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= Temblor

Definicion: El temblor se define como la presencia de oscilaciones ritmicas de una
parte del cuerpo, secundarias a contracciones alternantes o sincronicas de grupos
musculares opuestos. Puede resultar de procesos fisiologicos o patoldgicos, y
afecta mas frecuentemente a manos, cabeza, piernas y voz.

Epidemiologia: En mexico afecta de 4-21 por cada 100,000 aprox.incicio de la
enfermedad a los 55 afos en el 1%de la poblacion mexicana.

Clasificacion: Atendiendo a la situacion funcional en la que aparece, el temblor se
puede clasificar en temblor de reposo o temblor de accion.

Temblor de reposo. Se produce en ausencia de actividad muscular voluntaria.
El ejemplo mas tipico es el temblor observado en la enfermedad de Parkinson.
Temblor de accidon. Se produce con la contraccion muscular voluntaria, y se
subdivide en temblor postura! y cinético o de movimiento. El primero es
provocado con el mantenimiento de la postura, y son ejemplos el temblor
fisiologico, el temblor fisiologico exacerbado, el temblor esencial y el temblor
postura! que puede aparecer en la enfermedad de Parkinson y otros trastornos
del movimiento. Son ejemplos tipicos de temblor postura! el que se produce al
beber, comer, abrocharse un botdn o escribir. El temblor cinético aparece con
cualquier forma de mo- vimiento, y puede ocurrir al inicio (temblor inicial), durante
(temblor de transicion) o al final del movimiento (temblor terminal o intencional).
El temblor cinético es caracteristico de patologia cerebelosa o troncoencefalica
(esclerosis multiple, vascular, tumoral, patologia degenerativa).

Etiologia:

Temblor fisiolégico exacerbado: Es comun en estados de ansiedad y en aquellos
trastornos metabdlicos que conllevan una sobreactividad adrenérgica
(tirotoxicosis, feocromocitoma, hipoglucemia). También aparece con la ingesta
de algunos farmacos (catecolaminas, metilxantinas) o con la retirada de otros
(bloqueantes, morfina y alcohol).

Temblor esencial: forma mas comun de temblor sintomatico y el trastorno del
movimiento mas frecuente. Se hereda con caracter autosomico dominante y alta
penetrancia.

Temblor neuropatico: puede observarse en algunos pacientes con neuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda o cronica, neuropatia sensitivomotora
hereditaria (sindrome de Lévy-Roussy) y neuropatias paraproteinémicas IgM.
Temblor rubrico (mesencefalico o de Holmes): esclerosis multiple o patologia
vascular de tronco.

Temblor cerebeloso: se consideran caracteristicos de patologia cerebelosa.
Temblor farmacoldgico: es un efecto secundario comun de un gran numero de
farmacos

Diagnostico:



Criterios de inclusion

Tratamiento :

e Temblor fisiolégico exacerbado: Puede controlarse adecuadamente con
bloqueantes (propranolol).

e Temblor neuropatico: La respuesta farmacologica a propranolol, primidona o
benzodiacepinas es imprevisible.

e Temblor rubrico (mesencefalico o de Holmes):su control terapeutico es malo.

e Temblor cerebeloso: El tratamiento sintomatico es infructuoso y el objetivo es
tratar la causa etiologica subyacente.

=> Distonias:

Son movimientos involuntarios sostenidos que producen desviacién o torsion de un

area corporal. No se suprimen con la voluntad y pueden desencadenarse por

movimientos o acciones especificas. Generalmente cesan durante el sueio.

Atendiendo a su distribucion anatémica, las distonias se clasifican en:

¢ Distonias focales: Afectan a una unica parte del cuerpo. Son esporadicas, no
progresivas y suelen aparecer en la vida adulta. Incluyen la torticolis o distonia
cervical (forma mas frecuente en este grupo), blefarospasmo, hemiespasmo
facial, etc. Suelen ser idiopaticas, aunque pueden ser secundarias a patologia
vascular, esclerosis multiple, encefalitis . ..

e Distonias segmentarias: Aparecen movimientos distonicos en areas corporales
contiguas. Incluye el sindrome de Meige, que cursa con blefarospasmo vy
distonia oromandibular.

e Distonia multifocal: Afecta a musculos de mas de dos regiones no contiguas.

e Hemidistonias: Se asocian con lesiones estructurales en los ganglios basales
contralaterales, particularmente el putamen.

e Distonias generalizadas:Se caracterizan por distonia crural seg- mentaria y
distonia en al menos una parte corporal adicional. Las formas primarias pueden
ser esporadicas o hereditarias, suelen debutar en las primeras décadas de la
vida y son de caracter progresivo.

