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PALABRAS CLAVE Resumen

Distonia focal; Introduccién: Considerando las evidencias acumuladas actualmente es importante estudiar
Tolerancia al dolor; la fisiopatologia tanto sensorial como motora de las distonias focales para comprenderlas y
Sensibilidad; mejorar su tratamiento. Por ello, los objetivos del presente estudio son evaluar las aferencias
Dolor; somatosensoriales de los pacientes con distonia focal o segmentaria con afectacion del miem-
Algometria; bro superior, comprobar si se corresponde con la mano de mas uso, analizar la tolerancia al
Distonia segmentaria. dolor y examinar la posible relacion con la percepcion del dolor en los pacientes con distonia

segmentaria de la mano.

Métodos: Se contd con una muestra total de 24 participantes: 12 pacientes con distonia focal
de la mano y 12 sujetos sin distonia. Todos ellos fueron evaluados con un algémetro electréonico
(Somedic AB®, Farsta, Suecia), con los monofilamentos de Semmes-Weinstein y con la escala
visual analogica.

Resultados: Los datos hallados muestran, en la poblacion estudiada, una mayor afectacion en
la sensibilidad superficial comparada con el grupo control, tanto en la mano dominante como
en la no dominante, asi como presencia de dolor (p>0,001). Ademas, el grupo de distonia focal
obtuvo una correlacion negativa entre el dolor percibido y en el umbral de tolerancia de dolor
a la presion (rho=-0,83; p<0,001).

Conclusiones: Las personas con distonia segmentaria de la mano presentan una alteracion en
la sensibilidad y manifiestan mayor dolor percibido que las personas sin distonia. Se requieren
mas estudios con una muestra mayor que detecten las implicaciones clinicas y cotidianas, tanto
del dolor objetivo como subjetivo.
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Sensitivity and pain in focal dystonia of the hand

Abstract

Introduction: A growing body of evidence highlights the importance of understanding both the
sensory and the motor pathophysiology of focal dystonia in order to improve its treatment. This
study aims to evaluate somatosensory afferences in patients with focal or segmental dystonia
affecting the upper limbs, to analyse whether the dominant limb is more frequently affected,
to analyse pain tolerance, and to examine the potential association with pain perception in
patients with hand dystonia.

Methods: We recruited 24 participants: 12 patients with focal hand dystonia and 12 individuals
without dystonia. All participants were evaluated with a digital algometer (Somedic SenselLab
AB®, Farsta, Sweden), a Semmes-Weinstein monofilament test, and the visual analogue scale
for pain.

Results: According to our data, patients showed greater impairment in surface sensitivity than
controls, both in the dominant and the non-dominant hands, as well as greater presence of pain
(P>.001). Furthermore, the dystonia group showed a negative correlation between perceived
pain and pressure pain tolerance threshold (rho=—0.83; P<.001).

Conclusions: Patients with focal hand dystonia presented alterations in sensitivity and more
severe perceived pain than individuals without dystonia. Future studies with larger samples
should aim to analyse the clinical implications and everyday impact of both objective and
subjective pain.

© 2020 Sociedad Espanola de Neurologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U. This is an open
access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/

4.0/).

Introduccion

La distonia es el tercer trastorno del movimiento mas fre-
cuente, después del temblor esencial y de la enfermedad
de Parkinson. Se caracteriza por la presencia de contrac-
ciones musculares sostenidas o intermitentes que causan
movimientos o posturas anormales y repetitivas, o ambas'.
A menudo se inicia o empeora con la accion volunta-
ria y se asocia con la activacion muscular excesiva o por
desbordamiento?. Aunque la fisiopatologia de la distonia
sigue en estudio, se han definido tres mecanismos que
coexisten en la misma: pérdida de la inhibicion neuronal,
integracién irregular sensitivo-motora y/o alteraciones de
la plasticidad sinaptica®. Las ultimas publicaciones indican
la importancia de estudiar la fisiopatologia tanto sensorial
como motora para comprender completamente las distonias
focales y mejorar su tratamiento®.

El tratamiento médico varia en funcion del tipo y de
la localizacion de la distonia, y actualmente incluye far-
macos orales para la distonia generalizada, inyecciones
intramusculares de toxina botulinica (BTX) para las disto-
nias focales y cirugia para cualquiera de los tipos®. Este tipo
de intervenciones conviven con otros tratamientos basados
en técnicas de rehabilitacion que combinaban la inmoviliza-
cién del segmento afecto con la rehabilitacion, eliminado la
estimulacion sensitiva repetitiva®®.

