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Mejoria de la espasticidad

en esclerosis lateral primaria
tras la inyeccion de toxina
botulinica. A propésito de un
caso

@ CrossMark

Decreased spasticity in primary lateral
sclerosis after botulinum toxin injection:
A case report

Sr. Editor:

La esclerosis lateral primaria (ELP) es una variante de escle-
rosis lateral amiotrofica (ELA), donde degeneran la primera
motoneurona Yy, secundariamente, el tracto corticoespi-
nal, sin afectacion clinica ni neurofisiologica de la segunda
motoneurona’. Clinicamente se caracteriza por espasticidad
y torpeza progresivas. El pronostico de la ELP es signifi-
cativamente mejor que el de la ELA clasica, con menores
tasas de progresion y mayores indices de supervivenciaZ®. El
tratamiento de la espasticidad puede tener un impacto sig-
nificativo en su calidad de vida, pero existen pocos estudios
al respecto. Presentamos un caso de ELP, con espasticidad
severa desde el inicio, que present6 una gran mejoria tras
el tratamiento con toxina botulinica (BTX).

Se trata de un paciente varon de 37 anos, que comenzo
con alteraciones de la marcha en 2010. En la explora-
cion se evidencio hiperreflexia, espasticidad y torpeza en
las piernas, sin afectacion sensitiva. Se realizé una anali-
tica (incluyendo estudio de autoinmunidad y componente
monoclonal) y una puncion lumbar que fueron norma-
les. El estudio neurofisiologico descartd la presencia de
afectacion de segunda motoneurona, mientras que la RM
cerebral mostré hiperintensidad de los tractos corticoes-
pinales en secuencia FLAIR y un ribete hipointenso en
la circunvolucion precentral en la secuencia SWI (fig. 1).
En funcion de estos hallazgos se establecio el diagnostico
de sospecha de ELP y se inicio tratamiento con riluzol. Con
la evolucion aparecié piramidalismo en extremidades supe-
riores y disartria espastica. Un segundo electromiograma
descarto la afectacion de segunda motoneurona 4 anos tras
el inicio de los sintomas, por lo que se establecio el diagnos-
tico definitivo de ELP'. La espasticidad se trato inicialmente
con tetrazepam, con reduccion de la misma, pero asociando
debilidad generalizada que imposibilitaba la bipedestacion.
En septiembre de 2012 presentaba una marcha espastica
de corto recorrido, precisando 2 bastones para marcha por

interiores, con caidas frecuentes y silla de ruedas para mar-
cha por exteriores. Presentaba también torpeza de la mano
derecha, con caida de objetos. Su ALS Functional Rating
Scale (ALSFRS-R) era de 32 (tabla 1). El balance motor (BM)
era de 3-4/5 globalmente. Los reflejos osteotendinosos esta-
ban exaltados en miembros inferiores, con clonus inagotable
y reflejos cutaneo-plantares extensores. Presentaba espas-
ticidad (Ashworth 2) que aumentaba al iniciar la marcha,
con sensacion de bloqueo. No se pudo realizar el test de
la marcha, porque el paciente no era capaz de caminar
10m.

Iniciamos tratamiento con Lioresal®, combinado con esti-
ramientos en gimnasio terapéutico e hidroterapia. No toler6
el Lioresal®, y el nivel funcional de la marcha no se modi-
fico con el tratamiento fisico, asi que propusimos intentar
controlar la espasticidad con inyecciones locales de BTX.
Se inyectaron 50 unidades en soleos izquierdo y derecho
(febrero 2013). Siguid el programa de fisioterapia, en el que
progresivamente se realizaron estiramientos, tonificacion
muscular, control de equilibrio y reeducacion de la mar-
cha. Un mes después, el paciente presentd gran mejoria

Figura 1 Resonancia magnética cerebral, secuencia SWI.
Ribete hipointenso en la circunvolucion precentral, en el area
correspondiente a la mano (hand knob).
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Tabla 1  Evolucion en ALS functional rating SCALE (ALSFRS-R)

ALSFRS-R Enero 2012 Julio 2013 Junio 2014

Lenguaje Habla normal Habla normal Alteraciones en el habla
detectables

Salivacion Normal Normal Exceso de saliva leve
(pero claro) en boca;
posible babeo nocturno

Tragar Habitos de alimentacion Habitos de alimentacion Problemas precoces para

normales normales tragar (atragantamiento

ocasional)

Escritura Lenta; pero todas las Lenta; pero todas las Lenta; pero todas las

Cortar alimentos y
manejar cubiertos

Vestido e higiene

Girarse en la cama 'y
ajustarse la ropa de la
cama

Andar

Subir escaleras

Disnea

Ortopnea

Insuficiencia respiratoria

Anos de evolucion desde el
inicio de la enfermedad

Total

[0 =peor, 48 =mejor]

palabras son legibles
Capaz de cortar la
mayoria de los alimentos,
torpe y lento; necesita
alguna ayuda

Precisa ayuda para la
mayor parte de las tareas

Puede girarse o ajustar
sabanas solo, aunque
con mucha dificultad
Puede realizar
movimientos con piernas,
pero no puede caminar
No puede hacerlo

No

No

No

1-2

Puntuacion: 32

palabras son legibles
Capaz de cortar la
mayoria de los alimentos,
torpe y lento; necesita
alguna ayuda

Precisa asistencia
intermitente o el uso

de métodos sustitutivos

Algo lento y torpe, pero
no precisa ayuda

Dificultades incipientes
para caminar

Necesita ayuda
No
No
No
3-5

Puntuacion: 38

palabras son legibles
Capaz de cortar la
mayoria de los alimentos,
torpe y lento; necesita
alguna ayuda

Cuidado personal
independiente y
completo, pero con mayor
esfuerzo

Algo lento y torpe, pero
no precisa ayuda

Camina con ayuda

Necesita ayuda
No

No

No

5-10

Puntuacion: 36

de la espasticidad y, secundariamente, de su funcionalidad,
caminando con un baston por interiores y 2 bastones por
exteriores, cortas distancias. Las caidas disminuyeron, por
lo que el paciente se sentia seguro y le posibilito el realizar
ejercicio en piscina y tonificacion segln las pautas apren-
didas, también en ambito externo al gimnasio terapéutico,
para mejorar su condicion fisica (ALSFRS-R en tabla 1). En la
exploracion, el BM habia mejorado, asi como la espasticidad
y el clonus, que habia desaparecido. Completo el test de la
marcha de 10m en 20s y 21 pasos.

