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Resumen

Aunque el campo de los t rastornos del movimiento incluye en su mayoría patologías 
subagudas o crónicas atendidas habitualmente en consultas externas, en ocasiones se 
presentan cuadros agudos cuyo reconocimiento y t ratamiento urgentes son imperat ivos. 
En este art ículo se revisan aquellas ent idades que con frecuencia requieren un manej o 
neurointensivista y cuya evolución puede resultar “ catast rófi ca” . Ent re ellas se incluyen 
el síndrome neurolépt ico maligno y ot ros cuadros relacionados, el estado distónico y el 
hemibalismo.
© 2010 Sociedad Española de Neurología. Publicado por Elsevier España, S.L. Todos los 
derechos reservados.
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Calamities in movement disorders

Abstract

The fi eld of movement  disorders largely covers subacute or chronic diseases that  are 
usually t reated in outpat ient  clinics. However, the much less frequent  acute disorders 
require urgent  recognit ion and t reatment . The present  art icle reviews the ent it ies that  
frequent ly require neurointensive management  and whose development  can prove 
“ calamitous” . These include neurolept ic malignant  syndrome and related condit ions, 
status dystonicus, and hemiballism.
© 2010 Sociedad Española de Neurología. Published by Elsevier España, S.L. All rights 
reserved.
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Introducción

El campo de los t rastornos del movimiento incluye todos 
aquellos procesos que se acompañan de una alt eración 
por defecto (hipocinesia) o por exceso (hipercinesia) en el 
cont rol motor,  incluyendo las alt eraciones de la postura y 
la marcha.  Aunque en su mayoría son patologías subagu-
das o crónicas que se at ienden habitualmente en consul-
t as externas,  en ocasiones se presentan síndromes agudos 
cuyo reconocimiento y t ratamiento urgentes son impera-
t ivos.  Algunos de el los son benignos en su evolución (p. 
ej . ,  la distonía aguda por fármacos),  pero ot ros pueden 
representar autént icas “ catást rofes”  neurológicas por su 
elevada morbimortal idad.  En este art ículo se revisan los 
principales cuadros que con f recuencia requieren un ma-
nej o neurointensivista y cuya evolución puede resultar 
“ catast rófi ca”  (t abla 1).  En estos casos,  la sospecha diag-
nóst ica precoz y la rápida instauración de las medidas te-
rapéut icas oportunas resultan cruciales para mej orar su 
pronóst ico.

Síndrome neuroléptico maligno

El síndrome neurolépt ico maligno (SNM) se t rata de una 
reac ción idiosincrásica a fármacos ant idopaminérgicos que 
puede aparecer, con mayor o menor grado de severidad, en 
el 0,2% de los pacientes que inician t ratamiento con un blo-
queante o un deplecionante dopaminérgico1 (tabla 2). No 
debe olvidarse que algunos de éstos son fármacos de uso 
común empleados como ant iemét icos o ant ivert iginosos, 
por lo que es necesario mantener la alerta diagnóst ica en 
diferentes ámbitos clínicos. El cambio en los pat rones de 
prescripción de los neurolépt icos y el reconocimiento pre-
coz de este síndrome han reducido su incidencia y gravedad 
en los últ imos años2.

Fisiopatología

El cuadro está relacionado con un défi cit  agudo en la neuro-
t ransmisión dopaminérgica a nivel del est riado y del hipotá-
lamo, y en su génesis part icipan factores relacionados con 
el paciente y con el fármaco responsable:

a)  En relación con el  pacient e:  es probable que exista una 
predisposición genét ica y, en este sent ido, se han estu-
diado determinados polimorfi smos de los receptores D2 o 
de la enzima CYP2D63,4 sin conclusiones defi nit ivas. Es 
más frecuente en varones j óvenes, aunque no está claro 
si se t rata de una mayor suscept ibilidad o simplemente 
refl ej a el pat rón en la prescripción de neurolépt icos. Su 
incidencia es mayor en los meses de verano, por lo que la 
deshidratación también podría desempeñar un papel adi-
cional.

b)  En relación con el  fármaco2,5:  aunque los neurolépt icos 
at ípicos inducen menos reacciones ext rapiramidales (de-
bido a su menor afi nidad por los receptores D2 est riata-
les), no está claro que se asocien con una menor inciden-
cia de SNM, de hecho se ha descrito con todos los 
comercializados hasta la fecha. Sí parece exist ir un ma-
yor riesgo con aquellos neurolépt icos de mayor potencia 

y con las formas de absorción lenta (“ depot ” ).  También 
cuando se realiza un escalado rápido de dosis, y en oca-
siones se ha desencadenado un SNM al incrementar la 
dosis en pacientes ya t ratados. Determinadas interaccio-
nes farmacológicas, como la asociación de ot ro neuro-
lépt ico, lit io u oxcarbazepina, también pueden favorecer 
su aparición.

