-
ria significativa de sus sintomas con este procedimiento.

Se han descrito mejorias del temblor cinético y
cefalico mediante la infiltracion con toxina botulinica
en los musculos responsables del temblor.
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Tabla 1.2. Dosificacion de algunos farmacos utilizados
para tratar el temblor

Dosis inicial Dosis media Efectos secundarios

Clonazepan 0,25-0,5mg 0,50-2 mg/dia | Habituacion,
sedacion, hipotonia,
ataxia...

Lorazepan 0,25-0,5mg 0,50-3 mg/dia | Habituacion,
hipotonia,
somnolencia, ataxia...
Propranolol 10-40 mg 40-240 mg/dia | Bradicardia,
hipotension, espasmo
bronquial,
impotencia...
Primidona 25-50 mg 50-150 mg/dia | Sedacidn,

Posible tolerancia. | nistagmus, ataxia,
diplopia, crisis
epilépticas..
Levodopa 25-100mg/8h | 50-250mg/8h | Nauseas, vomitos,
Asociar carbidopa | hipotension,
arritmia...
Gabapentina | 25-50mg/8h | 100-300mg/8h | Somnolencia, vértigo,
ataxia, astenia...

Acido 50-100 mg/dia | 100-500 mg/dia | Estupor,irritabilidad,
valproico nduseas, trombopenia,
alopecia, aumento de
peso...
EVOLUCION Y PRONOSTICO

Depende fundamentalmente de la causa desen-
cadenante. Por ello, esimprescindible una orientacion
diagnostica precoz.

El temblor fisiologico, el temblor esencial y el tem-
blor secundario a hipertiroidismo, alcohol o farmacos,
pueden ser manejados en Atencion Primaria.
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Sin embargo, la sospecha de enfermedad de Parkin-
son, de esclerosis multiple, de alteracion cerebelosa o de
enfermedad de Wilson, por su potencial gravedad, obli-
gan a la participacion precoz del neurdlogo en la con-
firmacion diagnostica y en el tratamiento adecuado.

La enfermedad de Wilson, por ejemplo, es un tras-
torno potencialmente tratable, pero evoluciona inva-
riablemente a la muerte por insuficiencia hepatica o
infeccion si no se trata adecuada y precozmente. En
casos graves puede ser necesario el trasplante hepatico.

FUTURO E INVESTIGACION

Aunque actualmente los trasplantes neurales deben
considerarse todavia en fase experimental, es posible
que los implantes de células dopaminérgicas proce-
dentes del glomus carotideo o de células mesencefali-
cas fetales de cerdos transgénicos o células madre adul-
tas constituyan una opcion futura de tratamiento.

CRITERIOS DE DERIVACION

1. Temblor cuyas caracteristicas orienten a enfer-
medad neuroldgica grave.

2. Necesidad de confirmacion diagnostica.

3. Mala evolucion, a pesar del tratamiento co-
rrecto.

4. Aparicion en pacientes jovenes.
5. Solicitud explicita de derivacion por el pacien-
te o sus familiares.
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TICS
DEFINICION

Los tics se definen como «movimientos rapidos,
subitos, breves, reiterados, estereotipados, arritmicos
y carentes de objetivo, que pueden afectar a un gru-
po de musculos (tic motor) 0 a la voz (tic vocal)».

Son movimientos semi-involuntarios, vividos por el
paciente como incontrolables, aunque a veces pueden
ser reprimidos durante un cierto tiempo, generalmente
breve.

En este periodo de inhibicion, el paciente experi-
menta una sensacion mal definida de ansiedad o angus-
tia que se libera con la reanudacion del tic.

La mayoria de los tics son leves y apenas afectan
la vida del paciente; suelen aparecer durante la infan-
cia, sin causa determinada, y casi siempre de forma
aislada y transitoria. Son frecuentes y afectan hasta
un 10-129% de los nifos.

ETIOLOGIA Y CLASIFICACION

En relacion con sus caracteristicas, los tics pueden
clasificarse como sigue:

— Tics motores simples. Movimientos elementa-
les como guifio de ojos, elevacion de un hombro,
giro del cuello, gesto facial, mordedura de labios...

— Tics motores complejos. Movimientos mas ela-
borados y con apariencia mas o menos inten-
cional, como golpearse a si mismo, brincar, sal-
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tar, oler objetos, hacer gestos obscenos (copro-
praxia), tocar a otros...

— Tics vocales simples. Carraspeos, toses, ruidos
nasales, grufidos, siseos...

— Tics vocales complejos. Repeticion de palabras
emitidas por otros (ecolalia), repeticion de sila-
bas (palilalia), emision de palabras obscenas o
socialmente inaceptables (coprolalia)...

Un mismo paciente, durante la evolucion de su
enfermedad, puede presentar un solo tic o varios (tics
multiples).

La etiologia de la mayoria de los tics es desconoci-
da (tics idiopdticos).

En ocasiones aparecen por la utilizacion de algunos
farmacos o formando parte del cuadro sintomatico de
otras enfermedades neuroldgicas, infecciosas, meta-
bdlicas, vasculares, traumaticas, etc. (tics secundarios).
(Ver tabla 2.1).

Tabla 2.1. Etiologia de los tics

Tics idiopaticos Tics secundarios
— Tics transitorios de la infancia. | — Alteraciones cromosomicas:
— Tics motores o vocales — XXY, Down...
(N, — Retraso mental, esquizofrenia,
— Sindrome de Gilles de la autismo...
Tourette.

— Post rubgola. Corea de Sydenham..
— Enfermedades metabolicas..

— ACV, traumatismos craneales,
— Trastorno de movimientos encefalitis...

estereotipados. — Farmacos: neurolépticos, levodopa,
anfetaminas, antiepilépticos..

— Tics de comienzo en el adulto.
— Ties de comienzo senil.
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SINTOMAS

Como sucede con todos los movimientos involun-
tarios, los tics aumentan en intensidad ante situacio-
nes de ansiedad o fatiga.

Disminuyen o desaparecen durante actividades
que requieren concentracion (leer, escribir, tocar un
instrumento musical, etc.). También tienden a desa-
parecer durante el suefo.

Algunos tics persisten durante mas tiempo, inclu-
so después de la adolescencia, y se consideran croni-
cos. A veces forman parte del sindrome de Gilles de la
Tourette, un trastorno hereditario con tics multiples
(motores y vocales), que dura toda la vida y se acom-
pafa de alteraciones de la conducta.

Sindrome de Gilles de la Tourette

Se caracteriza por la presencia en el mismo pacien-
te de tics motores multiples y uno o mas tics vocales.
Los tics aparecen varias veces al dia, casi todos los dias,
alo largo de un periodo de mas de un afio. Un hecho
caracteristico de este sindrome es el caracter oscilan-
te de la sintomatologia y la variabilidad en la sinto-
matologia de los tics, de tal forma que los nifios afec-
tados hacen nuevos tics y van dejando los anteriores.

Su prevalencia es de 1/1.500 nifios, y afecta mas a
los varones, en una proporcion aproximada de 3/1.

En un 309% de los casos, el trastorno esta relacio-
nado con un proceso autoinmune, desencadenado por
una infeccion por estreptococo beta-hemolitico.
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Existe una relacion heredo-familiar, y en 2 de cada
3 pacientes se encuentran antecedentes de tics en algun
familiar. El Jocus del defecto genético es desconocido.

Se hereda con caracter autosomico dominante y
tiene mayor penetrancia en hombres que en mujeres.

El cuadro se inicia en la infancia, entre los 2 y los 12
anos (promedio: 7 afos), generalmente con un tic
motor simple, al que luego se van sumando otros tics
diferentes.

Hacia los 11 afos aparecen los tics vocales, que
comienzan como silabas aisladas y progresan hacia
palabrasy frases mas largas.

La coprolalia comienza en la adolescencia tem-
prana, y esta presente en el 50% de los pacientes.

También se han descrito en un 25-509% de ellos la
existencia de sintomas de impulsividad, déficit de aten-
cion, hiperactividad y frecuentes episodios de «ira»;
incluso autoagresiones que pueden llegar a producir
automutilaciones.

En muchos casos hay rasgos obsesivo-compulsivos
asociados 0 un trastorno obsesivo-compulsivo com-
pleto. Hay que sefalar que en algunos casos el tras-
torno obsesivo compulsivo es mas limitante que el tras-
torno motor, y en estos casos se requiere también un
estudio por parte de los especialistas en Psiquiatria.

Los tics, y sobre todo los episodios de ira y la copro-
lalia, pueden ser lo bastante graves como para afec-
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tar las relaciones del paciente e incapacitarle social-
mente.

Trastorno de movimientos estereotipados

Comportamiento motor repetitivo, que no es fun-
cional y suele parecer impulsivo; interfiere de forma
significativa en las actividades normales del paciente
o puede dar lugar a autolesiones.

Los movimientos estereotipados pueden incluir
agitar las manos, balancearse, girar objetos, dar cabe-
zazos, morderse, golpear partes del propio cuerpo, pin-
charse la piel o los orificios corporales...

El trastorno de movimientos estereotipados se dife-
rencia de los tics por su caracter ritmico y aparente-
mente mas intencionado.

La prevalencia de comportamientos autolesivos
estd relacionada con el retraso mental, es del 2 al 3%
en los nifos y adolescentes que viven en comunidad,
y del 25% en adultos institucionalizados con retraso
mental profundo.

DIAGNOSTICO

Como en todos los trastornos del movimiento, el
diagnostico de los tics esta fundamentalmente basa-
do en una anamnesis detallada: caracteristicas del tic,
edad de inicio, evolucion temporal, antecedentes per-
sonales y familiares, tipo y numero de tics, sintomas
acompanantes, etc.
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La exploracion neuroldgica adecuada confirmara
o descartara la presencia de otras alteraciones neuro-
logicas que puedan orientar el diagnostico.

Es fundamental valorar la posible utilizacion, por
parte del paciente, de farmacos potencialmente res-
ponsables de los tics (véase tabla 2.1).

El diagnostico del sindrome de Gilles de la Touret-
te, se basa en unos criterios clinicos definidos por el
DSM-IV (véase tabla 2.2).

Tabla 2.2. Criterios diagnosticos del sindrome de Gilles
de la Tourette

DSM-IV. Criterios diagndsticos

1. Enalgun momento a lo largo de la enfermedad han existido tics
motores multiples y uno 0 mas tics vocales, no necesariamente de
modo simultaneo.

2. Los tics aparecen varias veces al dia (en oleadas), casi a diario,
durante més de un afio. En ese tiempo, no ha habido un periodo libre
de tics superior a tres meses consecutivos.

3. Eltrastorno provoca un notable malestar o deterioro significativo
social, escolar, laboral o de otras areas importantes de la vida del
paciente.

El comienzo es anterior a los 18 afios de edad.

5. Laalteracion no se debe a los efectos fisioldgicos directos de un farmaco
(por ejemplo: un estimulante) o de una enfermedad médica (por
ejemplo: la enfermedad de Huntington o la encefalitis postvirica).

Para realizar el diagndstico de trastorno de movi-
mientos estereotipados, éste no debe explicarse por la
presencia de una compulsion o tic, no debe estar cau-
sado por los efectos de una sustancia, un farmaco ni
una enfermedad médica y debe persistir al menos
durante cuatro semanas.
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TRATAMIENTO

El diagnostico precoz es en si mismo la primera
medida terapéutica.

Hay que ayudar a los padres y educadores a com-
prender que estas conductas no se producen de forma
voluntaria y no pueden controlarse mediante la repre-
sion o el castigo.

Las medidas terapéuticas deben ser individualiza-
das, porque los farmacos utilizados en el tratamiento
de los tics y del sindrome de Gilles de la Tourette tie-
nen un efecto sintomatico eficaz a «corto plazo», pero
no estan exentos de efectos secundarios.

El tratamiento farmacologico solo se recomienda
cuando los tics interfieren notablemente en el fun-
cionamiento familiar, escolar, laboral o social.

La administracion de ansioliticos (benzodiacepi-
nas) como clonazepan o lorazepan, puede resultar util
para mejorar los tics simples y como coadyuvante de
otros tratamientos.

