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Introduccion

El campo de los trastornos del movimiento incluye todos
aquellos procesos que se acompafan de una alteracion
por defecto (hipocinesia) o por exceso (hipercinesia) en el
control motor, incluyendo las alteraciones de la posturay
la marcha. Aunque en su mayoria son patologias subagu-
das o cronicas que se atienden habitualmente en consul-
tas externas, en ocasiones se presentan sindromes agudos
cuyo reconocimiento y tratamiento urgentes son impera-
tivos. Algunos de ellos son benignos en su evolucion (p.
€j., la distonia aguda por farmacos), pero otros pueden
representar auténticas “catéastrofes’ neuroldgicas por su
elevada morbimortalidad. En este articulo se revisan los
principales cuadros que con frecuencia requieren un ma-
nejo neurointensivista y cuya evolucion puede resultar
“catastréfica” (tabla 1). En estos casos, la sospecha diag-
néstica precoz y la rapida instauracion de las medidas te-
rapéuticas oportunas resultan cruciales para mejorar su
pronéstico.

Sindrome neuroléptico maligno

B sindrome neuroléptico maligno (SNM) se trata de una
reaccion idiosincrasica a fa&rmacos antidopaminérgicos que
puede aparecer, con mayor o menor grado de severidad, en
el 0,2%de los pacientes que inician tratamiento con un blo-
queante o un deplecionante dopaminérgico' (tabla 2). No
debe olvidarse que algunos de éstos son farmacos de uso
comun empleados como antieméticos o antivertiginosos,
por lo que es necesario mantener la alerta diagnéstica en
diferentes ambitos clinicos. E cambio en los patrones de
prescripcion de los neurolépticos y el reconocimiento pre-
coz de este sindrome han reducido su incidencia y gravedad
en los ultimos arios?.

Fisiopatologia

B cuadro esta relacionado con un déficit agudo en la neuro-
transmision dopaminérgica a nivel del estriado y del hipota-
lamo, y en su génesis participan factores relacionados con
el paciente y con el farmaco responsable:

a) En relacion con el paciente: es probable que exista una
predisposicion genética y, en este sentido, se han estu-
diado determinados polimorfismos de los receptores D, o
de la enzima CYP2D6** sin conclusiones definitivas. Es
mas frecuente en varones jévenes, aunque no estéa claro
si se trata de una mayor susceptibilidad o simplemente
refleja el patron en la prescripcion de neurolépticos. Su
incidencia es mayor en los meses de verano, por lo que la
deshidratacion también podria desempefar un papel adi-
cional.

b) En relacion con el farmaco®®: aunque los neurolépticos
atipicos inducen menos reacciones extrapiramidales (de-
bido a su menor afinidad por los receptores D, estriata-
les), no esta claro que se asocien con una menor inciden-
cia de S\NM, de hecho se ha descrito con todos los
comercializados hasta la fecha. S parece existir un ma-
yor riesgo con aquellos neurolépticos de mayor potencia

Tabla1 Catastrofes en trastornos del movimiento

Sindrome neuroléptico maligno

Sindromes relacionados con el S\M
Sindrome parkinsoniano-hiperpirexia
Catatonia maligna
Inestabilidad autonémica paroxistica
Sindrome serotoninérgico
Sindrome por privacion de baclofeno intratecal
Hipertermia maligna

Estado dist6nico

Cuadros pseudodisténicos
Tétanos
Sindrome de |a persona rigida
Pseudodistonia cervical

Hemibalismo

y con las formas de absorcion lenta (“depot”). También
cuando se realiza un escalado rapido de dosis, y en oca-
siones se ha desencadenado un M al incrementar la
dosis en pacientes ya tratados. Determinadas interaccio-
nes farmacolo6gicas, como la asociacién de otro neuro-
Iéptico, litio u oxcarbazepina, también pueden favorecer
su aparicion.

Manifestaciones clinicas

B SNM se presenta habitualmente a las pocas semanas de
comenzar el tratamiento antidopaminérgico y puede mani-
festarse con distinto espectro de gravedad. Incluye la si-
guiente triada'? (fig. 1):

a) Manifestaciones motoras: parkinsonismo con rigidez pro-
gresiva, que conduce a rabdomidlisis, con incremento de
creatinfosfocinasa (CPK), mioglobinuria y riesgo de insu-
ficiencia renal secundaria. Son frecuentes el temblor y
las mioclonias.

b) Manifestaciones autondmicas: hipertermia, taquicardia,
taquipnea, labilidad tensional, palidez y sudoracion.