Manifestaciones clínicas

El SNM se presenta habitualmente a las pocas semanas de 
comenzar el t ratamiento ant idopaminérgico y puede mani-
festarse con dist into espect ro de gravedad. Incluye la si-
guiente t ríada1,2 (fi g. 1):

a)  Manifest aciones mot oras:  parkinsonismo con rigidez pro-
gresiva, que conduce a rabdomiólisis, con incremento de 
creat infosfocinasa (CPK), mioglobinuria y riesgo de insu-
fi ciencia renal secundaria. Son frecuentes el temblor y 
las mioclonías.

b)  Manifest aciones aut onómicas:  hipertermia, taquicardia, 
taquipnea, labilidad tensional, palidez y sudoración.

Autonómicas
–Hipertermia
–Taquipnea
–Taquicardia
–TA lábil
–Palidez
–Sudoración

Motoras
–Rigidez
–Temblor
–Mioclonías

Mentales
–Delirium
–Estupor/coma

Rabdomiólisis:
↑CPK

Mioglobinuria
Insuficiencia renal

↓DA

Figura 1 Manifestaciones clínicas del síndrome neurolépt ico 
maligno. CPK: creat infosfocinasa; DA: dopamina; TA: tensión 
arterial;  ↑:  incremento; ↓:  disminución.

Tabla 1 Catást rofes en t rastornos del movimiento

Síndrome neurolépt ico maligno
Síndromes relacionados con el SNM
 Síndrome parkinsoniano-hiperpirexia
 Catatonia maligna
 Inestabilidad autonómica paroxíst ica
 Síndrome serotoninérgico
 Síndrome por privación de baclofeno int ratecal
 Hipertermia maligna
Estado distónico
Cuadros pseudodistónicos
 Tétanos
 Síndrome de la persona rígida
 Pseudodistonía cervical
Hemibalismo
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c)  Manifest aciones ment ales:  desde delirium hasta dist intos 
grados de estupor o coma.

La mortalidad se sitúa en torno al 4-20% y generalmente 
se debe a neumonía, insufi ciencia renal, coagulación int ra-
vascular diseminada (CID) o t romboembolismo pulmonar1,2.  
En los pacientes que lo superan, la probabilidad de recu-
rrencia al reint roducir el neurolépt ico es de un 30%, aunque 
podría disminuir si se hace de forma ret rasada y ut il izando 
dosis baj as2.

Tratamiento

El t ratamiento del SNM consiste en las siguientes medi-
das2,6:

a)  Suspender el fármaco relacionado.
b)  Medidas de soporte vital y t ratamiento de complicacio-

nes: asegurar la vía aérea y la vent ilación, hidratación, 
cont rol de la hipertermia, t ratamiento de la insufi ciencia 
renal o de la CID.

c)  Sedación: pueden ut il izarse benzodiazepinas como lora-
zepam (1-2 mg/ 6 h vía oral,  i.m. o i.v.).

d)  Tratamiento específi co con fármacos dopaminérgicos. Se 
consideran de elección los agonistas orales como la bro-
mocript ina (2,5-5 mg/ 8 h; con el que existe una mayor 
experiencia de uso al ser el primero comercializado), o no 
ergót icos como el pramipexol (0,25-1 mg/ 8 h) o el ropini-
rol (1-4 mg/ 8 h). También podrían emplearse apomorfi na 
subcutánea o rot igot ina t ransdérmica. Ot ros fármacos do-
paminérgicos circunstancialmente út iles son la levodopa 
(100-300 mg/ 2-4 h) y la amantadina (100 mg/ 8 h).

e)  En últ ima instancia podría ser necesario el uso de dant ro-
leno (1-2,5 mg/ kg/ 6 h i.v.).  Este fármaco inhibe la libe-
ración de calcio en el ret ículo sarcoplásmico induciendo 
la relaj ación muscular, con mej oría de la rabdomiólisis y 
la hipertermia. Está cont raindicado en caso de hepato-
pat ía act iva.

Síndromes relacionados con el síndrome 
neuroléptico maligno

En el diagnóst ico diferencial del SNM es necesario conside-
rar un grupo heterogéneo de ent idades que comparten con 
éste característ icas comunes (v. tabla 1).