El haloperidolha sido el farmaco neuroléptico mas
utilizado. Es eficaz hasta en un 80% de los casos, pero
puede producir efectos secundarios importantes: aca-
tisia, distonia aguda, discinesia tardia, efectos antico-
linérgicos (midriasis, vision borrosa, sequedad de boca,
estrefimiento...), aumento de peso, deterioro de la
memoria y de la atencion, etc. Como todos los neuro-
lépticos, debe reservarse para las exacerbacionesy nun-
ca debe considerarse como primera opcion de trata-
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miento. Su utilizacion debe restringirse a situaciones
en las que hayan fallado los farmacos que se descri-
ben a continuacion.

Pimozide, flufenacina, tiapride, sulpiride, y los nue-
vos neurolépticos: risperidona, clozapina, quetiapina
y olanzapina (antisicoticos atipicos) poseen una efi-
cacia similar al haloperidol, provocan menos discine-
siasy sus efectos anticolinérgicos son menos severos.

También se ha utilizado la clonidina, porque, sin
ser antisicotico, reduce la ansiedad y los sintomas obse-
sivo-compulsivos. Hay que tener en cuenta que su uso
prolongado puede provocar hipotension.

Otros farmacos, como la tetrabenacina, se utili-
zan porque producen deplecion presinaptica de dopa-
mina.

Los inhibidores de la recaptacion de serotonina
(fluoxetina, paroxetina..) pueden ser eficaces para con-
trolar el trastorno obsesivo-compulsivo.

En la tabla 2.3 se citan las dosis de farmacos utili-
zados en el tratamiento de los tics y del sindrome de
Gilles de la Tourette (ST).

La terapia conductual mediante la inversion de
hdbitos se ha mostrado eficaz en muchos pacientes
con tics transitorios o cronicos, incluso con ST. Debe
ser tenida en cuenta como una alternativa a «largo
plazon, que puede complementar el tratamiento far-
macoldgico.
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Tabla 2.3. Dosificacion de algunos farmacos utilizados
para tratar los tics y el ST

Dosis inicial Dosis media Efectos secundarios
Clonazepan 0,25-0,5mg 1-4 mgdia Habituacion,
sedacion, hipotonia,
ataxia...

Haloperidol 0,25-0,5mg 05-10mg/dia | Sintomas
anticolinérgicos y
extrapiramidales

frecuentes.
Pimocide 0,25-05mg 1-6mg/dia | Similaresa

haloperidol
Tetrabenacina | 10-25mg 25-75mgfdia | Pero menos

frecuentes.

Risperidona 0,25-0,5mg 05-2mgfdia | Sedacion,
neutropenia, Signos
extrapiramidales...

(Olanzapina 0,5-1mg 05-5mgfdia | Similares a
risperidona, aumento
de peso...

Clonidina 0,05 mg 0,10-0,25mg/d | Hipotension.

EVOLUCION Y PRONOSTICO

Los tics transitorios de la infancia desaparecen con
el tiempo y generalmente no persisten mas de un afo.

Los tics crénicos motores o vocales se inician en la
adolescencia y persisten mas de un afo; con frecuen-
cia presentan periodos de remision y variaciones de
intensidad, pero suelen durar toda la vida.

En el sindrome de Gilles de la Tourette los sintomas
son cronicos, empeoran durante la adolescencia y es
habitual que se mantengan durante la edad adulta.
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Pueden existir también periodos de remision mas
0 menos prolongados, y empeoramientos que coinci-
den con situaciones de mayor estrés o ansiedad.

En las formas autoinmunes, el cuadro empeora
después de infecciones por estreptococo (faringoa-
migdalitis...), mas frecuentes en otofio e invierno.

CRITERIOS DE DERIVACION

1. Ticsque afecten la esfera social del paciente y
no respondan al tratamiento.

2. Tics complejos, motores o vocales.

3. Tics que se acomparien de sintomatologia neu-
roldgica o psiquiatrica.

4. Tics que cumplan criterios de sindrome de Gilles
de la Tourette.

5. Necesidad de confirmacion diagnostica.

6. Peticion explicita de derivacion por el pacien-
te o sus familiares.
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Otros trastornos del movimiento:
sindrome de piernas inquietas,
mioclonias, coreas

Dr. Juan Antonio Martin Jiménez

Meédico de Atencion Primaria.
Centro de Salud Palomarejos. Toledo.

SINDROME DE PIERNAS INQUIETAS

La anxietas tibiarum del siglo xix, durante mucho
tiempo considerada una forma de «histeria», es una
alteracion desconocida por muchos médicos, mal defi-
nida por los pacientesy generalmente infradiagnosti-
cada.

Es una de las causas médicas mas frecuentes de
insomnio, pero la mayoria de los afectados no llegan
nunca a ser diagnosticados y raramente reciben el tra-
tamiento adecuado.

DEFINICION

Es un trastorno neuroldgico del movimiento, carac-
terizado por la aparicion de molestias inespecificas en
la parte inferior de las piernas durante el reposo, cuan-
do el paciente esta sentado o tumbado y que le «obli-
gan» a moverse para sentir un alivio momentaneo.

Aunqgue puede aparecer en muchas situaciones de
inmovilidad, como viajes largos en avion, cine, etc., es
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especialmente frecuente durante el inicio del reposo
nocturno, cuando el paciente se acuesta.

Consiste en una sensacion desagradable y dificil
de calificar, en forma de parestesias, disestesias, hor-
migueos, pinchazos, desasosiego o dolor que lleva al
paciente a la necesidad irresistible de mover las pier-
nas (dnquietud motriz»), levantarse, pasear, darse masa-
jes e incluso bafios con agua fria, en un intento de ali-
Vio pasajero.

Como aparece fundamentalmente durante el repo-
so nocturno, las personas que padecen este trastorno
suelen tener problemas para conciliar el suefio. Por ello,
debe tenerse en cuenta al hacer un diagndstico dife-
rencial en todos los enfermos que refieren un cuadro
de insomnio, especialmente si éste es de conciliacion.

Alimpedir un descanso nocturno adecuado puede
manifestarse con cansancio y somnolencia diurnas.

En los casos severos altera la calidad de vida del
paciente, modifica su caracter, afecta su capacidad
laboral y aumenta peligrosamente el riesgo de acci-
dentes.

Contrariamente a lo que pueda pensarse, los resul-
tados del estudio REST, realizado en Estados Unidos,
Francia, Alemania, Reino Unido y Espafia, sobre 23.000
pacientes demuestran que la prevalencia es elevada y
que esta relacionada con la edad: afecta al 5-10% de
las personas entre 18 y 65 afios, y aumenta hasta el
15-20% en los mayores de esa edad.
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Curiosamente, solo el 17% de los adultos entrevis-
tados en el citado estudio identifico correctamente
alguno de los sintomas asociados con este trastorno.

Aunque la enfermedad puede comenzar a pade-
cerse de manera esporadica durante la infancia y la
adolescencia, es generalmente a partir de los 40-50
anos cuando se hace mas continuada, aparece casi a
diarioy las molestias son mas importantes. Parece ser
mas frecuente en mujeres en una relacion de 2/1.

El cuadro suele ser cronico, y mas del 80% de los
afectados se encuentran sin diagnosticar, o diagnosti-
cados erroneamente, como problemas relacionados con
alguna enfermedad reumatica, vascular o psiquiatrica.
Por ello, no reciben el tratamiento adecuado.

ETIOLOGIA

Aunque la etiologia del sindrome de piernas inquie-
tas (SPI) es desconocida, parece estar relacionada con
un déficit de dopamina o una disminucion de la acti-
vidad de sus receptores en el sistema nervioso central.

Diversos autores sefialan la existencia de un ele-
vado componente genético: el 66% de los pacientes
con este trastorno tienen algun familiar de primer
grado que también lo padece. Hasta el momento
actual los cromosomas que parecen implicados son
9Q, 12Qy 14Q.

Existe una relacion clara del SPI con otras enfer-
medades y situaciones que podrian considerarse fac-
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tores de riesgo: edad, déficit de hierro, embarazo, dia-
betes, artritis reumatoide, insuficiencia renal... (véase
tabla 1.1).

La cafeina, el alcohol, el tabaco y ciertos medica-
mentos como metoclopramida, haloperidol o feni-
toina, pueden desencadenar o agravar los sintomas.

El SPI también parece relacionado con el trastorno
por movimientos periodicos en las extremidades (MPSS),
en el que el paciente realiza movimientos bruscos de
las piernas, repetitivos y estereotipados, cada 10-60
segundos, a veces durante toda la noche, pero en este
caso de forma involuntaria.

La existencia de enfermedades asociadas, guarda
relacion directa con la rapidez en la progresion del
SPI.

Tabla 1.1. Factores de riesgo y enfermedades
relacionadas con el SPI

Factor de riesgo Prevalencia del SPI

Edad < 65 afios: 5-10%
> 65 afios: 15-20%
Déficit de hierro 30-40%
Embarazo > 10%
Aumenta en embarazos sucesivos
Diabetes 20-30%
Aumenta en pacientes con neuropatia
Insuficiencia renal 15-25%
Pacientes en hemodialisis: 50%

Avrtritis reumatoide 30%
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SINTOMAS

Los pacientes tardan en consultar el problema con
el médico. Cuando lo hacen, suelen quejarse de insom-
nio, pero tienen dificultades para describir los sinto-
mas que lo causan; a veces los definen como «calam-
bres», «hormigueosy, sintranquilidad» o «desasosiegon;
otras veces, como «dolor.

Las molestias o disestesias suelen afectar la parte
inferior de las piernas, se perciben como «profundas,
y lo caracteristico es que provocan una sensacion sub-
jetiva de «inquietud motrizy, que de forma irresistible
y urgente obliga al paciente a mover las piernas o inclu-
so a levantarse de la cama para pasear o darse bafos
frios. El movimiento alivia las molestias, pero general-
mente de forma momentanea.

Los sintomas aparecen en situaciones de inmovi-
lidad y reposo, fundamentalmente por la noche, cuan-
do el paciente se acuesta.

Comienzan casi siempre de forma episodica, pero
su gravedad y frecuencia pueden aumentar con el
tiempo hasta hacerse casi diarios.

El paciente llega a evitar las actividades en las que
tiene que estar quieto durante mucho tiempo: viajes,
cine, teatro, conciertos, conferencias, etc.

Cuando el cuadro es severo, el paciente presenta
somnolencia diurna que puede afectar de forma sig-
nificativa a su atencion, su caracter y su rendimiento
laboral.
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DIAGNOSTICO

Es fundamentalmente clinico, y se basa en los cua-
tro criterios esenciales de la enfermedad:

1. Necesidad urgente de mover las piernas, habi-
tualmente acompafada o causada por sensa-
ciones desagradables en las extremidades infe-
riores.

2. Inquietud motriz que empeora 0 aparece solo
durante periodos de reposo o de inactividad,
como estar sentado o acostado.

3. Sensaciones desagradables que ceden con el
movimiento parcial o totalmente, al menos
durante el tiempo que dura la accion.

4. Urgencia de movimiento por sensaciones desa-
gradables que empeoran u ocurren unicamente
durante la tarde o la noche.

La exploracion neuroldgica, el EMG, la ecografia
DOPPLER vy el resto de exploraciones complementa-
rias son normales, siempre que no haya otra enfer-
medad asociada.

La realizacion de un estudio del suefio mediante
polisomnografia puede ser una ayuda para determi-
nar las alteraciones del paciente y confirmar o des-
cartar procesos como la apnea del suefio, que pueden
agravar los sintomas del SPI o las consecuencias de los
mismos.

La analitica puede descubrir anemia, almacenamiento
reducido de hierro, diabetes, insuficiencia renal, etc.
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Debido al desconocimiento del cuadro y a las difi-
cultades del paciente para definir sus sintomas, el
médico debe mantener una actitud de busqueda acti-
va ante situaciones de sospecha, como insomnio de
conciliacion o somnolencia diurna, y ante la existen-
cia de factores o enfermedades de riesgo de padecer
SPI (véase tabla 1.1); porque se trata de una patolo-
gia que afecta de forma importante la calidad de vida
de los pacientes.