Los ultimos estudios establecen diferentes teorias en
su fisiopatologia, pero ninguna concluyente. Unos sefalan
que en las distonias puede haber una diferenciacion de los
mapas sensoriomotores cortico-subcorticales, normalmente
segregados, en el putamen, lo que ocasiona una pérdida de

selectividad funcional de la actividad muscular en los suje-
tos distonicos’. En cambio, Herath et al.’® no observaron
diferencias significativas en la resonancia magnética de la
corteza sensitivo-motora o en los ganglios basales de los
pacientes con distonia. Otros centran su atencion en los
patrones de modulacion alterados en el calambre del escri-
biente que pueden reflejar deficiencias en la integracién de
entradas aferentes propioceptivas y una inhibicion reducida
en los niveles corticales y espinales durante la escritura'".
En el estudio de Battistella y Simonyan'?, publicado en el
2019, se indica que la hiperexcitabilidad anormal del cir-
cuito premotor-parietal-putaminal puede explicarse por la
transferencia de informacion alterada entre estas regiones,
debido a la conectividad deficiente subyacente. Respecto
a la tolerancia al dolor, se ha evidenciado que las personas
con distonia presentan un umbral de dolor-presion dos veces
mas bajo que las personas sin distonia’>'#, siendo, segun
Stamelou et al.”3, el dolor un sintoma que se correlaciona
con la calidad de vida, no ocurriendo esto con los sintomas
motores'> ¢, Estos trabajos indican que aln queda mucho
que estudiar sobre la sensibilidad, su procesamiento y su
relacion con el dolor en estos pacientes. Por ello, propone-
mos el siguiente estudio sobre la sintomatologia presente y
la asociacion entre la misma, en el ambito de la sensibilidad.

Nuestros objetivos son evaluar las aferencias somatosen-
soriales de los pacientes con distonia focal o segmentaria
con afectacion del miembro superior, comprobar si se corres-
ponde con la mano de mas uso, analizar la tolerancia al dolor
y examinar la posible relacion con la percepcion del dolor
en los pacientes con distonia.
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Pacientes y métodos

Se trata de un estudio descriptivo transversal de casos y
controles. Para su realizacion se conté con una muestra
de 24 participantes: 12 pacientes con distonia y 12 suje-
tos sin distonia. La muestra de casos fue derivada por el
servicio de neurologia del hospital Ramon y Cajal mediante
un muestreo no probabilistico consecutivo. Los pacientes
habian sido diagnosticados en la unidad de trastornos del
movimiento del servicio de neurologia del hospital Ramon
y Cajal de distonia aislada del miembro superior de tipo
focal o segmentaria, ocupacional o continua, de acuerdo
con los criterios de consenso clinico de la Movement Disor-
der Society (MDS). El grupo control se obtuvo por cercania
del equipo de investigadores y del entorno universitario, por
conveniencia. En este ultimo caso se excluyeron los sujetos
que presentaban cualquier enfermedad o proceso relacio-
nado con la distonia o cualquier enfermedad o lesion que
pudiera afectar a los miembros superiores.

Los criterios de inclusion del grupo de casos fueron:
edades comprendidas entre 18 y 75 afnos, presencia de domi-
nancia diestra y diagndstico superior a un aino de distonia
ocupacional/distonia focal de la mano/distonia segmentaria
con afectacion del miembro superior.

Los criterios de exclusion fueron distonias combinadas,
secundarias o pseudodistonias, asi como otros diagndsticos
de tipo neuroldgico o de lesion o alteracion musculoesque-
lética, con afectacion en los miembros superiores.

El estudio fue aprobado por el comité de ética de la Uni-
versidad Rey Juan Carlos y el Hospital Ramén y Cajal, de
acuerdo a los principios éticos para las investigaciones médi-
cas en seres humanos de la Declaracion de Helsinki adoptada
en la 18.2 Asamblea de la Asociacion Médica Mundial (AMM)
(Helsinki, Finlandia, junio de 1964) y con la Gltima version
revisada en la 64.2 Asamblea General de la AMM realizada
en Fortaleza (Brasil) en octubre de 2013. Tras reclutar a los
participantes del estudio, se procedi6 a la firma de su con-
sentimiento informado para la inclusion en la investigacion.

La evaluacion se llevo a cabo en la Universidad Rey Juan
CarlosX. Se obtuvieron datos sociodemograficos, la dominan-
cia manual y los datos clinicos. Posteriormente se realizd la
algometria y los monofilamentos de Semmes-Weinstein.