Síndrome parkinsoniano-hiperpirexia

Se presenta en pacientes con enfermedad de Parkinson y 
ot ros síndromes parkinsonianos en fase avanzada, coinci-
diendo generalmente con una reducción brusca de la medi-
cación dopaminérgica7.  Se ha descrito en pacientes que 
eran somet idos a unas “ vacaciones de levodopa”  (práct ica 
ut il izada a principios de los años ochenta) y también coinci-
diendo con un descenso de dosis relacionado con la cirugía 
u ot ros procesos médicos. En ocasiones ha ocurrido sin que 
exist iese una aparente reducción de medicación: se ha des-
crito como complicación de un estado of f  severo, en el pe-
ríodo premenst rual, o en relación con calor y deshidrata-
ción8.  

La fi siopatología y las manifestaciones clínicas son simila-
res a las del SNM. Ent re las alteraciones autonómicas cabe 
destacar de forma diferencial la anhidrosis y la posibilidad 
de íleo paralít ico. El t ratamiento se basa en los mismos 
principios expuestos para el SNM, y es necesario reinstaurar 
lo antes posible una dosis adecuada de fármacos dopami-
nérgicos. En un estudio cont rolado con placebo, la adminis-
t ración de met ilprednisolona i.v. se asoció con una recupe-
ración más rápida9.  

Catatonia maligna

Previamente a la descripción del SNM en 1960, ya se co-
nocía un cuadro de similares característ icas y pronóst ico 
infausto, la “ catatonia letal” ,  que ocurría en pacientes psi-
cót icos no t ratados con neurolépt icos10.  Los pacientes, ha-
bitualmente con síntomas esquizoides o maníaco-depresi-

Tabla 2 Principales fármacos que pueden inducir un síndrome neurolépt ico maligno

Bloqueantes dopaminérgicos Neurolépt icos clásicos Fenot iazinas Clorpromazina, levomepromazina, 
prometazina, fl ufenazina, perfenazina, 
t rifl uoperazina, t ioproperazina, 
periciazina, pipot iazina, t iet ilperazina

But irofenonas Haloperidol

Difenilbut ilpiperidinas Pimozida

Tioxantenos Flupent ixol,  zuclopent ixol

Neurolépt icos at ípicos Risperidona, clozapina, olanzapina, 
quet iapina, ziprasidona, aripiprazol, 
sert indol

Benzamidas sust ituidas Metoclopramida, cleboprida, cinitaprida, 
sulpirida, levosulpirida, t iaprida, 
amisulprida

Deplecionantes dopaminérgicos Tet rabenazina, reserpina
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vos, desarrollaban un cuadro de acinesia y arreact ividad, 
con mut ismo, negat ivismo y posturas mantenidas, que evo-
lucionaba rápidamente a un síndrome similar al SNM y que 
estaba asociado a una elevada mortalidad. En la era poste-
rior a la int roducción de los neurolépt icos, este cuadro ha-
bitualmente se confunde con el SNM, e incluso ambos pue-
den solaparse11.  En estos casos puede sospecharse este 
síndrome ante la persistencia de síntomas catatónicos t ras 
la resolución de la rabdomiólisis y la hipertermia12.  En oca-
siones se ha descrito un cuadro de catatonia maligna en el 
contexto de dist intas patologías agudas, como infecciones, 
t rastornos endocrinos, ictus o encefalopat ía de Wernicke, 
ent re ot ras10,11.  Además del lorazepam i.v. a dosis elevadas, 
el t ratamiento de elección es la terapia elect roconvulsiva 
(al menos 6-10 sesiones) administ rada de forma precoz6,12.

Inestabilidad autonómica paroxística

Previamente denominado como “ tormentas simpát icas”  o 
“ crisis diencefálicas” , este cuadro se presenta generalmen-
te en pacientes con daño cerebral t raumát ico o hipóxico-
isquémico (lesión axonal difusa o del t roncoencéfalo)13.  Los 
pacientes desarrollan de forma precoz episodios paroxíst i-
cos de agitación psicomotora, rigidez en extensión (“ desce-
rebración” ) e inestabilidad autonómica, con hipertensión, 
taquicardia, taquipnea y fi ebre. Estos episodios se cree que 
se deben a una desregulación de los cent ros autonómicos y 
pueden persist ir semanas o meses t ras la lesión cerebral 
aguda. Ent re ot ras medidas terapéut icas, son de ut il idad la 
morfi na, las benzodiazepinas y los betabloqueantes.