Hay que tener presente que ciertos farmacos (halo-
peridol, antidepresivos triciclicos Beta bloqueantes,
metoclopramida, fenitoina...) pueden estar implicados
en la etiopatogenia del cuadro o agravar su sintoma-
tologia.

TRATAMIENTO

El tratamiento del SPI debe ser individualizado;
teniendo en cuenta las caracteristicas del paciente, la
posible comorbilidad y la frecuencia y gravedad de los
sintomas.

El control adecuado de las enfermedades asociadas,
proporciona generalmente una mejoria en la frecuencia
y severidad de los sintomas.

Los cambios en el estilo de vida (disminucion de la
cafeina, el alcohol y el tabaco) y la higiene del suefio,
pueden ser positivos.

El tratamiento farmacoldgico debe establecerse de
acuerdo a la frecuencia y gravedad de los sintomas. La
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secuencia de farmacos recomendada en el tratamiento
de SPI, estd resumida en la tabla 1.2.

Cuando el trastorno afecta de forma significativa
la calidad de vida del paciente, los farmacos con acti-
vidad dopaminérgica'y en concreto los agonistas dopa-
minérgicos (pergolida, pramipexol y ropinirol), se con-
sideran el tratamiento de eleccion.

Ropinirol ha demostrado en varios estudios que
reduce los movimientos periodicos de las piernas, y mejo-
ra la eficiencia del suefio en relacion con el periodo
basal. Sus efectos secundarios, casi siempre de cardc-
ter leve, son los propios de su accion dopaminérgica.
En general, es bien tolerado por los pacientes con SPI.

En ocasiones, cuando esta contraindicada la tera-
pia dopaminérgica, existen efectos secundarios impor-
tantes o los sintomas no responden de forma ade-
cuada, se utilizan opiodes (codeina, propoxifeno,
oxicodona...) o farmacos antiepilépticos (gabapenti-
na) para controlar sintomas severos o dolorosos.

Tabla 1.2. Secuencia recomendada de utilizacion
de los farmacos en el SPI
Frecuencia )
gravedad dz. Secuencia en el uso de los farmacos
los sintomas | Primera eleccion | Segunda eleccion| Tercera eleccion
Todas Agonista Gabapentina.
lasnoches | dopaminérgico | Opidceos Hipndtico-sedante
Frecuentes | Hipnético-sedante| Opidceos Levodopa
Ocasionales | Levodopa Hipndtico-sedante | Opidceos
Dolorosos Gabapentina Agonista Hipnotico-
Opidceos dopaminérgico | sedante
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Las dosis de algunos de los farmacos utilizados en
el tratamiento del SPI se citan en la tabla 1.3.

En cuadros con sintomatologia leves o moderada
pueden ser utiles las benzodiacepinas de vida media
corta (lorazepan, alprazolan...), para evitar en lo posi-
ble la habituacion. Deben evitarse en enfermos que

Tabla 1.3. Dosis de algunos farmacos utilizados en el SPI
Efectos adversos
Dosis mas frecuentes

Lorazepan 0,5-2 mg/dia Habituacion, hipotonia,

somnolencia, ataxia...

Levodopa 50-200 mg al acostarse. Nauseas, vomitos,
Asociar carbidopa. hipotension, alucinaciones,

insomnio, potenciacion...

Pergolida* 0,1-0,25 mg antes de Igual que Levodopa, mds
costarse. Aumentar congestion nasal y
lentamente la dosis hasta retencion de liquidos.
obtener una respuesta 6ptima.

Pramipexol™ | 0,18-0,50 mg antes de Ndauseas, vomitos,
acostarse. Aumentar hipotension ortostatica,
lentamente la dosis hasta sommolencia...
obtener una respuesta
Optima.

Ropinirol™ 0,25-4 mg en dosis Unica, Nauseas, vomitos, cefalea,
Ta3hantesdeacostarse. | somnolencia ocasional...
Ajustar lentamente hasta
respuesta optima.

Propoxifeno | 100-600 mg repartidos Sedacion, prurito, nduseas,
en dos o tres tomas. vomitos, estrefiimiento,

dependencia...

Codeina 10-60 mg/dia Igual que Propoxifeno...

Gabapentina | 100-300 mg/8 h Sedacion, vértigos, ataxia,
Aumentar lentamente. astenia...

* Derivado ergotico.

**Derivado no ergotico.
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presentan apnea del suefio y otras alteraciones res-
piratorias.

EVOLUCION Y PRONOSTICO

Como no existe un tratamiento curativo, el SPI pri-
mario suele durar toda la vida.

Los sintomas pueden aumentar en frecuencia y
gravedad progresivamente con la edad, pero lo hacen
mas rapidamente en los casos de enfermedad médica
asociada que en los casos idiopaticos.

Algunos pacientes tienen remisiones parciales o
completas durante semanas o meses, aunque los sin-
tomas suelen reaparecer al cabo del tiempo.

Los tratamientos actuales solo son sintomaticos,
pero pueden controlar el trastorno disminuyendo su
repercusion y aumentando los periodos de suefo repa-
rador para el paciente.

FUTURO E INVESTIGACION

Las vias de investigacion en el SPl van fundamental-
mente en tres direcciones: 1) funcion de la dopamina
en la sustancia negray el cuerpo estriado; 2) identifi-
cacion de los componentes genéticos del trastorno, y
3) posibilidades de técnicas quirtirgicas como la pali-
dotomia.

Es posible que los avances en estas vias de investi-
gacion contribuyan a un mejor conocimiento futuro del
trastorno y a conseguir tratamientos mas eficaces y
con menos efectos secundarios.
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CRITERIOS DE DERIVACION

Aunque la mayoria de los pacientes pueden ser
manejados por el médico de Atencion Primaria, es
recomendable que al menos en una ocasion sean deri-
vados al especialista, sobre todo en los siguientes
€asos:

1. Cuando sea necesaria la confirmacién diag-
nostica.

2. En cuadros severos que afecten la calidad de
vida del paciente o se acompafen de altera-
ciones psiquiatricas.

3. Cuando sean necesarios farmacos con efec-
tos secundarios potencialmente graves.

4. Sihay una mala evolucion, a pesar del trata-
miento correcto.

5. Cuando exista comorbilidad importante.

6. Solicitud explicita de derivacion por el pacien-
te o sus familiares.

MIOCLONIAS
DEFINICION

Son movimientos rapidos, de aparicion brusca,
involuntarios, muy breves y de amplitud variable, que
se originan en el sistema nervioso central por lesion o
disfuncion de cualquiera de las estructuras que parti-
cipan en la funcion motora.
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Su distribucion es asimétrica y pueden compro-
meter a un solo musculo, a un grupo muscular o inclu-
so presentarse de forma mas o menos generalizada.

Si producen contractura simultanea de musculos
agonistas y antagonistas se denominan mioclonias
positivas, y si producen inhibicion del tono se deno-
minan mioclonias negativas o asterixis.

Es muy frecuente su relacién desencadenante con
ciertos estimulos externos sensitivos (cutaneos o0 muscu-
lares), y sobre todo sensoriales (luminosos o auditivos).
En este caso se denominan mioclonias reflejas.

Pueden aparecer de forma aislada o en secuencia
repetitiva, y pueden afectar a una o mas zonas corpo-
rales.

ETIOLOGIA Y CLASIFICACION

La etiologia de las mioclonias es muy variada e
incluye enfermedades de deposito, mitocondriales,
metabolicas, degenerativas, infecciosas, tratamientos
farmacoldgicos, agentes fisicos, lesiones del SNC... (se
encuentra resumida en la tabla 2.1).

Su clasificacion puede hacerse teniendo en cuen-
ta diferentes aspectos:

— Segun la causa: fisiologicas, esenciales, epilép-
ticas, sintomaticas.

— Segun el origen: corticales, reticulares, espinales.

— Segun la distribucion: focales, segmentarias,
multifocales, generalizadas.
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Tabla 2.1.

Etiologia de las mioclonias

Mioclonias fisioldgicas
Hipnicas.
Inducidas por ejercicio.

Inducidas por ansiedad.
Hipo.

Mioclonias esenciales
Sin enfermedad

neuroldgica
conocida.

Mioclonias epilépticas

Epilepsia mioclonica.

Mioclonias sintomaticas

Enfermedades por deposito:
Lipidosis, sialidosis, E. de Lafora...

Encefalomiopatias mitocondriales:
Ataxia miocldnica progresiva...

Encefalopatias por priones:
Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, Kuru,
enfermedad de las vacas locas.

Enfermedades neurodegenerativas:
E. de Alzheimer, E. de Wilson...

Encefalopatias infecciosas:
V. Herpes, complejo SIDA-demencia...

Encefalopatias metabolicas:
Insuf. hepdtica o renal, diabetes...

Toxicos: bismuto, plomo, estricnina...

Farmacos: antidepresivos, anestésicos,
antineopldsicos, clozapina, levodopa,
litio, carbamazepina, morfina,

dcido valproico...

Agentes fisicos: traumatismos, asfixia,
golpe de calor, electrocucion...

Lesiones del SNC o periférico:
tumores, infecciones...

— Segun las caracteristicas: ritmicas, arritmicas,
oscilatorias.

— Segun la forma de presentacion: espontaneas,
de accion, reflejas.
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SINTOMAS

Entre las mioclonias fisioldgicas mas frecuentes se
encuentra la hipnica, que esta relacionada con el sue-
fio y aparece en forma de sacudidas periddicas, fun-
damentalmente durante el adormecimiento o el des-
pertar.

También son fisioldgicas las mioclonias inducidas
por el ejercicio o la ansiedad y el hipo. Este ultimo se
produce por contracciones periodicas e involuntarias
del diafragma, que pueden aparecer por un trastorno
central, o por alteracion del frénico, como ocurre por
ejemplo en el cancer de esofago cuando afecta al 1/3
distal.

Entre las mioclonias esenciales destaca la mioclo-
nia esencial familiar, con crisis mioclénicas generali-
zadas. Presenta un patron hereditario dominante con
penetrancia variable y afecta por igual a ambos sexos.
Tiene la caracteristica de responder de forma favora-
ble al alcohol.

En la epilepsia mioclonica existen formas focales
aisladas y formas generalizadas. Es mds comun en
nifos y adolescentes. Algunas formas estan asocia-
das a estimulos como la luz (epilepsia mioclénica foto-
sensible). En ocasiones el cuadro es hereditario, como
ocurre en la epilepsia mioclonica familiar (sindrome de
Rabod).

La mioclonia palatina, que se manifiesta con con-
traccion continua y ritmica de los musculos faringe-
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os en forma de temblor, aparece como consecuen-
cia de una lesion en el circuito dentado olivocerebe-
loso.

La asterixis se caracteriza por sacudidas irrequla-
res y bilaterales, de flexion y extension de la mufieca.
Es una mioclonia negativa que se produce por una
interrupcion brusca y momentanea del tono muscu-
lar. Aparece fundamentalmente en el coma por insu-
ficiencia hepatica («aleteo hepatico» o «flapping tre-
mornn).

Las mioclonias que aparecen después de hipoxia,
isquemia o traumatismo craneal pueden aumentar
con los movimientos intencionales; por ello, se han
denominado mioclonias de accion.

Cuando las mioclonias son sensibles a estimulos
sensitivos o sensoriales (situacion bastante frecuen-
te) se denominan mioclonias reflejas.

DIAGNOSTICO

Como en todos los trastornos del movimiento, el
diagnostico de las mioclonias esta fundamentalmen-
te basado en una anamnesisdetalladay en las carac-
teristicas de los movimientos involuntarios: caracte-
risticas del movimiento (contraccion o atonia), forma
de inicio del trastorno, evolucion temporal, antece-
dentes personales y familiares, tipo y numero de crisis,
factores desencadenantes (mioclonias reflejas), sinto-
mas acompafantes, etc. En muchos casos es necesa-
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rio la realizacion de un registro electromiografico que
confirme el tipo de movimiento involuntario (con-
traccion simultanea de musculos agonistas y antago-
nistas). El diagnostico diferencial debe hacerse prefe-
rentemente con el temblor y los tics.

La exploracion neuroldgica adecuada confirmara
o descartarad la presencia de otras alteraciones neuro-
l6gicas que puedan orientar el diagnostico.