Etiolégicamente, se dividen en distonias primarias y secundarias. Las formas

primarias pueden ser esporadicas (generalmente de inicio en el adulto) o

hereditarias (suelen comenzar en la infancia, asociadas a diferentes locus genéticos

denominados DYT). Las secundarias suelen ser de inicio brus- co o rapidamente
progresivo, y se asocian a otros sintomas neurolégicos o generales. Ademas, se ha
descrito un grupo denominado "distonia plus”’donde se incluyen enfermedades con
distonia, que también presentan otros movimientos anormales, que las diferencian



de las primarias (como la distonia que responde a levodopa o la distonia

miocldnica).

En el tratamiento sintomatico de la distonia leve se utilizan benzodiacepinas

(diazepam, clonazepam, lorazepam) y otros relajantes musculares, como el

baclofeno o la tizanidina. La levodopa es efectiva en la distonia con fluctuaciones

diurnas y en la asociada a parkinsonismo. En casos de distonia moderada o grave,

se utilizan anticolinérgicos (trihexifenidil, biperideno). Se utiliza la toxina botulinica

como medicacion de eleccion en el tratamiento de las distonias focales.

=> Mioclonias:

Son movimientos involuntarios, subitos y de escasa duracion, causados por

contracciéon muscular activa. Se diferencian de la asterixis en que es- tas ultimas

son también movimientos rapidos y arritmicos, pero producidos por pausas breves

de la actividad muscular que causan pérdida del tono postura! (silencio eléctrico en

el electromiograma).

Segun su origen, pueden clasificarse en corticales, subcorticales, espinales o

periféricas.

Por su distribucion, se clasifican en focales (implican un grupo de musculos

discreto), segmentarias o generalizadas (muchas veces de causa progresiva y

asociadas a epilepsia). Por la forma de presentacion, pueden ser espontaneas, de

accion o reflejas.

En el tratamiento sintomatico de las mioclonias, resultan muy efectivos clonazepam,

valproato, pirazetam, pirimidona y 5-hidroxitriptofano.

= Tics:

Son movimientos estereotipados, sin objetivo, que se repiten irregularmente. Se

caracterizan porque se suprimen con la voluntad y aumentan con el estrés. Pueden

persistir durante el suefio. Se clasifican en tics primarios (esporadicos o

hereditarios) y secundarios, motores y vocales, en simples y complejos.

e Sindrome de Gilles de la Tourette

Es la forma mas grave de tics multiples. Su herencia se presume autosomica

dominante, en algunos casos asociada al cromosoma 18(18g22.1), aunque no

puede excluirse una herencia ligada al cromosoma X.

Son criterios diagndsticos de esta entidad:

e Multiples tics motores y uno o mas tics fonicos.

e Los tics ocurren muchas veces al dia, casi todos los dias a lo largo demas de un
afo.

e Eltipo, gravedad y complejidad de los tics cambia con el tiempo.

¢ Inicio antes de los 21 afos.

e Los movimientos involuntarios y ruidos no pueden ser justificados por otros
medios.

e Se asocian a ecolalia y coprolalia.

El tratamiento se realiza con neurolépticos (haloperidol, pimozida), clonidina y otros

antidopaminérgicos

= Sindrome de Piernas Inquietas

Trastorno del movimiento que se caracteriza por disestesias de preciominio en

miembros inferiores, que aparecen preferentemente en reposo y que se alivian con

el movimiento. Puede asociarse con movimientos peridédicos durante el suefio.



La etiologia mas frecuente es idiopatica, debiendo descartarse la polineuropatia
sensitiva (urémica, diabética), anemia ferropénica o la coexisten- cia de otra
patologia.

El tratamiento de las formas idiopaticas se basa en el uso de agonistas
dopaminérgicos o levodopa, asi como benzodiacepinas u opiaceos.

=> Corea Enfermedad de Huntington:

El término corea ("baile") hace
referencia a movimientos arritmicos, e L I
rapidos, irregulares, incoordinados e hereditarios + Sindrome de Fahr (calcificacion
incesantes que pueden afectar a el
cualquier parte del cuerpo.

+ Enfermedad de Huntington

+ Hiperparatiroidismo
+ Hipoparatiroidismo con calcificacion

La enfermedad de Hunti ngton (E H) es Coreas metabdlicos de los ganglios basales

y endocrinos

+ Hipertiroidismo
+ Degeneracion hepatocerebral adquirida

la forma mas comun de corea he-
reditario. Puede debutar a cualquier ‘
edad, aunque la mayor incidencia se Vasculitis N

s . + Panarteritis nodosa
sitta entre lacuarta y la quinta -
, . Ictus de ganglios
décadas, evolucionando lentamente
Discinesias tardias secundarias al tratamiento

hacia la muerte en un periodo de 10 a e
25 aﬁOS Farmacolégico crénico con neurolépticos

Es tipico del Huntington la atrofia de la  ™b'a 5 Clasificacion delos sindromes coreicos

cabeza del nucleo caudado y el fenémeno de anticipacion.