Motoras Rabdomidlisis:

—Rigidez 1CPK
—Temblor Mioglobinuria
—Mioclonias Insuficiencia renal

Autonémicas

t 2 Mentales
—Hipertermia —Delirium
—Taquipnea —Estupor/coma
—Taquicardia

—TA labil

—Palidez

—Sudoracion

Figura 1 Manifestaciones clinicas del sindrome neuroléptico
maligno. CPK: creatinfosfocinasa; DA: dopamina; TA: tension
arterial; 1: incremento; |: disminucion.
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Tabla2 Principalesfarmacos que pueden inducir un sindrome neuroléptico maligno

Bloqueantes dopaminérgicos  Neurolépticos clasicos

Fenotiazinas

Clorpromazina, levomepromazina,
prometazina, flufenazina, perfenazina,
trifluoperazina, tioproperazina,
periciazina, pipotiazina, tietilperazina

Butirofenonas

Haloperidol

Difenilbutilpiperidinas

Fimozida

Tioxantenos

Flupentixol, zuclopentixol

Neurolépticos atipicos

Risperidona, clozapina, olanzapina,
quetiapina, ziprasidona, aripiprazol,
sertindol

Benzamidas sustituidas

Metoclopramida, cleboprida, cinitaprida,
sulpirida, levosulpirida, tiaprida,
amisulprida

Deplecionant es dopaminérgicos

Tetrabenazina, reserpina

¢) Manifestaciones mentales: desde delirium hasta distintos
grados de estupor o coma.

La mortalidad se situa en torno al 4-20%y generalmente
se debe a neumonia, insuficiencia renal, coagulacion intra-
vascular diseminada (CID) o tromboembolismo pulmonar™2.
En los pacientes que lo superan, la probabilidad de recu-
rrencia al reintroducir el neuroléptico esde un 30% aunque
podria disminuir si se hace de forma retrasada y utilizando
dosis bajas’.

Tratamiento

B tratamiento del S\NM consiste en las siguientes medi-
das?®:

a) Suspender el farmaco relacionado.

b) Medidas de soporte vital y tratamiento de complicacio-
nes: asegurar la via aérea y la ventilacion, hidratacién,
control de la hipertermia, tratamiento de la insuficiencia
renal o de la CID.

c) Sedacioén: pueden utilizarse benzodiazepinas como lora-
zepam (1-2mg/ 6 h viaoral, i.m. oi.v.).

d) Tratamiento especifico con fa&rmacos dopaminérgicos. Se
consideran de eleccién los agonistas orales como la bro-
mocriptina (2,5-5 mg/ 8 h; con el que existe una mayor
experiencia de uso al ser el primero comercializado), o no
ergéticos como el pramipexol (0,25-1 mg/ 8 h) o el ropini-
rol (1-4 mg/ 8 h). También podrian emplearse apomorfina
subcutanea o rotigotina transdérmica. Otros farmacos do-
paminérgicos circunstancialmente Utiles son la levodopa
(100-300 mg/ 2-4 h) y la amantadina (100 mg/ 8 h).

e) En dltimainstancia podria ser necesario el uso de dantro-
leno (1-2,5 mg/ kg/ 6 h i.v.). Este farmaco inhibe la libe-
racion de calcio en el reticulo sarcoplasmico induciendo
la relajacién muscular, con mejoria de la rabdomidlisis y
la hipertermia. Esta contraindicado en caso de hepato-
patia activa.

S’ndromes_ relacic_mados con el sindrome
neuroléptico maligno

En el diagnéstico diferencial del SNM es necesario conside-
rar un grupo heterogéneo de entidades que comparten con
éste caracteristicas comunes (v. tabla 1).

Sindrome parkinsoniano-hiperpirexia

Se presenta en pacientes con enfermedad de Parkinson y
otros sindromes parkinsonianos en fase avanzada, coinci-
diendo generalmente con una reduccién brusca de la medi-
cacion dopaminérgica’. Se ha descrito en pacientes que
eran sometidos a unas “vacaciones de levodopa” (practica
utilizada a principios de los afos ochenta) y también coinci-
diendo con un descenso de dosis relacionado con la cirugia
u otros procesos médicos. En ocasiones ha ocurrido sin que
existiese una aparente reduccion de medicacion: se ha des-
crito como complicacién de un estado off severo, en el pe-
riodo premenstrual, o en relacién con calor y deshidrata-
ciond.