Es fundamental valorar la posible utilizacion, por
parte del paciente, de farmacos o sustancias poten-
cialmente responsables, asi como la presencia de enfer-
medades neurodegenerativas, anomalias metabdlicas,
lesiones del SNC o periférico, etc., que pueden ser cau-
sa de mioclonias sintomaticas (véase tabla 2.1).

TRATAMIENTO

Debe intentarse el tratamiento etiologico, con la
correccion de cualquier anomalia metabolica, infec-
ciosa, farmacologica o toxica subyacente.

Cuando esto no es posible 0 no conocemos la cau-
sa, el tratamiento sintomatico puede realizarse con
clonazepan, piracetam, primidona, dcido valproico o
incluso con L-5 hidroxitriptéfano (L-5-HTP) asociado
a carbidopa. Las dosis de estos farmacos se encuen-
tran definidas en la tabla 2.2.

En la mayoria de los pacientes es necesaria la aso-
ciacion de varios farmacos para conseguir un control
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Tabla 2.2. Dosis de farmacos utilizados
en el tratamiento de las mioclonias

Dosis Efectos secundarios
Clonazepan 1-6 mg/dia Habituacion, sedacion,
hipotonia, ataxia...
Piracetam 8-16 g/dia Hipercinesia, nerviosismo,
aumento de peso...
Primidona 50-150 mgdia. Sedacion, nistagmus,
Puede producir ataxia, crisis epilépticas...
tolerancia
Acido valproico 500-2.000 mg/dia | Estupor, irritabilidad, nduseas,
trombopenia...
L-5 Hidroxitriptafano [ 100-1.500 mg/dia | Asociar a carbidopa para
evitar su paso a serotonina

adecuado de los sintomas. En general, responden mejor
al tratamiento las mioclonias corticales que las re-
ticulares.

El clonazepany el piracetam son mas eficaces en
las mioclonias corticales y suelen administrarse aso-
ciados.

La primidona es muy eficaz, pero puede producir
tolerancia. También se administra asociada a clonaze-
pan o piracetam.

El acido valproico es especialmente util en las mio-
clonias epilépticas.

CRITERIOS DE DERIVACION

1. Cuando sea necesaria la confirmacién diag-
nostica.
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2. Sihay una mala evolucion, a pesar del trata-
miento correcto.

3. Mioclonias sintomaticas debidas a enferme-
dad grave o que deba ser controlada en el nivel
especializado.

4. Solicitud explicita de derivacion por el pacien-
te o sus familiares.

COREAS
DEFINICION

El término corea procede del latin coreus, que sig-
nifica «baile» 0 «danzan. Se utiliza para designar movi-
mientos involuntarios, irregulares, de duracion breve y
de baja amplitud, que no son predecibles y no tienen
una finalidad aparente; fluyen de una parte del cuer-
po a otra sin una secuencia definida.

Suelen localizarse en las partes distales de los miem-
bros, generalmente en las manos o en la cara, y suelen
asociarse a hipotonia o a impersistencia motora: difi-
cultad para mantener una contraccion muscular sos-
tenida.

En las primeras fases de la enfermedad, los movi-
mientos coreicos pueden aparecer al final de la ejecu-
cion de movimientos normales, o quedar ocultos entre
ellos y pasar desapercibidos, pero en fases mas avan-
zadas se hacen muy frecuentes, dispersos y amplios,
por lo que terminan siendo muy incapacitantes.
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ETIOLOGIA Y CLASIFICACION

Los sindromes coreicos suelen relacionarse con
lesiones o alteraciones funcionales del neoestriado
(caudadoy putamen).

Su fisiopatologia, desde el punto de vista neuro-
quimico, responde a una situacion de hiperactividad
dopaminérgica. Esto viene apoyado por la eficacia tera-
péutica de los farmacos antidopaminérgicos y por la
capacidad de agravar o incluso inducir estos trastor-
nos, que poseen los agonistas de la dopamina.

La etiologia de los sindromes coreicos €s muy varia-
da. Existen algunas formas hereditarias, otras se pre-
sentan de forma secundaria durante el curso de diver-
sas enfermedades, con cierta frecuencia por la utilizacion
de farmacosy, a veces, por la exposicion a sustancias
toxicas. Las causas mas frecuentes se encuentran resu-
midas en la tabla 3.1.

SINTOMAS

Los movimientos coreicos suelen acompafarse de
hipotonia y de impersistencia motora: el paciente no
puede realizar una contraccion muscular sostenida;
ello hace imposible que pueda mantener la lengua
protruida o el pufio cerrado, si se le pide, durante la
exploracion.

A veces, el enfermo puede intentar disimular los
movimientos anormales, incorporandolos a su reper-
torio de movimientos habituales. También puede tra-
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Tabla 3.1. Clasificacion etioldgica
de los sindromes coreicos

1. Coreas hereditarias

Enfermedad de Huntington

Coreoacantocitosis

Corea hereditaria benigna

Corea paroxistica familiar

Enfermedades metabolicas hereditarias
Aminoacidos: cistinuria, homocistinuria, fenilcetonuria, enfermedad de
Hartnup...
Carbohidratos: galactosemia, mucopolisacaridosis..
Lipidos: gangliosidosis GM1y GM2, enfermedad de Gaucher..
Otras: enfermedad de Wilson, encefalopatias mitocondriales,
taxia-telangiectasia...

2. Coreas secundarias

Farmacos: neurolépticos, levodopa, agonistas dopaminérgicos,
anticolinérgicos, amantadita, antiepilépticos, estimulantes
noradrenérgicos, corticoides, opidceos, clebopride, metoclopramida,
antidepresivos, reserpina, estrogenos, antihistaminicos...

Toxicos: alcohol, monoxido de carbono, manganeso, mercurio,
organofosforados...

Alteraciones metabolicas: hipoglucemia, hiperglucemia...
Alteraciones nutricionales: pelagra, beriberi...

Enfermedades endocrinoldgicas

Embarazo

Infecciones y parasitosis del SNC: sarampion, varicela, herpes,
toxoplasmosis, VIH, sifilis, tuberculosis...

Enfermedades autoinmunes: corea de Sydenham, artritis reumatoide,
lupus...

Neoplasias

Otras enfermedades neuroldgicas: infartos y hemorragias de los
ganglios basales...

3. Coreas del desarrollo

Corea fisiologica de la infancia
Discinesia bucolinguofacial del anciano
Corea senil
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tar de suprimirlos parcialmente, afadiendo movi-
mientos semivoluntarios (paracinesias).

Los diferentes sindromes coreicos, aunque tienen
algunas manifestaciones clinicas similares, presentan
caracteristicas diferenciales en su etiologia, inicio, cua-
dro clinico, evolucion y tratamiento; por ello, es mas
practico definir los sindromes mas frecuentes de una
forma individualizada:

Enfermedad de Huntington

Esla forma de corea hereditaria mas frecuente. Se
trata de una enfermedad neurodegenerativa que se
transmite de forma autosomica dominante con pene-
trancia completa, precisando un solo gen defectuoso
en uno de los progenitores. Los hijos de una persona
afectada, tienen el 50% de probabilidad de padecer la
enfermedad.

Existen casos esporadicos (1-3%), generalmente
seniles, en los que no se descubre historia familiar y
probablemente aparecen por una mutacion genética.

El gen responsable (IT 15) se localiza en el locus
(-8 del brazo corto del cromosoma 4, que no esta liga-
do al sexo, por lo que las mujeresy los hombres tienen
el mismo riesgo de padecer la enfermad. En los casos
de transmision paterna, los sintomas aparecen mas
precozmente en los hijos que en los padres.

Hay atrofia cortical relacionada con el grado de
evolucion de la enfermedad, y también atrofia estria-
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tal, fundamentalmente a nivel del nuicleo caudado. Las
neuronas afectadas por el proceso degenerativo son
las de mediano tamano.

La disfuncion estriatal, contraria a la que caracte-
riza a la enfermedad de Parkinson, es la responsable
de que aparezcan las hipercinesias; y la degeneracion
neocortical y del nucleo caudado es la responsable de
que aparezca demencia.

El cuadro clinico de la enfermedad de Huntington
suele iniciarse de forma insidiosa hacia la cuarta déca-
da de la vida (aunque existen formas infantiles o juve-
niles y de inicio tardio o del anciano); tiene una pre-
valencia de 7-10 casos/100.000 habitantes y afecta
por igual a ambos sexos.

Las manifestaciones clinicas incluyen sintomas
motores, trastornos psiquidtricos y alteraciones cog-
nitivas:

Sintomas motores: los mas frecuentes son los
movimientos coreicos, que afectan inicialmente a la
parte distal de las extremidades y posteriormente se
van extendiendo a la musculatura craneal, faringea y
laringea. Las anormalidades en la motilidad ocular, con
dificultad para sequir con la mirada un objeto movil,
aparecen en fases precoces de la enfermedad. En fases
tardias, aparecen posturas distonicas axiales y de las
extremidades, asi como disfagiay disartria coreica por
movimientos coreoatetodsicos de los labios, la lengua,
el paladary el diafragma. La forma juvenil puede ini-
ciarse como un sindrome rigidoacinético.
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Trastornos psiquiatricos: en ocasiones son la pri-
mera manifestacion de la enfermedad. Puede haber
cambios en la personalidad, depresion, apatia, agita-
cién, mania, alucinaciones, insomnio... En casos gra-
ves es frecuente el suicidio; mas del 30% lo intentan
durante el desarrollo de la enfermedad.

Alteraciones cognitivas: comienzan con déficit
de la memoria, la atencion, la concentraciony el
aprendizaje; pueden llegar a una demencia con afec-
tacion de las funciones frontales: trastorno de la aten-
cion y de las funciones ejecutivas, sin afasia, apraxia
0 agnosia.

Con la progresion de la enfermedad, se van dete-
riorando las actividades de |a vida diaria y aumentan-
do la dependencia del paciente. El curso clinico es inva-
riablemente progresivo, mas rapido en las formas de
inicio juvenil.

La muerte se produce entre 13y 20 afnos después
del inicio de los sintomas, debida a una infeccion (como
neumonia por aspiracion); a las consecuencias de una
caida; a una sepsis relacionada con las ulceras de decu-
bito 0 a otras complicaciones.

La forma senil tiene una evolucion diferente a la
forma clasica: puede producir s6lo movimientos corei-
COs, Su progresion es mas lenta y no aparece un dete-
rioro mental ni motor tan significativo.

El diagnostico de sospecha de la enfermedad de
Huntington se realiza mediante la clinica, la historia

115



Atencién Primaria de Calidad

GUIA DE BUENA PRACTICA CLINICA EN
TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO

familiar positivay la neuroimagen. Para las personas
con antecedentes familiares de la enfermedad, es
importante el consejo genético.

La confirmacion se consigue por genética mo-
lecular, que tiene una sensibilidad diagnostica del 98%
y puede utilizarse incluso en fase presintomatica.

Con las técnicas de genética molecular también se
puede realizar un test prenatal, con marcadores liga-
dos al DNA, para saber si el feto ha heredado el cro-
mosoma 4 de un abuelo afectado o sano (muchos
padres desean conocer el riesgo del feto, pero no el
Suyo propio).

No existe un tratamiento especifico de la enfer-
medad. Se estan realizando ensayos con GABA, baclo-
fen, ACTH y antagonistas selectivos de los receptores
D2. Algunos de estos ensayos han consequido una dis-
minucion de los movimientos coreicos, pero sin obte-
ner una mejoria funcional del enfermo.

El tratamiento sintomatico consiste en la admi-
nistracion de farmacos para controlar los diferentes
sintomas:

Los movimientos anormales, se pueden tratar con
antagonistas de los receptores dopaminérgicos (halo-
peridol, clorpromacina, pimozide, sulpiride); con
depletores de catecolaminas (reserpina, tetrabena-
cina), o también con neurolépticos atipicos (cloza-
pina, olanzapina, risperidona). Todos ellos tienen
efectos secundarios importantes, incluso a veces pue-
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Tabla 3.2. Farmacos utilizados en la enfermedad
de Huntington y otras coreas

Dosis Efectos secundarios
Haloperidol 10 mg/dia

: = Sintomas anticolinérgicos
Clorpromacina | 25-50 mgdia y extrapiramidales muy frecuentes.
Pimozide 1-6 mg/dia
Reserpina 0,5 mg/dia
Tetrabenacina | 25-75 mg/dia
Risperidona 1-3 mg/dia
Olanzapina 2,5-5 mg/dia
Clonazepan 1-6 mg/dia Habituacion, sedacion,
Diacepan 5-20 mgdia Hipotonia, ataxia...