Los monofilamentos de Semmes-Weinstein (The Touch
Test Sensory Evaluators)'”'® se caracterizan por ser una téc-
nica de evaluacion de los niveles de sensibilidad cutanea
no invasiva. Los resultados que se obtienen son objetivos
y replicables. La exploracion de la sensibilidad se hace en
varias areas inervadas por diferentes nervios. En la mano
se evallan siete puntos repartidos en la cara palmar del
dedo indice y el pulgar, para explorar la funcion del nervio
mediano; el 5.° dedo y la eminencia hipotenar para evaluar
el nervio cubital, y el dorso de la mano para evaluar el nervio
radial.

La algometria se llevo a cabo con un algémetro elec-
trénico (Somedic AB®, Farsta, Suecia)’® que mide de forma
objetiva el umbral de sensibilidad dolorosa y de tolerancia
al dolor. La punta de este se coloca perpendicularmente a
la fibra muscular y se aplica el estimulo aumentando pro-
gresivamente 1kg por segundo hasta que el paciente indica
que la sensacion cambia de presion a dolor. La aplicacion del
estimulo se realizo tres veces en cada punto con un periodo

de descanso de 30 segundos entre cada medida. Esos gramos
de presion se corresponden con el umbral mecanico noci-
ceptivo o umbral doloroso a la presion?®?'. Las mediciones
se realizaron bilateralmente en los nervios occipital mayor,
mediano, cubital, radial y tibial, identificAndose mediante
palpacion manual. El nervio occipital mayor se localizo late-
ralmente, a una distancia media de 4 cm de la protuberancia
occipital. El nervio mediano (C5) se palpo sobre la fosa cubi-
tal en su lado medial, adyacente al tendon del biceps. El
nervio radial (C6) se evaluo a través del tabique intermus-
cular lateral entre la cabeza medial y lateral del triceps para
llegar al tercio medio del himero. El nervio cubital (C7) se
localizé entre el surco del epicondilo medial y el olecra-
non. El nervio tibial se localizé unos 4cm por debajo de la
tuberosidad tibial, sobre el muasculo tibial anterior'®.

La escala visual analégica (EVA)? se trata de una eva-
luacion subjetiva donde el paciente debe puntuar el dolor
percibido de 0 a 10, siendo 0 «ausencia de dolor» y 10 «el
peor dolor posible».

Analisis estadistico

En primer lugar se obtuvieron los datos descriptivos de la
muestra completa, en términos de niveles de funcionalidad,
variables personales y sociodemograficas. En ellos se puede
observar tanto la frecuencia de las variables categoricas,
como la media o mediana, en algunos casos de las variables
continuas. Se midi6 la existencia de homogeneidad de la
muestra, comprobando que no todas las variables cumplie-
ron normalidad, por lo que se usaron pruebas paramétricas
y no paramétricas.

En segundo lugar se analizaron las posibles correlacio-
nes existentes entre las diferentes variables por medio de la
prueba no paramétrica de Spearman y la prueba paramétrica
de Pearson.

El andlisis estadistico se llevo a cabo por medio del pro-
grama estadistico IBM SPSS Statistics para Windows, version
22.0 (© 2013, IBM SPSS Corp.).

Resultados

Se estudiaron 12 pacientes con distonia aislada del miembro
superior y 12 controles, pareados por edad y sexo. La tabla 1
muestra los datos descriptivos de las pruebas administradas,
asi como las variables personales y sociodemograficas de la
muestra completa.

Tras administrar la prueba de los monofilamentos no se
encontraron diferencias significativas entre los dos grupos,
salvo en la cara palmar del primer dedo de la mano dere-
cha (p=0,04) y en la falange proximal del 5.° dedo de la
mano izquierda o mano no dominante de todos los partici-
pantes (p=0,05). Esto puede indicarnos que los pacientes
con distonia son mas sensibles al tacto superficial que los
pacientes sin diagnostico de distonia, ya que son capaces de
sentir/localizar a partir de 0,07¢g de presion, frente a los
0,20¢g de los pacientes sin diagndstico.

En la algometria no se obtuvieron diferencias estadistica-
mente significativas entre los grupos, salvo en el punto del
cuello (C5-Cé) izquierdo (p=0,02). En esta localizacion, los
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Tabla 1

Caracteristicas sociodemograficas de las submuestras

Distonia (n = 12) No distonia (n = 12)

Tipo distonia: focal / escritura / segmentaria, n (%)

Edad: media (DE) (min-max)
Sexo: mujer / hombre, n (%)
Estudios: basico / medio / superior, n (%)

Anos duracion enfermedad: media (DE) (min-max)
Dominancia: diestra / zurda, n (%)

Lado mas afectado: derecho / izquierdo, n (%)

Escala Burke-Fahn-Marsden, mediana (q1-q3)
Problemas musculoesqueléticos; cuello / hombro dcho. /
columna lumbar / nada, n (%)