Síndrome serotoninérgico

Se t rata de una reacción tóxica, por abuso o interacciones 
farmacológicas, relacionada con un incremento rápido en la 
act ividad biológica de la serotonina. Está mediada por re-
ceptores 5-HT1a t roncoencefálicos y son múlt iples las sus-
tancias o fármacos que pueden precipitar el cuadro14 (ta-
bla 3). El espect ro de severidad es muy amplio, y son 
característ icas la agitación psicomotora y la hiperact ividad 
simpát ica (hipertensión, taquicardia, fi ebre, sudoración, 
midriasis). Puede asemej arse mucho al SNM (con rigidez 
predominante), pero es part icularmente característ ica la 
presencia de mioclonías, temblor e hiperrefl exia con clo-
nus. Además de la supresión de los fármacos relacionados y 
las medidas de sostén, el t ratamiento específi co consiste en 
la administ ración oral de ciproheptadina, fármaco ant isero-
toninérgico capaz de revert ir el cuadro15.

Síndrome por privación de baclofeno intratecal

Pacientes con espast icidad (u ot ros cuadros de rigidez mus-
cular) t ratados mediante baclofeno int ratecal pueden pre-
sentar excepcionalmente un fallo en el sistema de infusión 
que conlleve el cese brusco de su administ ración. Estos pa-
cientes desarrollan, en horas o pocos días, un cuadro simi-
lar al SNM que puede confundirse con sepsis u ot ras patolo-
gías graves16.  Fisiopatológicamente, se piensa que está 
relacionado con el síndrome serotoninérgico al exist ir un 
exceso de este neurot ransmisor por el cese brusco de la 
inhibición GABAérgica. Además de las medidas de sostén 

habituales, su manej o debe incluir dosis altas de baclofeno 
oral mient ras se soluciona el problema del sistema de infu-
sión. El t ratamiento con ciproheptadina también podría ser 
de ut il idad17.

Hipertermia maligna

Aunque comparte con el SNM algunas característ icas (rigi-
dez muscular, rabdomiólisis e hipertermia), no es propia-
mente un “ t rastorno del movimiento”  sino una enfermedad 
muscular de base genét ica desencadenada por la adminis-
t ración de anestésicos generales. El dant roleno es su t rata-
miento específi co. 

Estado distónico

También denominado “ tormenta distónica” , este cuadro su-
pone una autént ica emergencia médica de grave pronóst i-
co18,19.  Se presenta en pacientes (generalmente niños o ado-
lescentes) con distonía generalizada primaria o secundaria. 
Coincidiendo con una enfermedad concomitante o un cam-
bio de medicación, estos pacientes desarrollan espasmos 
distónicos generalizados intensos, muy dolorosos, con rab-
domiólisis y frecuente compromiso bulbar y respiratorio. 
Habitualmente precisan intubación endot raqueal y vent ila-
ción asist ida en una unidad de cuidados intensivos y pueden 
presentar ot ras complicaciones como neumonía o insufi -
ciencia renal. Los espasmos suelen ser resistentes a dosis 
altas de fármacos ant idistónicos (debe intentarse la asocia-
ción de ant icolinérgicos, tet rabenazina y pimozida18),  y ge-
neralmente son necesarios la sedación intensa y el bloqueo 
neuromuscular. Se ha comunicado la mej oría de algunos pa-
cientes con baclofeno int ratecal19,20.  En casos de distonía 
primaria es necesario considerar el t ratamiento quirúrgico 
mediante est imulación cerebral profunda (ECP) del globo 
pálido interno bilateral.  En nuest ra experiencia, este pro-
cedimiento puede resolver esta grave situación y cont rolar 
la distonía basal del paciente a largo plazo21.

Los pacientes con distonía intervenidos mediante ECP 
pueden desarrollar un empeoramiento grave por fallo de los 
disposit ivos implantados (migración o rotura del elect rodo o 

Tabla 3 Principales sustancias asociadas con el síndrome 
serotoninérgico

Inhibidores de su recaptación o 
metabolismo

ISRS

IMAO
Incremento de su síntesis L-t riptófano
Incremento de su liberación Anfetaminas

Cocaína
Éxtasis

Agonistas serotoninérgicos Dext rometorfano
Ergotamina
Triptanes

IMAO: inhibidores de la monoaminooxidasa; ISRS: inhibidores 
select ivos de la recaptación de la serotonina.
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del cable de conexión, desconexión fortuita, fallo o agota-
miento del generador), por lo que son necesarias su ident i-
fi cación y reparación inmediatas para prevenir el desarrollo 
de un estado distónico. En pacientes distónicos es espe-
cialmente importante programar con sufi ciente antelación 
los recambios de batería para evitar su agotamiento repen-
t ino. 

Cuadros pseudodistónicos

Aunque con diferente fi siopatología, a cont inuación se revi-
san brevemente ot ros cuadros que pueden asemej arse a 
una distonía y cuya evolución puede ser “ catast rófi ca” .