Similares pero menos frecuentes.

den exacerbar las hipercinesias o incrementar la mor-
bilidad del paciente aumentando la rigidez, la seda-
cion o la apatia.

Si se utilizan estos farmacos debe comenzarse con
dosis bajas, aumentando progresivamente en funcion
de la respuesta y de la presencia o ausencia de efectos
secundarios (véase tabla 3.2).

La toxina botulinica se utiliza con éxito en las dis-
tonias localizadas, como la distonia cervical, que apa-
rece en la forma juvenil de la enfermedad.

Los trastornos psiquidtricos se tratan con benzo-
diacepinas (diacepany clonazepan), antidepresivos
triciclicos (amitriptilina, nortriptilina) e inhibidores de
la recaptacion de la serotonina (fluoxetina, paroxeti-
nay sertralina). Cuando existen alucinaciones, pue-
den afadirse los neurolépticos.
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Las alteraciones cognitivas no tienen tratamien-
to; los farmacos neuroprotectores como los antago-
nistas del glutamato, se encuentran todavia en fase
experimental.

El tratamiento quirurgico mediante el trasplante
de células neurales de tejido fetal parece una via futu-
ra, pero todavia estd muy discutida y en fase experi-
mental. Los estudios publicados han puesto de mani-
fiesto una gran morbilidad y mortalidad.

Coreoacantocitosis

Es el segundo cuadro en frecuencia de corea here-
ditaria.

Su nombre se debe a la presencia en sangre peri-
férica de acantocitos (eritrocitos deformados, que
parecen «erizados de espinasy).

Se trata de una enfermedad hereditaria con carac-
ter autosomico recesivo. Se conocen cinco tipos dife-
rentes segun la alteracion cromosdmica y de las lipo-
proteinas.

Los sintomas suelen iniciarse entre los 20y los 35
anos de edad, con disfagia, disartria y discinesia buco-
lingual que a veces es mutilante. Posteriormente apa-
recen movimientos coreicos en la cabeza y extremi-
dades, tics motoresy fonicos, y a veces parkinsonismo.
En algunos casos (hasta el 30%) existen convulsiones.

Muchas veces se acompafia de neuropatia moto-
ra periférica, con amiotrofia de pies y manos, hipoto-
niay arreflexia.
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No se acompafa de deterioro intelectual ni cog-
nitivo significativos, pero el curso es progresivo y la
muerte sucede a los 15-30 afos de comenzar la sin-
tomatologia.

El diagnostico diferencial se plantea siempre con
la enfermedad de Huntington, y se basa en la clinica, la
ausencia de deterioro intelectual y la presencia de acan-
tocitos en sangre periférica del paciente, que también
puede aparecer en algunos familiares asintomaticos.

No existe tratamiento curativo. Los movimientos
anormales se tratan con los mismos farmacos que se
emplean en otros trastornos coreicos.

Enfermedad de Wilson

Se conoce también como degeneracion hepato-
lenticular.

Es una enfermedad hereditaria con cardcter auto-
somico recesivo, caracterizada por laacumulacion de
cobre en diversos tejidos, especialmente higado y cere-
bro. El gen responsable se localiza en el cromosoma 13.

El cuadro clinico comienza en la adolescencia o en
la juventud, e incluye sintomas neuroldgicos y otros
que son derivados de la afectacion multiorganica:

Sintomas neuroldgicos: temblor proximal y ale-
teante, que afecta a una 0 ambas extremidades supe-
riores y que es intencional al principio y finalmente
también de reposo; esta relacionado con disfuncion
cerebelosa. Se acompafia de rigidez muscular similar

119



Atencién Primaria de Calidad

GUIA DE BUENA PRACTICA CLINICA EN
TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO

alaenfermedad de Parkinson, disartria, movimientos
coreoatetdsicos, alteraciones de la marcha'y trastor-
nos de la personalidad que progresan hacia la demen-
cia.

Sintomas no neurologicos: afectacion hepdtica,
que suele manifestarse antes que los sintomas neu-
rologicos y que suele terminar en cirrosis. Alteracio-
nes oculares, como el anillo de Kayser-Fleicher y la
catarata «en girasoly; musculoesqueléticas, como el
raquitismo y la osteomalacia; hematologicas, como la
anemia hemolitica; cutdneasy renales, como la tubu-
lopatia con aminoaciduria.

Cuando la enfermedad esta avanzada se observa la
triada: cirrosis, anillo de Kayser-Fleischer en el limbo
esclero-corneal y enfermedad de los ganglios basales.

El diagndstico debe ser precoz, porque la enfer-
medad es progresiva y el pronostico siempre fatal si no
se trata adecuadamente. Debe sospecharse en todo
paciente joven que presente trastornos del movimiento,
especialmente sindrome rigidoacinético de comienzo
precoz.

Ademas de la clinica, existen signos y datos explo-
ratorios especificos: anillo de Kayser-Fleicher con lam-
para de hendidura; ceruloplasmina < 200 mg/L; excre-
cion de cobre en orina de 24 h > 0,10 mg; cobre en
tejido hepatico > 250 mg/g; analisis del DNA...

El tratamiento debe durar toda la vida, e incluye
las siguientes medidas:
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Dieta pobre en cobre y fdrmacos que disminuyen
la absorcion intestinal del cobre: disulfuro potdsico,
acetato o sulfato de zinc, tetratiomolibdato...

Penicilamina en dosis inicial de 1 g/dia, repartido
en cuatro tomasy asociado a piridoxina. Puede provocar
efectos secundarios graves, como sindrome nefroti-
co, lupus, aplasia ¢sea o polineuropatia.

En pacientes que presenten efectos secundarios
graves con la penicilamina, se utiliza el Trientine (750-
2.000 mg/dia) o el Zine (150-250 mg/dia), que pre-
senta menos efectos secundarios.

Los movimientos anormales se tratan con los mis-
mos farmacos que se usan en otros sindromes corei-
Cos.

A veces es necesario el tratamiento quirurgico
mediante trasplante, en pacientes con fallo hepati-
co grave.

Corea de Sydenham

Es un cuadro de corea aguda, que aparece gene-
ralmente en la infancia en relacion con una infeccion
por el estreptococo betahemolitico. Esta considerada
como uno de los criterios mayores de la fiebre reu-
madtica.

Su fisiopatologia parece estar relacionada con un
proceso autoinmune, en el que los anticuerpos anti-
bacterianos provocan reacciones cruzadas con los anti-
genos tisulares en el cuerpo estriado.
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Los sintomas pueden aparecer hasta seis meses
después de una infeccion por el estreptococo, que a
veces no se consigue documentar y que hace el diag-
nostico mas dificil.

En los primeros momentos son frecuentes la labili-
dad emocional, los cambios de conducta o la irritabili-
dad; posteriormente se desarrolla el cuadro coreico,
que suele ser generalizado y que afecta a la cara y las
extremidades. Provoca una marcha de caracter saltan-
te, conocida popularmente como baile de «San Viton.

El cuadro empeora durante un tiempo, para des-
pués remitir hacia los 5-6 meses; aunque pueden apa-
recer ataques recurrentes.

La enfermedad afecta con mas frecuencia a las
adolescentes del sexo femenino en una relacion de
2/1.Se acompana de artritis reactiva, y en un tercio de
los casos de carditis reumatica.

El diagnostico es clinico; los niveles de anties-
treptolisinas pueden ser normales. En general, el pro-
nostico es bueno y no es necesario el tratamiento con
neurolépticos. La administracion de antibidticos pre-
viene la aparicion de complicaciones como artritis y
carditis; pero si aparecen, pueden necesitar la utiliza-
cion de corticoides.

Hemicorea-hemibalismo

El balismo se caracteriza por movimientos corei-
formes, rapidos, violentos, de gran amplitud, de pre-
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dominio proximal y con un patron aleteante estereo-
tipado. Se relaciona con lesiones de origen vascular
subtalamico, aunque también puede estar causado
por tumores 0 malformaciones.

Segun afecte a una sola extremidad, a un hemi-
cuerpo o a las cuatro extremidades, se denomina mono-
balismo, hemibalismo o bibalismo. La etimologia grie-
ga de la palabra balismo significa «tirar» y es muy
descriptiva, porque la extremidad que lo sufre da la
impresion de dispararse como un proyectil.

El tratamiento consiste en la utilizacion de neu-
rolépticos clasicos (haloperidol, clorpromacina, sulpi-
ride...) o atipicos (clozapina, olanzapina, risperidona...)
o de reductores de la dopamina (reserpina, tetrabe-
nacina...).

En algunos casos, cuando no se consigue un buen
control de los sintomas con el tratamiento farmaco-
l6gico, hay que recurrir a la cirugia (talamotomia, pali-
dotomia...).

Discinesias tardias

Son alteraciones del movimiento, secundarias a
la utilizacion de ciertos farmacos, especialmente en
pacientes con mas riesgo: edad avanzada y sexo feme-
nino.

Los farmacos implicados con mas frecuencia son
los neurolépticos, sobre todo en tratamientos prolon-
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gados, pero también pueden provocar discinesia tar-
dia algunos antieméticos (metoclopramida, clebopride..)
y los antagonistas del calcio (flunaricina, cinaricina...).

La forma mas tipica y frecuente consiste en una
protrusion de los labios, seguida de un movimiento de
apertura de la mandibula y que acaba en una retrac-
cion labial. Este movimiento se repite con caracter cicli-
co persistente.

A veces existen movimientos coreicos de las extre-
midades.

El mejor tratamiento es la prevencion y la pru-
dencia en la utilizacion de los farmacos que pueden
causar este efecto secundario. Debe evitarse siempre
la asociacion de neurolépticos con anticolinérgicos
porque aumenta el riesgo. Si no es posible, es mejor
utilizar los neurolépticos atipicos.

Los sintomas son fluctuantes y pueden desapare-
cer con la supresion gradual del farmaco responsable.
Sila discinesia es grave se puede asociar tetrabenaci-
na en dosis de 25-75 mg/dia.

En mas del 50% de los casos, el trastorno es irre-
versible.

CRITERIOS DE DERIVACION

1. Cuando sea necesaria la confirmacién diag-
nostica con técnicas especializadas.
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2. Si hay una mala evolucion a pesar del trata-
miento correcto.

3. Coreasdebidas a una enfermedad grave o que
deba ser controlada en el nivel especializado.

4. Solicitud explicita de derivacion por el pacien-
te o sus familiares.
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INTRODUCCION A LA ATENCION PRIMARIA DE
SALUD Y SU PAPEL EN LA ATENCION A LOS
PACIENTES CON TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO

En la década de los setenta, la Organizacion Mun-
dial de la Salud, a través de la Declaracion de Alma Ata,
reafirmo la politica de formacion de recursos humanos
dirigidos a las prioridades en salud en el esquema de
Atencion Primaria (AP). Su objetivo era «producir» médi-
cos mejor capacitados para la AP de la salud. En Espa-
fia, tras la aprobacion de la Constitucion de 1978, se
llevo a cabo en abril de 1986, la reforma sanitaria pro-
mulgada en la Ley General de Sanidad, que cred el nue-
vo Sistema Nacional de Salud, financiado con fondos
publicos y cobertura universal. Consolidada esta estruc-
tura asistencial en Espafa, las Comunidades Auténo-
mas estan desarrollando modelos evolucionados de AP.
La aplicacion de Contratos de Gestion y de las Carte-
ras de Servicios de AP, trata de asegurar una atencion
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homogénea y equilibrada, con el maximo nivel de cali-
dad y una eficiente utilizacion de los recursos.