Cuatro meses después (junio 2013) y en sesiones posterio-
res, se le inyectaron 50 unidades de BTX distribuidas entre
soleos y gastrocnemios de forma bilateral. Actualmente, la
ALSFRS-R es de 36, a expensas de la aparicion de sinto-
mas bulbares (tabla 1). Durante este tiempo el paciente ha
seguido caminando, aunque en este momento usa 2 bastones
para la marcha por interiores y exteriores.

Numerosos estudios han demostrado la efectividad y
seguridad de la BTX para el tratamiento de la sialorrea
en ELA, sin haberse descrito empeoramiento global de
la enfermedad®>. Hemos encontrado solo 2 referencias
sobre el uso de BTX para el tratamiento de la espasticidad

en ELA, y ninguna para la ELP. Kent et al.® presentaron un
caso con mala respuesta por efectos secundarios remotos
(disfagia y disartria). Deffontaines- Rufin et al.” comuni-
caron una serie de 39 pacientes de ELA con mejoria de
la espasticidad en mas de la mitad de ellos tras una pri-
mera inyeccion de BTX, pero se trata de una comunicacion
a congreso y los datos clinicos no estan disponibles. Uno
de estos pacientes present6 un deterioro respiratorio tran-
sitorio, y no se reporté ningln otro efecto secundario. No
existen bases fisiologicas que contraindiquen el uso de BTX
en ELP vy, por tanto, no deberia aparecer empeoramiento de
la enfermedad usando una dosis adecuada®"°.

Considerando lo anteriormente expuesto, y dado
que nuestro paciente habia respondido mal al
tratamiento médico y fisioterapico, decidimos intentar
el tratamiento con inyecciones locales de BTX persiguiendo
un objetivo funcional. Ha sido infiltrado periédicamente
durante mas de 2 afos, consiguiendo el objetivo funcional
propuesto y sin aparicion de efectos secundarios.

La mejoria de una funcion tan importante como la mar-
cha y la posibilidad de mantener actividades sociales han
permitido a nuestro paciente alcanzar una calidad de vida
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significativamente mejor, pese a la evolucion de su enfer-
medad, que es la esperada por su diagnostico clinico.
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Sindrome de
parkinsonismo-hiperpirexia

@ CrossMark

Parkinsonism hyperpyrexia syndrome

El sindrome parkinsonismo-hiperpirexia (SPH), también
conocido como sindrome neuroléptico maligno-like, crisis
acinética o sindrome dopaminérgico maligno, es una rara
y potencialmente letal complicacion de la enfermedad de
Parkinson. Clinicamente se caracteriza por hipertermia, dis-
funcion autondmica, alteracion del nivel de la conciencia,
rigidez muscular y elevacion de los niveles séricos de CPK.
En la mayoria de los casos este sindrome es desencadenado
por cambios en la medicacion antiparkinsoniana, sea su reti-
rada o reduccion de dosis de forma mas o menos brusca.
Reconocerlo a tiempo y tratarlo adecuadamente (levodopa
y agonistas dopaminérgicos) son elementos cruciales para
una resolucion favorable del cuadro clinico.

Caso clinico

Paciente de 60 anos de edad, con antecedentes de enferme-
dad de Parkinson de 8 afos de evolucién, aproximadamente,

y dislipemia, en tratamiento con pramipexol 2,1 mg/dia,
levodopa 800mg/dia, rasagilina 1mg/dia y simvastatina
20 mg/dia. Acude a urgencias acompanado de familiares por
cuadro clinico de 6 dias de evolucion, aproximadamente,
con fiebre (hasta 39°C), somnolencia, desorientacion
temporo-espacial, alucinaciones visuales, aumento de
rigidez de extremidades, aumento del temblor y de la bra-
dicinesia, provocando inestabilidad de la marcha y caidas
frecuentes. Estos sintomas llevaron al paciente a limitar
significativamente muchas de sus actividades de la vida
diaria. Una semana antes, y debido a un cuadro depresivo
que experimentd, decidié suspender toda la medicacion,
incluida los antiparkinsonianos. Al examen fisico resaltaba
fiebre de 38,5 °C, rigidez marcada de las 4 extremidades 3/4
escala UPDRS, con temblor de reposo y postural en ambas
manos, y una bradicinesia generalizada (finger tapping, toe
tapping, pronosupinacion, movimiento con las manos, agili-
dad con las piernas) 3/4 en la escala UPDRS. La exploracion
toracica y abdominal era estrictamente normal. El paciente
fue ingresado para estudio de fiebre de origen desconocido,
y fue tratado empiricamente. El hemograma revelo leve
leucocitosis (11.300/mm?) y elevacion de CPK (5.000 UI/1);
la analitica de orina, radiografia toracica, y repetidos
cultivos de orina y de sangre eran estrictamente normales.
Se le realizo ecografia transesofagica por la sospecha de
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