Tétanos

Aunque su incidencia se ha reducido mucho en los países 
desarrollados, la enfermedad está lej os de ser erradicada: 
en el últ imo lust ro se han declarado en España ent re 12 y 21 
casos anuales22.  El cuadro se inicia por rigidez y espasmos 
refl ej os que inicialmente pueden estar localizados en un 
miembro, el cuello, la cara, o ser generalizados23.  Es carac-
teríst ica la afectación craneofacial (t rismus) y la disautono-
mía. El diagnóst ico y el t ratamiento precoz en una unidad 
de cuidados intensivos son cruciales para mej orar su pro-
nóst ico. En su manej o se incluyen: a) medidas de soporte 
vital,  sedación intensa y bloqueo neuromuscular; b) desbri-
damiento de la herida, t ratamiento ant ibiót ico (met ronida-
zol) e inmunoglobulina ant itetánica humana; c) administ ra-
ción de sulfato magnésico, que en un reciente estudio 
cont rolado con placebo ha demost rado ser benefi cioso24,  y 
d) ent re ot ras medidas, la administ ración de baclofeno in-
t ratecal ha sido út il en algunos casos25.

Síndrome de la persona rígida

Este síndrome disinmune también se caracteriza por rigi-
dez y espasmos refl ej os, si bien su curso es habitualmente 
crónico y afecta fundamentalmente a la musculatura del 
t ronco, respetando la craneofacial26.  Sin embargo, existen 
casos de “ persona rígida”  de rápida evolución y mal pro-
nóst ico, incluyendo la variante denominada encefalomieli-
t is con rigidez, que pueden asemej arse al tétanos en su 
forma de presentación. En estos casos, la demost ración 
elect romiográfi ca de un período silente normal puede ayu-
dar en el diagnóst ico diferencial27.  El t ratamiento debe in-
cluir medidas de soporte vital,  sedación con benzodiazepi-
nas y administ ración de inmunoglobulinas i.v.  En algunos 
casos se ha empleado el baclofeno int ratecal con alivio sin-
tomát ico28,29.

Pseudodistonía cervical

La aparición de una desviación cervical aguda, especial-
mente en niños, debe ser obj eto de una cuidadosa evalua-
ción diagnóst ica para descartar patologías potencialmente 
graves en caso de pasar desapercibidas, como son: procesos 
infeccioso-infl amatorios de cabeza y cuello, tétanos focal, 
subluxación at lantoaxoidea y tumores de la fosa posterior o 
la médula cervical30.

Hemibalismo

La presentación aguda de coreobalismo en un hemicuerpo 
(hemicorea-hemibalismo) o en un miembro (monobalismo) 
const ituye una urgencia médica tanto por la propia natura-
leza violenta de los movimientos como por la enfermedad 
subyacente. 

La causa más frecuente es un ictus isquémico en el área 
subtalámica, aunque también puede ocurrir t ras lesiones en 
ot ras zonas como el tálamo, el est riado o áreas córt ico-
subcort icales31.  La hiperglucemia no cetósica también es 
causa de hemibalismo, siendo característ ica la presencia de 
una lesión putaminal cont ralateral en la resonancia magné-
t ica (hiperintensa en T1 e hipointensa en T2), que se resuel-
ve con la mej oría del cuadro32.  Ent re ot ras et iologías se in-
cluyen: infecciones (virus de la inmunodefi ciencia humana, 
cist icercosis), enfermedades autoinmunes (lupus, síndrome 
ant ifosfolípido, síndrome postest reptocócico) y neoplasias. 

Además del t ratamiento de la enfermedad causal, su ma-
nej o debe incluir la prevención de lesiones y la sedación del 
paciente en función de la gravedad. El t ratamiento sinto-
mát ico se basa en los neurolépt icos, pudiendo ut il izarse 
tanto clásicos como at ípicos a dosis crecientes y mantener-
los el t iempo necesario para evitar recidivas. La tet rabena-
zina podría ser de elección con el obj et ivo de prevenir la 
aparición de discinesias tardías31.  También pueden ser út iles 
ant icomiciales como el ácido valproico, la gabapent ina o el 
topiramato. En casos seleccionados, en los que el cuadro no 
remite después de varios meses, podría plantearse t rata-
miento quirúrgico (lesión o ECP) sobre el tálamo33 o el globo 
pálido interno34,35.  
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guez Castellanos A. Urgencias en t rastornos del movimien-
to. En: Mateos V, editor. Urgencias neurológicas. Barcelona: 
Elsevier; 2009. p. 125-38.
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