Las caracteristicas de la AP hacen de éste el nivel
asistencial idoneo para la asistencia a los pacientes
con problemas neurologicos y sus familiares, entre ellos
la atencion a los trastornos del movimiento. El obje-
tivo, no siempre posible, serda mantener al enfermo el
mayor tiempo posible en su medio habitual, el domi-
cilio. Para ello, la AP se basara en los elementos con-
ceptuales que la definen. El modelo es el de prestar
una atencion integral, dirigida no sélo a los proble-
mas bioldgicos, sino también a los psicoldgicos y socia-
les. Para ello, atiende a los individuos de una forma
longitudinal, integrada en el tiempo, continuada y
permanente, todo ello desde el nivel mas accesible
para todos los ciudadanos. Los servicios que presta la
AP se fundamentan en programas de salud, desarro-
llados de forma activa, aunque también sea sensible,
por lo que reserva espacios para ello, a las demandas
que puedan ir apareciendo en el transcurso de pato-
logias tan complejas. La AP aporta a la Medicina, ade-
mas, una vision familiar y comunitaria y realiza, cada
vez mas, actividades docentes e investigadoras. Para
ello, es imprescindible el trabajo en Equipos Inter-
disciplinares de Atencion Primaria (EIAP), forma-
dos por médicos, enfermeros y trabajadores sociales.
Todos estos elementos conceptuales basicos que cons-
tituyen la AP se pueden representar como las piezas de
un puzzle, en el que cada una de ellas es diferente, pero
que al unirlas forman un conjunto homogéneo, con
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un objetivo comun: el bienestar del paciente y su fami-
lia, y su relacion con la comunidad en la que viven
(figura 1).

Figura 1. Elementos conceptuales basicos
de la Atencion Primaria

Integral Integrada Continuada y
permanente
Activa Accesible Comunitariay
participativa
Programada Basada en el trabajo Docente
Y evaluzble en equipo e investigadora

Basandose en esos elementos conceptuales basicos,
las actividades que realizan los miembros de los EIAP
se pueden representar resumidas en la figura 2.

En la atencion-provision de cuidados a los enfer-
mos con trastornos del movimiento participan distin-
tos «actoresy, pertenecientes a diferentes niveles comu-
nitarios y/o asistenciales. El denominado «cuidado
informal, o familiar, prestado por el cuidador princi-
pal,y por las redes de apoyo no profesionales, atiende
al enfermo desde los momentos iniciales, en los que
ni siquiera se ha concluido aun el proceso diagnosti-
co, hasta los estadios mas avanzados de la enfermedad.
Cada familia presta un tipo de atencion diferente,
dependiendo de una serie de variables, como su situa-
cién socioecondmica, su estado de salud, el momen-
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Figura 2. Actividades de los Equipos Interdisciplinares
de Atencion Primaria

Actividades de atencion al individuo:

Entrevista clinica.

Historia clinica.

Uso racional de los recursos diagndsticos y terapéuticos.
Atencion a problemas agudos y cronicos.

Derivacion racional al Sequndo Nivel Asistencial.
Atencion Integral.

Actividades preventivas y de promocion de la salud.
Actividades de rehabilitacion y reinsercion social.

Actividades de atencion a la familia:

Informacidn sobre la estructura y composicion de la familia.
Exploracion de problemas.

Influencia del ciclo vital.

Intervenciones familiares.

Asesoramiento y atencion a los cuidadores familiares.

Actividades docentes e investigadoras:

Desarrollo de hébitos de lectura y autoaprendizaje.

Asistencia regular como discente y docente en actividades formativas.
Actividades de formacion a personal de pre y postgrado.

Actividades de trabajo en equipo, gestion, sistemas de registro
e informacion sanitaria y garantia de calidad

to del ciclo vital familiar, problemas asociados, etc. Para
ninguna familia sera sencillo enfrentarse a esta nue-
va situacion, pero su entrega es siempre maxima, mere-
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cedora de respeto y apoyo. Aunque la importancia de
estos trastornos es indudable y la repercusion que oca-
siona sobre el paciente y la familia genera escasas
dudas sobre los profesionales de AP, también es cier-
to que la participacion de éstos en las actividades de
sospecha clinica, diagnostico, derivacion, coordina-
cion con el sequndo nivel, etc.,, no es auin la deseable.
Son muchos los factores que se proponen para inten-
tar explicar esta situacion (elevada presion asistencial,
dificultades de coordinacion con el seqgundo nivel y
con los recursos sociales, limitaciones a la competen-
cia cientifico-técnica, etc.). Sin embargo, el papel de
la AP es destacable en las fases avanzadasy evolucio-
nadas de la mayoria de estos problemas, en las que la
atencion domiciliaria (AD) es el medio que busca como
fin el mejor nivel de cuidado del paciente. Los distin-
tos servicios del nivel de atencion hospitalaria juegan
un importante papel en el diagnosticoy en la fase leve
de las diferentes patologias, aunque su protagonismo
disminuye notablemente en las fases avanzadas de las
mismas, por cuestiones obvias de accesibilidad. La par-
ticipacion de los Servicios Sociales es menor que la que
los propios profesionales, los enfermos v, sobre todo, sus
familiares, precisan (y demandan); esta situacion, como
veremos mas adelante, es debida, entre otras razones,
a la escasa implantacion de estos recursos en nuestro
pais, y a los problemas de coordinacion entre «lo sani-
tarion y «lo social» (tabla 1).

Como comentabamos anteriormente, el objetivo,
no siempre posible, es conseguir que el enfermo per-
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Tabla 1. Intensidad en la atencion-provision de
cuidados a los pacientes con problemas neurologicos

Sospecha clinica / | Fase Fase Fase

Diagnostico leve | moderada|avanzada
Familiares 4+ 4+ 4+ 4+
Atencion Primaria +]- = ++ ++
Atencion Hospitalaria - ++ ++ + +/-
Servicios Sociales [+ /- +]- +[l=

manezca el mayor tiempo posible en su medio habi-
tual, el domicilio. Este, como centro del microcosmos
comunitario por excelencia, que es la familia, fue tam-
bién el lugar natural elegido para nacer, vivir y morir.
También habia sido siempre el lugar habitual para
recibir la asistencia médica, la atencion instituciona-
lizada aparecio posteriormente, aunque inicialmen-
te habia sido destinada a atender las necesidades de
grupos sociales desfavorecidos (indigentes, personas
sin hogar, etc.). Esta situacion se ha modificado sus-
tancialmente y la atencion sanitaria es, en su mayor
parte, extradomiciliaria (centros de salud, hospitales,
residencias, etc.). Los motivos de esta transformacion
son multiples:

— Cambios sociodemogrdficos: incorporacion de
la mujer al mercado laboral (limitando su tra-
dicional protagonismo en el cuidado familiar),
desplazamiento de la poblacion a las grandes
ciudades, disminucion del tiempo y del espacio
fisico destinado a vida familiar, menor desarro-
llo de las redes de apoyo informal, etc.
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— Avances en la tecnologia sanitaria: cuyo desa-

rrollo ha aportado beneficios indudables para
la salud de los individuos que viven en las socie-
dades desarrolladas, pero que ha convertido a
la muerte en un hecho que ahora ocurre, mayo-
ritariamente, en las camas de nuestros hospi-
tales, con el paciente apartado de su familia, y
con el peso de la tecnologia médica cayendo
sobre él, en forma de multiples técnicas invasi-
vas.

Consideracion del hecho de morir como algo
anormal: como un fracaso, no solo de los pro-
fesionales de la Medicina, sino también de los
que, segun la tradicion moral, tienen la respon-
sabilidad del cuidado del individuo enfermo
(familiares, amigos, etc.). La negacion de la muer-
te conduce, inevitablemente, al encarnizamiento
terapéutico, y el rechazo de ésta, igual de repro-
bable, puede conducir al abandono o desahu-
cio del paciente.

Solamente desde la aceptacion de la muerte como
algo inevitable, se podran aplicar los cuidados paliati-
vos domiciliarios que precisard un enfermo con algu-
na de las enfermedades neurologicas cronicas, que se
han repasado en esta guia, en la mayoria de los casos
irreversibles, cuyas complicaciones podrian conducir
a estadios terminales, y dignificar, asi, ese momento
trascendental. Este tipo de cuidados, inicialmente diri-
gidos al alivio del sufrimiento de las personas con can-
cer, se utiliza también desde hace afios para otras pato-
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logias cuando, tras aplicar todos los tratamientos dis-
ponibles, no existe posibilidad curativa alguna. El uso
de la medicina paliativa domiciliaria, aplicado a cual-
quier otro tipo de patologia, por ejemplo, los trastor-
nos del movimiento, intenta que el mayor nimero
posible de pacientes fallezca en su entorno habitual,
como resultado de la evolucion natural del sindrome
que les afecta, protegidos por el respeto, la atencion
y el carifio, que sélo sus familiares saben darles.

CONCEPTOS BASICOS DE LAATENCION
DOMICILIARIA'Y COMUNITARIA EN ATENCION
PRIMARIA DE SALUD

La AP desarrolla la mayoria de sus actividades de
atencion en el Centro de Salud. En ocasiones, por el
estado de salud de las personas, 0 por otros criterios
previamente establecidos, esta situacion no es posi-
ble, y el paciente debe ser incluido en planes de AD.
Esta puede definirse como el conjunto de actividades,
disefiadas con anterioridad en forma de planes de cui-
dados, que se prestan en el domicilio a personas que no
pueden ser atendidas en el Centro de Salud.

Todas las cuestiones conceptuales comentadas pre-
viamente para la AP son validas para la AD, puesto que
|las claves de una AD de calidad estan en las bases de
la AP,y de la medicina familiar y comunitaria, al con-
siderar a los individuos con los que trabajan como per-
sonas, que tienen aspectos fisicos, psiquicos, sociales,
culturales y espirituales, los cuales condicionaran su
salud, y sobre los que se puede intervenir para mejo-
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rarla. Ademas, la AD tiene en cuenta que esas personas
estan integradas en una familia, que es imprescindible
considerar también a la hora de abordar cualquier pro-
blema de salud, también en el caso de los trastornos
del movimiento, ya que en estos casos la familia inter-
viene significativamente en los habitos, las formas de
vida, etc.; igualmente ésta sufre junto al paciente, y es
absolutamente decisiva para proporcionar los cuida-
dos necesarios.

Finalmente, no cabe duda de la necesidad de tener
en cuenta la comunidad en la que estamos trabajan-
do, y a la que pretendemos mejorar la salud de forma
colectiva, por lo que es imprescindible conocer su
estructura, sus caracteristicas y los medios de los que
dispone para solucionar o paliar los problemas y/o
necesidades de salud. La atencién comunitaria tiene
en cuenta, ademas, el resultado de la interaccion de
todas estas variables (cuidadores, entorno, recursos,
peculiaridades culturales, raciales, climaticas, etc.).

Los profesionales del EIAP, médico de familia, enfer-
mero y trabajador social, garantizaran, ademas de esa
vision integral e integrada, la atencion longitudinal,
continuada y de calidad.

La AD requiere implementar modelos organizativos
de atencion compartida, que permitan la incorpora-
cion y colaboracion de otros niveles asistenciales, ins-
tituciones, etc., pero precisa mecanismos de coordi-
nacion adecuados. El EIAP debe actuar como un gestor
de casos, que debe responsabilizarse en el trabajo de
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diagnostico completo de la situacion, el disefio de los
planes de cuidados, la provision de la mayoria de las
actividades relacionadas con esos planesy la coordi-
nacion del acceso a los recursos asistenciales que se
consideren necesarios para cada uno de los casos ges-
tionados; todo ello desde el domicilio del paciente, y
atendiendo al enfermo y su familia como una unidad.

SITUACION ACTUAL DE LA ATENC!(')N
DOMICILIARIA DESDE LA ATENCION PRIMARIA
DE SALUD

La mayoria de los enfermos con trastornos neuro-
l6gicos de nuestro medio, entre el 65y el 90%, resi-
den en su domicilio, si bien menos de la mitad, el 47%,
fallecen en éste. El fallecimiento se produce en muchas
ocasiones en residencias, 0 en hospitales, durante ingre-
sos motivados por el empeoramiento de su situacion
general, o por alguno de los problemas médicos que
frecuentemente se presentan en las fases avanzadas de
estas patologias.