Se caracteriza por la triada trastornos del movimiento, deterioro cognitivo y clinica
psiquiatrica

Puede establecerse con la historia clinica, la exploracion y los antecedentes
familiares, o mediante el hallazgo de un numero excesivo de tripletes CAG (mas de
40 repeticiones) en el cromosoma 4, lo que es diagnostico per se. La TC muestra
atrofia de la cabeza del nucleo caudado con dila- tacion selectiva de las astas
frontales de los ventriculos laterales. La RM permite cuantificar el grado de pérdida
de volumen del caudado y putamen, lo que se ha correlacionado con la progresion
de la enfermedad.

Tratamiento: Terapia de reposicion y Neuroproteccion,

Puesto que no existe ningun tratamiento patogénico eficaz, fundamentalmente se
realiza tratamiento sintomatico. El corea se trata sintomaticamente con bloqueantes
de receptores dopaminérgicos (neurolépticos) o con deplectores presinapticos de
dopamina (reserpina o tetrabenacina), pero en bajas dosis y durante periodos
breves, dada la posibilidad de discinesias tardias y parkinsonismo como efectos
secundarios.

= Enfermedad de Parkinson Idiopatica:

Es el sindrome parkinsoniano mas comun. Afecta mas frecuentemente a varones,
con una edad media de comienzo de 55 afos. Solo un 5-10% debuta antes de los
40 afos. El promedio de incidencia anual varia entre 7-19 casos por cada 100.000
habitantes, y su prevalencia es ampliamente variable en funcién de la edad y el area
geografica.

El parkinsonismo es mas comun en el anciano, y la edad avanzada es el factor de
riesgo mas importante en la etiologia de esta enfermedad. Se han postulado otros
factores de riesgo con interés pato- génico (genéticos, ambientales, traumatismos),




Los cuerpos de Lewy y la pérdida neuronal en la porcién compacta de la sustancia
negra son el marcador anatomopatologico de la enfermedad de Parkinson.

Es un sindrome clinico caracterizado por temblor de reposo, bradicinesia, rigidez e
inestabilidad postural. Los dos primeros son los mas tipicos.

En las formas secundarias de parkinsonismo suele predominar la rigidez y no el
tembilor.

Los trastornos no motores en la enfermedad de Parkinson incluyen cambios en la
personalidad, deterioro de funciones superiores (en fases avanzadas de la
enfermedad, al contrario de lo que ocurre en los parkinsonismos secundarios, donde
es mas frecuente su aparicidn precoz), depresion y trastornos del suefio.

El diagnostico de la enfermedad de Parkinson es

clinico. 1. Dos de os siquientes signos o sintoma

En el tratamiento la actuacidén farmacoldgica ira
orientada a potenciar los sistemas
dopaminérgicos(levodopa y/o agonistas

dopaminérgicos) y disminuir la actividad - se e e

colinérgica (anticolinérgicos).

Levodopa (L-dopa): asociada a un inhibidor de
la dopadecarboxilasa periférica (carbidopa-
benseracida) sigue siendo el tratamiento de
primera linea, y es especialmente util en el
tratam iento de la bradicinesia y la rigidez; la
falta de respuesta a levodopa habla en favor
de sindrome parkinsoniano no idiopatico.
Inhibidores de la COMT: los inhibidores de la catecol-O-metil- transferasa
(entacapona, tolcapona) aumentan también la biodisponibilidad de la levodopa,
inhibiendo su metabolismo, por lo que pueden administrarse asociados a
levodopa.

Agonistas dopaminérgicos: se utilizan en monoterapia cuando existe afectacion
leve-moderada, especialmente en pacientes jévenes y asociados a levodopa en
fases avanzadas.

Anticolinérgicos (trihexifenidil, biperideno): son utiles para el tratamiento de
pacientes jovenescon predominio clinico del temblor de reposo, pero se debe
evitar su uso en personas mayores, dados sus efectos secundarios
confusionales y de alteracion de la memoria.

Deprenil o selegilina: inhibidor selectivo de la MAO-B, ha demostrado en algunos
estudios ralentizar el desarrollo de la discapacidad motora y disminuir el indice
de progresion de la enfermedad cuando se usa en estadios tempranos de la
enfermedad (efecto neuroprotector).

Amantadina: es débilmente efectiva para controlar los sintomas. Su mecanismo
de accidn es desconocido, aunque se ha propuesto que aumenta la sintesis y
liberacion de dopamina y puede disminuir su recaptacion en la hendidura
sinaptica.
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Movimiento. En Manual CTO de Medicina y Cirugia Neurologia(pp 48- 59).
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