Problemas psicoemocionales: ansiedad / frustracion /
combinacion / nada, n (%)

EVA, mediana (q1-qg3)

QUICKDASH general, mediana (q1-g3)

QUICKDASH trabajo, mediana (q1-q3)

IMPACT’S, mediana (q1-qg3)

3(25) /7 (58,3) / 2
(16,7)

51,50 (16,80) (25-76)
3(25) / 9 (75)
2(16,7) /5 (41,7) / 5
(41,7)

50,08 (12,25) (25-65)
4(33,3) / 8 (66,7)
0(0) / 0 (0) / 12 (100)

14 (13,88) (2-50) 0 (0) (0-0)

12 (100) / 0 (0) 11 (100) / 0 (0)

12 (100) / 0(0) 0 (0) / 0(0)

4,50 (4-7,86)

2(16,7) /3 (25) / 1 (8,3) 0(0)/0(0)/1(9,1)/
/6 (50) 10 (90,9)
4(33,3)/1(8,3) /1 1(8,3) / 0(0) / 0(0) / 11
(8,3) / 6 (50) 91,7)

0 (0-5,75) 0 (0-0)

18,27 (6,81-33,52) 1,13 (0-7,95)

50 (18,75-62,5) 0 (0-0)

89,5 (69-94) 99 (97,25-99)

pacientes con distonia identifican antes la presion ejercida
como dolor (1,34kg, frente a 2,18 kg del grupo control).

En la comparacion entre grupos de la escala EVA para el
dolor hubo diferencias significativas entre grupos (p = 0,001).

En el grupo de distonia se encontraron correlaciones
significativas negativas entre la escala EVA y la algome-
tria, salvo en el cuello derecho, radial izquierdo, mediano
izquierdo, cubital derecho e izquierdo, mano izquierda y
derecha. Esta correlacion negativa se debe a que la escala
EVA y la algometria son inversamente proporcionales, es
decir, cuando el paciente tolera menos gramos de presion,
aumenta el dolor percibido medido a través de la EVA. En la
tabla 2 se pueden observar todas las correlaciones halladas
en los casos y la muestra completa.

Discusion

El presente estudio ha evaluado las aferencias somatosen-
soriales de los pacientes con distonia aislada del brazo, y
asimismo ha comprobado si estas se corresponden con la
mano de mas uso. Los resultados obtenidos sobre la eva-
luacion de la sensibilidad tactil muestran que los pacientes
con distonia focal presentan una hipersensibilidad en ambas
manos, en la mano derecha en el dermatoma Cé, en la
cara palmar del primer dedo, y en la mano izquierda, no
dominante, en el dermatoma C8, en la falange proximal
del 5.° dedo. Estos resultados son opuestos a los halla-
dos en el estudio de Sanger et al.?}, donde se indicaba
una reduccion significativa de la sensibilidad espacial tac-
til en la mano dominante de pacientes con calambre del
escritor. Sin embargo, Contarino et al.?* utilizaron los poten-
ciales evocados somatosensoriales y no hallaron evidencia
de alteraciones en la integracion somatosensorial, aunque es
posible que este método pueda tener una sensibilidad infe-
rior para detectar anomalias en la discriminacion sensorial
en comparacion con los métodos subjetivos.

Los resultados muestran alteraciones sensoriales en el
hemicuerpo no dominante y difieren de la hipotesis del estu-
dio de Byl y Ilar®®, donde sefalan como posible causa de la
distonia la degradacion de las representaciones topograficas
de la mano en la corteza sensoriomotora, ocasionada por la
realizacion de movimientos repetitivos. Nuestros datos indi-
can una hipersensibilidad al tacto bilateral, que apunta a
una alteracion central, no relacionada con la especializacion
del movimiento o la repeticion del mismo, al presentarse la
alteracion de la sensibilidad tanto en el brazo dominante,
mas especializado en el movimiento, como en el no domi-
nante, que realiza movimientos menos precisos, ademas de
una menor cantidad de movimientos diarios.

Otro de los objetivos de nuestro estudio se ha centrado en
analizar la tolerancia al dolor y examinar la posible relacién
con la percepcion del dolor en los pacientes con distonia, y
segun los datos se observa que los pacientes con distonia tie-
nen una mayor sensacion subjetiva de dolor. Estos hallazgos
coinciden con el estudio reciente de Novaretti et al.?° sobre
la prevalencia y la correlacion de los sintomas no motores
en pacientes con distonia idiopatica focal o segmentaria,
donde encontraron que el dolor y la incomodidad son sinto-
mas comunes entre los pacientes con distonia focal. En linea
con estos resultados, Pekmezovic et al.?” indicaron que el
dolor relacionado con la enfermedad ocurre en hasta el 70%
de los pacientes con distonia cervical y hasta en el 30% en
distonia focal de la mano y calambres del escritor?’.