El hecho de que los enfermos residan habitual-
mente en sus domicilios, pero que muchos de ellos
fallezcan fuera de €l, indica la existencia de un flujo
importante de pacientes que, en fases evolucionadas,
son trasladados desde su domicilio al medio institu-
cionalizado. Esta situacién debe hacernos reflexionar,
y evaluar la calidad de la atencion que los enfermos
reciben en su domicilio, en comparacion con la que se
dispensa a otras patologias en situacion terminal, aun-
que, probablemente, las peculiaridades que caracte-
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rizan a cada una de ellas, hacen que la equiparacion
con otras enfermedades, también atendidas en el medio
domiciliario, por ejemplo las oncologicas, sea por lo
menos, cuestionable.

Los enfermos, cuando permanecen en su domici-
lio, son atendidos por el denominado «cuidado infor-
mal», constituido por sus familiares, amigos, vecinos, etc.
La mayoria de las actividades son llevadas a cabo
por el cuidador principal, generalmente una mujer, de
mediana edad (50-60 anos), ama de casa o jubilada,
con estudios primarios o0 medios, y que dedica una
media de 50 horas a la semana al cuidado del enfermo
(con un rango entre 2 y 68 horas a la semana), por lo
que el nivel de sobrecarga del cuidador principal es
mayor si éste se encuentra en el domicilio que en otros
ambitos. Cuando lo precisa, la unidad enfermo-fami-
lia recibe la atencion del nivel asistencial mas accesi-
ble en nuestro pais, el EIAP. Es habitual que el enfermo
esté incluido en alguno de los programas de la carte-
ra de servicios de AP.Si el equipo o la familia lo consi-
deran necesario, pueden solicitar la colaboracion de
equipos de soporte (aunque éstos no estan disponi-
bles en todas las areas de salud), o de los servicios del
segundo nivel asistencial (urgencias, consultas exter-
nas, hospitalizacion, etc.). Al mismo tiempo existen
una serie de recursos dirigidos al apoyo del enfermoy
su familia, dependientes de los Servicios Sociales de
las Comunidades Auténomas, Diputaciones y Ayun-
tamientos. El acceso a los mismos no es un derecho
garantizado en nuestro pais, y su concesion se basara
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en aspectos clinicos y socioecondmicos, aunque estos
ultimos son los que mas peso tienen en los baremos,
pues se intentan repartir de forma equitativa unos
recursos caros y escasamente disponibles.

Esta situacion, que es la mas habitual en todo el
estado aunque existen importantes diferencias regio-
nales, determina una importante estratificacion de los
niveles sanitarios, que ha perpetuado los problemas
de comunicacion y coordinacion entre ellos, y la ya
tradicional separacion entre los servicios sociales y
sanitarios, que persiste a pesar de los intentos de algu-
nas experiencias de coordinacion sociosanitaria, cuyo
desarrollo es mas teorico que real en muchas areas de
salud, las cuales se han basado, fundamentalmente,
en la gestion de listas de espera para la obtencion de
recursos residenciales.

ACTIVIDADES DE ATENCION DOMICILIARIA

Y COMUNITARIA EN LOS TRASTORNOS

DEL MOVIMIENTO DESDE LA ATENCION PRIMARIA
DE SALUD

Con todo lo comentado anteriormente, se podria
ya afirmar que no sera posible continuar avanzando
en la linea de dar una respuesta exclusivamente sani-
taria a las necesidades de los enfermos con trastornos
del movimiento que viven en su domicilio. Una AD de
calidad unicamente sera posible desde un modelo de
atencion interdisciplinar, sociosanitaria y disehada
horizontalmente (figura 3). En ese modelo, el centro
de todas nuestras actividades seria siempre el domi-
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Figura 3. Modelo horizontal para la atencion
domiciliaria y comunitaria (RSS: Red Socio Sanitaria)

Paciente con algun trastorno
del movimiento

Atencion
hospitalaria

cilio y la unidad enfermo-familia. A su alrededor se
deberia potenciar una extensa red de recursos socio-
sanitarios comunitarios (ayuda a domicilio, centros de
dia, estancias temporales en residencias), y permitir
que el acceso a los mismos pudiera ser indicado por
los equipos interdisciplinares que atienden a estos
enfermos, de una manera similar a lo que ocurre hoy
dia con las prestaciones farmacéuticas. El EIAP seria el
principal responsable de la atencion y sequimiento de
estos enfermos, pero deberia estar en permanente con-
tacto con los especialistas del sequndo nivel para soli-
citar su ayuda cuando lo creyera necesario. Sera fun-
damental la creacion de canales de comunicacion
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fluidos que permitieran la resolucion agil de los pro-
blemas, mediante estrategias de coordinacion dirigidas
y gestionadas por el equipo de AP. El pasillo de comu-
nicacion entre los distintos ambitos de atencion debe-
ria ser ocupado por los profesionales de enfermeria
(«enfermeria de enlace»), quienes garantizaran el nor-
mal desarrollo de los planes de cuidados.

En la elaboracion de ese plan de cuidados se deben
tener en cuenta, al menos, las siguientes premisas:

— Incluso en las etapas mas evolucionadas de
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los trastornos del movimiento siempre hay
algo que puede y debe hacerse. Las actitu-
des nihilistas hacia los enfermos y sus cui-
dadores no estan justificadas. El derecho a
vivir y morir con dignidad lleva implicito el
derecho a ser cuidado y respetado, por lo que
cuando no es posible curar, permanece la
obligacion de cuidar, y siempre se puede
administrar una medida de alta utilidad
terapéutica, bajo coste economico, y que se
dispensa sin necesidad de utilizar técnicas
invasivas: el respeto. Se propone la siguiente
maxima: in dubio pro patiens, que supondria
que, en caso de que se dude de la utilidad/futi-
lidad de una intervencion, ésta deberia ser
implantada, para retirarse en caso de confir-
marse su inutilidad. Aceptar el hecho de que
una enfermedad no puede controlarse, a pesar
de haber hecho un esfuerzo para ello, y sus-
pender un tratamiento, es moralmente tan acep-
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table como decidir previamente que la enfer-
medad no puede ser controlada eficazmente, y
no iniciar medidas de soporte.

Los planes de cuidados seran individualiza-
dos y tendran un caracter flexible y dina-
mico, lo que permitira adaptarlos a las nece-
sidades del paciente en cada momento de
su enfermedad.

Se basaran en una exhaustiva valoracion de
la situacion real del paciente, familia y entor-
no, de manera que se disponga en todo momen-
to del diagndstico completo de la situacion,
que incluira:

e Diagnostico sindromico, etiologico, evoluti-
vo y de la situacion funcional del enfermo.
Diagnosticos de las patologias concomitan-
tes.

® Diagndstico de la situacion familiar: existen-
cia de factores de riesgo familiar,impacto de
la enfermedad y alteraciones familiares pro-
vocadas por la enfermedad (estructurales, del
ciclo evolutivo familiar, de la respuesta emo-
cional familiar, de los mecanismos de adap-
tacion), identificacion del cuidador princi-
pal, valoracion del grado de sobrecarga y de
las dificultades para soportarla. Valoracion
del grado de informacion y formacion del
que disponen. Disponibilidad para el cuida-
do, etc.
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¢ Diagnostico de la idoneidad del entorno domi-
ciliario: detectando los problemas infraes-
tructurales, riesgo de accidentes, falta de con-
fortabilidad, necesidad de adaptaciones, etc.

— Una vez que se haya valorado el entorno domi-
ciliario, se disponga de la informacion de la uni-
dad enfermo-familia, y antes de iniciar ningu-
na actividad, tendremos en cuenta siempre:

® |osriesgos objetivosy los costes de la medi-
da propuesta.

® |nvestigar la existencia o no, la opinion del
paciente, o si su situacion cognitiva no lo per-
mite, la existencia de instrucciones previas. En
ese caso, escuchar también la opinion del tutor
legal, y del resto de familiares del enfermo.

e Valorar la calidad de vida del enfermo y su
familia, previa a laimplantacion de la medida,
y la previsible tras la aplicacion de la misma.

® Analizar, discutiry resolver los problemas éti-
cos desde un punto de vista biopsicosocial y
mediante un abordaje interdisciplinar.

Tomando esas consideraciones como punto de par-
tida recogemos algunos interrogantes que nos servi-
ran para plantearnos si la atencion al enfermo en el
domicilio es adecuada o no (tabla 3). Se debe registrar
lainformacion de cada visita domiciliaria y, tras iden-
tificar los problemas y priorizarlos, determinar las acti-
vidades del plan de cuidados (Anexo 1).
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Tabla 3. Interrogantes utiles para aproximarnos a la
idoneidad de las actividades de atencion domiciliaria en
Atencion Primaria, al enfermo con trastornos del
movimiento en fases avanzadas

¢Como esta el paciente?

i Se controlan los sintomas derivados de su enfermedad
adecuadamente?
iSe tienen en cuenta medidas no farmacoldgicas para la promocion de
la salud, la prevencion y el tratamiento de las complicaciones mds
frecuentes?
Sise usan medidas farmacoldgicas:
¢Su indicacion tiene en cuenta la evidencia cientifica, y valora la
posibilidad de aparicion de iatrogenia?
Cual es su situacion en aspectos concretos como:
— Estado general, higiene, grado de confort, ausencia de dolor.
— Nutricion, dificultades, necesidad de adaptacion de dietas o texturas.
— Seguridad, prevencion de accidentes, uso de restricciones fisicas.
— Patrones de eliminacion (urinaria y fecal), plan antiestrefiimiento.
Todas esas cuestiones:
i Se vigilan estrechamente? i Se utiliza algun sistema de registro
especifico?

;Como esta el cuidador?

{ Estd suficientemente informado y formado acerca de la enfermedad,

como para asumir la responsabilidad del cuidado del enfermo?

iSu situacion fisica o psiquica le permiten administrar los cuidados?
En caso contrario:

¢ Recibe algin tipo de ayuda informal o formal?

¢ Participa en alguna actividad de intervencion individual o grupal?

¢ Qué estrategias de afrontamiento posee?

¢ Tiene alguna posibilidad de disfrutar de momentos de respiro?

¢Como es el entorno domiciliario?

En ese entorno, /se pueden dispensar sin excesiva dificultad los
cuidados que requiere el paciente?
¢ El domicilio es suficientemente comodo y sequro?

Responder a los interrogantes que planteamos
en la tabla 3 o registrar las actividades que se recogen
en el Anexo 1 no son un fin en si mismo. El objetivo,
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Anexo |. Registro de actividades para la valoracion y

Nombre y apellidos:

¢El enfermo esta incapacitado? |N0 | Si

|— > Tutor legal:

Situacion clinica

Diagnostico:

Tratamiento farmacoldgico actual:

Valoracion familiar y comunitaria

Genograma (identificar cuidador principal):

Valoracion del domicilio (sequridad, adaptaciones):

Identificacion de problemas

Estado general: Constantes:

— Dolor. — Presion arterial.

— Comunicacion. — Frecuencia cardiaca, respiratoria.
— Confortabilidad. — Temperatura.

— Otros. — Otras.

Eliminacion: Movilidad:

— Absorbentes (tipo, n.2 de cambios).
— Uso de sondas.
— Estredimiento.

— Necesidad de permanecer en cama.
— Fisioterapia (activa/pasiva).
— Restricciones fisicas/quimicas.

— Otros. — Qtros.

Problemas identificados (priorizar):
1 2 3 4
5 6 7 8

Fecha de la proxima visita:
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diseiio de planes de cuidados en atencion domiciliaria

| Fecha de nacimiento: |Fecha de la visita domiciliaria:
| (Existe Documento de Instrucciones Previas? | No | Si
Otras patologias: iAlergias?:

Tratamientos no farmacologicos actuales:

Valoracion sociofamiliar (econdmica, informacion/formacion, reparto de tareas, etc.):

Recursos comunitarios de apoyo (disponibilidad/accesibilidad, etc.):

Estado de la piel y mucosas: Estado de nutricion:
— Higiene, cuidados generales. — PesofTalla/IMC.
— Cambios posturales. — Disfagia: solidos [ liquidos.
— Ulceras por presion. — Adaptaciones: dieta/texturas.
— Otros. — Otros (sonda, gastrostomia).
Ritmo suefio-vigilia: Problemas psicoldgicos y de conducta:
— Patron habitual. — Ansiedad /Depresion.
— Uso de ayudas (farmacol6gicas o no). | — Irritabilidad, inquietud, agitacion,
— Otros. agresividad, etc.
— Otros.
Plan de cuidados (priorizar las actividades):
1 2 3 4
5 6 7 8
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como hemos venido comentando, es el disefio de pla-
nes de cuidados realistas, eficaces y eficientes, dirigi-
dos a preservar la calidad de vida del enfermo y de su
familiar. Algunas normas generales que pueden servir
para todos los enfermos, aunque se adaptaran a las
peculiaridades de cada uno, son las siguientes:

— Evitar la sobreproteccion. De esta manera se
permitira mantener, aunque sea en pequenos
grados, la autonomia del paciente. Se retrasara
en lo posible la inmovilizacion en la cama, sien-
do conveniente ayudar al paciente a mantener
la deambulacion o, al menos, la sedestacion. Se
deben realizar ejercicios activos y pasivos para
prevenir amiotrofias, por lo que facilitara el acce-
so del paciente a los servicios de fisioterapia del
area de salud, mientras ello sea posible, y se
adiestrara al cuidador principal en este tipo de
cuidados, asi como en técnicas de movilizacion
de los pacientes con mas dificultades. De igual
modo, se puede adiestrar a los cuidadores en
las técnicas de fisioterapia respiratoria mas uti-
les (percusion toracica o clapping, vibraciones
toracicas y el drenaje postural). El objetivo es
evitar complicaciones en el paciente y en sus
cuidadores.

— Elentorno debe ser lo mds seguro posible para
evitar los accidentes.

— Eluso de fdrmacos se reducird a los exclusiva-
mente imprescindibles.
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— Unplan de cuidados debe incluir, al menos, las
siguientes actividades:

Mantenimiento de sus usos y costumbres: estas
patologias no deben impedir que mantengamos
aquellas actividades que al enfermo le resul-
taban placenteras, siempre y cuando no supon-
gan un riesgo para su integridad (por ejemplo
dormir la siesta, oir misa a diario, etc.).

Plan de cuidados generales bdsicos:

- Higiene: debe ser diaria, es preferible la

ducha al bafio, y durante la misma se debe
vigilar con especial atencion la situacion
de la piel. Ante la existencia de riesgo de
ulceras por presion se deben instaurar las
medidas preventivas oportunas para evi-
tar su aparicion, puesto que su curacion
posterior serd un proceso dificil y doloro-
so para el paciente.

Nutricion e hidratacion: se adaptara la die-
ta a las necesidades caldricas, se adecuara
la textura en los individuos con trastornos
de la deglucion y se recomendara utilizar el
tiempo necesario para la ingesta. Se esta-
bleceran unas pautas horarias para garan-
tizar la ingesta liquida (agua, zumos, etc.).
En caso de disfagia absoluta se deberia
valorar la indicacion de nutricion artificial
mediante sonda nasogastrica o gastrosto-
mia endoscopica percutanea.
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- Eliminacion: se recomendara a la familia

que lleve un control diario de la elimina-
cion urinaria y fecal del paciente, de modo
que se puedan instaurar medidas ante
situaciones de retencion urinaria y/o fecal,
que pudieran pasar desapercibidas.

Cuidados de la respiracion: existen medidas
generales muy sencillas, como elevar la
cabecera de la cama, o los ejercicios de fisio-
terapia respiratoria ya comentados previa-
mente. El uso de dispositivos de ventilacion
(no invasivos o invasivos) deberia tener
siempre en cuenta los deseos del paciente
en el momento de su aplicacion, o lo expre-
sado en las instrucciones previas si las hubie-
ra. En los casos de disnea aguda, y si no se
ha optado por la utilizacion de dispositivos
de ventilacion, el farmaco de eleccion es la
morfina. Si el paciente ya estaba en trata-
miento con morfina se aumentaria la dosis
un 50%. Si no estuviera bajo dicho trata-
miento, se podria comenzar con 5mg/4h
por via oral, 0 2,5mg via subcutanea, e ir
aumentando un 50% a lo largo de ese tiem-
po hasta conseguir el alivio deseado.

Administracion de medicamentos: se admi-
nistraran sélo aquellos que sean exclusi-
vamente imprescindibles, y durante el tiem-
po necesario. Se debe tener especial cuidado
con las interacciones medicamentosas.
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- Cuidado de la fonacion: disartria-ausencia
de voz. Para evitar el aislamiento de los
pacientes que desarrollan complicaciones
de este tipo, se deberia recomendar la cola-
boracion del logopeda o la utilizacion de
sistemas electronicos de comunicacion,
que tienen en la actualidad como unica
limitacion el precio.

® Tratamiento de las complicaciones psiquid-
tricas: que se pueden dividir en tres grandes
apartados, ademas de los sintomas neurop-
siquiatricos correspondientes a cada una de
las patologias, son las siguientes:

- Trastornos de adaptacion: que suelen res-
ponder mal a los tratamientos farmacold-
gicos y requieren un abordaje psicosocial,
y el trabajo con los cuidadores principales.

- Trastornos de ansiedad y trastornos depre-
sivos: que requeriran, ademas del trata-
miento psicoterapéutico, un abordaje far-
macoldgico.

- Cuadros contusionales agudos, delirium:
que debemos considerar como una urgen-
cia médica y buscar posibles causas poten-
cialmente reversibles (infecciones, farma-
cos, trastornos metabdlicos, etc.).

® Tratamiento del dolor:no es infrecuente que
las enfermedades que provocan trastornos
del movimiento se acompafien de dolor. Este
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aspecto deberia ser siempre tenido en cuen-
ta por los médicos de familia; no en vano es
el sintoma mas frecuente y temido de la fase
terminal, aunque no se dispone de estadisti-
casde su presencia en las distintas enferme-
dades neurologicas. El dolor puede aparecer
por distintas causas, por la propia patologia
responsable del cuadro, por la rigidez muscu-
lar y osteoarticular secundaria o por la pro-
pia inmovilidad a la que muchos pacientes
con estos trastornos se ven abocados en eta-
pas finales. Los tipos de dolor también pueden
ser variados, y se dividen por su mecanismo
fisiopatologico en somatico, neuropatico y
visceral. El mas frecuente es el somatico, sien-
do excepcional el dolor visceral, los dolores
neuropaticos tampoco son muy frecuentes.
El objetivo en el tratamiento del dolor es dis-
minuir éste, sin provocar sedacion. Se basa-
rd en un tratamiento farmacoldgico indivi-
dualizado, de forma graduada, segun las

Figura 4. Escalera analgésica de la OMS
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Tabla 4. Farmacos y dosis de uso mas frecuente
en el dolor cronico
Farmaco Dosis

Paracetamol 1g/4-6h

AAS 19/4-6h

Metamizol 1g/4-6h

Ibuprofeno 600 mg/6 h

Naproxeno 500 mg/8 h

Codeina 60 mg/4 h

Dihidrocodeina 60-120 mg/12 h

Tramadol 50-100 mg/6-8 h

Tramadol Retard

100-200 mg/12 h

Sulfato de morfina de liberacion
inmediata.

Se usa en la titulacion de dosis al
inicio del tratamiento con morfina.
En tratamientos «de rescaten,
durante el tratamiento con morfina
de liberacion retardada.

Para el alivio del dolor severo que
requiera el tratamiento con opioides

10-20 mg/4 h hasta conseguir el
control total del dolor. Cuando eso
ocurre, se recomienda instaurar
tratamiento con morfina oral de
liberacion retardada.

Morfina oral de liberacion
retardada

La dosis total de morfina de
liberacion inmediata se divide en dos
tomas y se administra cada 12 horas.

Morfina parenteral en «bolos»
subcutaneos

La relacion de la morfina oral a via
subcutanea es 2:1

Morfina parenteral en perfusion
continua

La relacion de la morfina oral a via
endovenosa es 3:1

Amitriptilina 50-150 mgd.
Imipramina 75-100 mg/d.
Carbamacepina 800-1.200 mg/d.
Gabapeptina 1.200-3.600 mg|d.

etapas recomendadas por la OMS, conocida
como escalera analgésica (figura 4) . En cada
etapa, si cada dolor lo precisara, deberian aso-
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ciarse los farmacos coanalgésicos que fueran
precisos, de manera que proporcionaran algun
elemento aditivo. Nunca se deben mezclar
opioides. En la tabla 4 se resumen los farma-
cos y las dosis mas frecuentemente utiliza-
das para el control del dolor cronico.

Planes de cuidados especificos para las patologias
asociadas:si existe comorbilidad asociada, se incluird a
los pacientes en los programas de atencion de las pato-
logias correspondientes (HTA, DM, dislipemias, EPOC,
asma, patologia osteoarticular, etc.). Se les incluira en
los planes anuales de vacunacion antigripal, deben estar
correctamente inmunizados contra el tétanos, y no exis-
te consenso sobre la vacunacion antineumocdcica.

Es recomendable discutir con los familiares de los
enfermos las necesidades y los compromisos en la aten-
cion a los mismos. De forma practica, los compromi-
sos de atencion se pueden estratificar en niveles, depen-
diendo de la fase evolutiva en la que se encuentre el
paciente, y se debe ir respondiendo, preferiblemente
con anterioridad a las situaciones de crisis, a una serie
de interrogantes que se plantearan a lo largo de la evo-
lucion del enfermo. Todas las cuestiones son discuti-
bles (y se deben individualizar), siempre se ha de tener
en cuenta la existencia o no de un Documento de Ins-
trucciones Previas del paciente. Los cuidados basicos
y de atencion paliativa, dirigidos a evitar el sufrimien-
to de los enfermos con cualquier trastorno del movi-
miento en fases avanzadas, seran de obligado cum-
plimiento (figura 5).
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Figura 5. Niveles de atencidn durante la evolucion de
los enfermos con enfermedades neuroldgicas

Primer nivel
Cuidado y atencién
completa, que
incluye:
;Reanimacion
cardiopulmonar en

caso de parada {Traslado al
cardiorrespiratoria? | hospital?
{Traslado al hgspi‘tal? Uso de_rgs_piracién
iUso de respiracion artificial?

Segundo nivel

artificial? ¢Investigacion y
{Investigacion y | tratamiento de la
tratamiento de la fiebre?
fiebre? iUso de
iUso de alimentacion|  alimentacion
asistida? asistida?

Cuidados de Cuidados de
atencion basicay | atencion basica y
paliativa paliativa

El desempefo de las actividades de atencion domi-
ciliaria y comunitaria a los enfermos con trastornos
del movimiento desde Atencion Primaria no estara
exento de dificultades y sinsabores, pero permitira a
quienes la desarrollen experimentar una enorme satis-
faccion, la de aportar profesionalidad, dignidad, res-
peto, y algo de luz, en el panorama auin sombrio que se
cierne sobre los domicilios en los que una patologia
asi se instala.

RECOMENDACIONES

1. Eldomicilio es el lugar idoneo para la adminis-
tracion de los cuidados paliativos que precisa-
ra el enfermo con trastornos del movimiento
en estadios avanzados.
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2. La Atencion Primaria es el nivel asistencial ido-
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neo para el diagnostico, tratamiento y sequi-
miento de la mayoria de los problemasy nece-
sidades de salud de los enfermos con trastornos
del movimiento en fases avanzadas y sus fami-
liares.

Para desarrollar una atencion familiary comu-
nitaria de calidad en el domicilio de un enfermo
con trastornos del movimiento en fases avan-
zadas sera necesario un abordaje biopsicosocial
e interdisciplinar.

La excesiva separacion entre los distintos nive-
les de los servicios sanitarios, y entre éstos y los
servicios sociales, dificulta la administracion de
una atencion domiciliaria de calidad.

El modelo ideal de atencion familiary comuni-
taria en el domicilio del enfermo es aquel que
considera a éste y a su familia como una uni-
dad. Esta debe ser atendida por el equipo inter-
disciplinar de Atencion Primaria, que se encar-
gara no solo de la provision de cuidados, sino
también de la coordinacion en el acceso a una
red de recursos sociosanitarios comunitarios
(que se debe potenciar). La comunicacion entre
los niveles sera fundamental.
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