Los resultados hallados sobre el umbral de tolerancia
al dolor indican que el promedio del umbral del dolor a
la presion de los pacientes con distonia es inferior a la
poblacion sin distonia, datos que coinciden con otro estudio
anterior?®, aunque nosotros solo hemos recogido esa afec-
tacion en uno de los misculos valorados. Pero considerando
que la totalidad de nuestra muestra era diestra y manifes-
taba la disminucion del umbral de tolerancia del dolor a
la presion en el lado izquierdo del cuello, estos hallazgos
refuerzan la hipdtesis que apunta a una alteracion cen-
tral, no relacionada con la especializacion del movimiento
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Tabla 2 Correlaciones de diferentes variables en los casos y la muestra completa

EVA

Algometro

tibial |

Algometro
tibial D

Algometro  Algometro
mano |
0,47 rho 0,52 rho

mano D

Algémetro
cubital |

Algometro
cubital D
0,47 rho

Algometro  Algometro

Algometro
radial |

Algometro
radial D
0,62* rho

Algometro
cuello |

0,42 rho

Algometro
cuello D

mediano D mediano |

= —0,69*

0,83** rho

0,53 rho=-0,51 rho=—

=—0,60" rho=0,17 rho=-0,59* rho = —

rho

Casos

0,01
R

0,00
R

0,09
R

0,13
R

0,09
R

0,08
R

0,13
R

0,04
R

0,59
R

0,04
R

0,03
R

0,14
R

0,48*

= —0,45* -

0,38

0,35

0,43*

0,40*

0,36 =-0,34

0,09

0,47*

0,48*

0,40*

Muestra

0,01

0,01 0,01 0,67 0,07 0,08 0,03 0,02 0,08 0,05 0,02

0,03
D: derecho; EVA: escala visual analogica; |: izquierdo; R para correlaciones con Pearson y rho para correlaciones con Spearman.

completa

Correlacion significativa en el valor de p <0,05.

*

Correlacion significativa en el valor de p <0,001.

e

o la repeticion del mismo, y difieren de lo expuesto en
otras investigaciones'>?’ que lo relacionan con la region del
cuerpo afectada por los movimientos distonicos.

La correlacion obtenida entre el dolor subjetivo perci-
bido y el umbral de tolerancia de dolor a la presién indica
que existe una relacion negativa entre ambos. Los pacien-
tes con distonia, cuando toleran menos gramos de presion,
tienen un mayor dolor percibido medido. En nuestros datos
esto se presenta tanto en el hemicuerpo dominante como en
el no dominante y en diferentes areas corporales. La inves-
tigacion de Kutvonen et al.*° también obtuvo datos similares
a los nuestros; tras valorar el umbral de tolerancia de dolor
a la presion, indicaron la presencia en la distonia de un dolor
variable, no solo originado en los musculos involucrados,
sino también posiblemente en el sistema de percepcion y
modulacion del dolor.

Los resultados sugieren que existe una alteracion en las
aferencias somatosensoriales y que los pacientes con dis-
tonia focal o segmentaria con afectacion en el miembro
superior presentan una hipersensibilidad en ambas manos
y un promedio inferior del umbral del dolor a la presion,
tanto en el lado dominante como en el no dominante, ade-
mas de una mayor sensacion subjetiva de dolor y un umbral
del dolor a la presion inferior.

Este estudio presenta una serie de limitaciones. El
pequeno tamano muestral hace que no se puedan extrapolar
o extraer conclusiones determinantes. Sin embargo, al tra-
tarse de una patologia catalogada como «enfermedad rara»,
no es facil obtener una muestra elevada. Ademas, toda la
muestra procedia de la misma zona geografica, por lo que
no aporta diversidad estatal. No obstante, los resultados de
este estudio conllevan una serie de implicaciones clinicas
importantes respecto a la sensibilidad y a la importancia
de atender al dolor tanto subjetivo como objetivo. Pese a
que trabajos recientes establecen, en las recomendaciones
de expertos para el diagnéstico de la distonia focal, que
los sintomas sensoriales son una caracteristica o rasgo nega-
tivo para su diagnostico’', creemos necesario, ante nuestros
resultados y las evidencias presentes en los estudios actua-
les, realizar nuevas investigaciones complementarias, con
muestras de pacientes mas numerosas, sobre la sensibilidad
y su procesamiento en las distonias focales del brazo.
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