La fisiopatologia y las manifestaciones clinicas son simila-
res a las del SNM. Entre las alteraciones autonémicas cabe
destacar de forma diferencial la anhidrosis y la posibilidad
de ileo paralitico. B tratamiento se basa en los mismos
principios expuestos para el INM, y es necesario reinstaurar
lo antes posible una dosis adecuada de farmacos dopami-
nérgicos. En un estudio controlado con placebo, la adminis-
tracion de metilprednisolonai.v. se asoci6é con una recupe-
racién mas rapida®.

Catatonia maligna

Previamente a la descripcion del SNM en 1960, ya se co-
nocia un cuadro de similares caracteristicas y pronéstico
infausto, la “catatonia letal”, que ocurria en pacientes psi-
coticos no tratados con neurolépticos'®. Los pacientes, ha-
bitualmente con sintomas esquizoides o maniaco-depresi-



Catéstrofes en trastornos del movimiento

27

vos, desarrollaban un cuadro de acinesia y arreactividad,
con mutismo, negativismo y posturas mantenidas, que evo-
lucionaba rapidamente a un sindrome similar al SNMy que
estaba asociado a una elevada mortalidad. En la era poste-
rior a la introduccion de los neurolépticos, este cuadro ha-
bitualmente se confunde con el M, e incluso ambos pue-
den solaparse'. En estos casos puede sospecharse este
sindrome ante la persistencia de sintomas cataténicos tras
la resolucion de la rabdomidlisis y la hipertermia™. En oca-
siones se ha descrito un cuadro de catatonia maligna en el
contexto de distintas patologias agudas, como infecciones,
trastornos endocrinos, ictus o encefalopatia de Wernicke,
entre otras'®'"'. Ademas del lorazepam i.v. a dosis elevadas,
el tratamiento de eleccion es la terapia electroconvulsiva
(al menos 6-10 sesiones) administrada de forma precoz® ™.

Inestabilidad autonémica paroxistica

Previamente denominado como “tormentas simpaticas” o
“crisisdiencefélicas’, este cuadro se presenta generalmen-
te en pacientes con dafio cerebral traumatico o hipéxico-
isquémico (lesién axonal difusa o del troncoencéfalo)™. Los
pacientes desarrollan de forma precoz episodios paroxisti-
cos de agitacién psicomotora, rigidez en extensién (“ desce-
rebracién”) e inestabilidad autondémica, con hipertension,
taquicardia, taquipnea y fiebre. Estos episodios se cree que
se deben a una desregulacién de los centros autonémicos y
pueden persistir semanas o meses tras la lesion cerebral
aguda. Entre otras medidas terapéuticas, son de utilidad la
morfina, las benzodiazepinasy los betabloqueantes.

Sindrome serotoninérgico

Se trata de una reaccion toxica, por abuso o interacciones
farmacologicas, relacionada con un incremento rapido en la
actividad bioldgica de la serotonina. Esta mediada por re-
ceptores 5-HT a troncoencefalicos y son multiples las sus-
tancias o fa&rmacos que pueden precipitar el cuadro™ (ta-
bla 3). B espectro de severidad es muy amplio, y son
caracteristicas la agitacion psicomotora y la hiperactividad
simpatica (hipertension, taquicardia, fiebre, sudoracion,
midriasis). Puede asemejarse mucho al S\NM (con rigidez
predominante), pero es particularmente caracteristica la
presencia de mioclonias, temblor e hiperreflexia con clo-
nus. Ademas de la supresién de los farmacos relacionados y
las medidas de sostén, el tratamiento especifico consiste en
la administracién oral de ciproheptadina, farmaco antisero-
toninérgico capaz de revertir el cuadro'.

Sindrome por privacion de baclofeno intratecal

Pacientes con espasticidad (u otros cuadros de rigidez mus-
cular) tratados mediante baclofeno intratecal pueden pre-
sentar excepcionalmente un fallo en el sistema de infusion
que conlleve el cese brusco de su administracion. Estos pa-
cientes desarrollan, en horas o pocos dias, un cuadro simi-
lar al S\NM que puede confundirse con sepsis u otras patolo-
gias graves'®. Fisiopatolégicamente, se piensa que esta
relacionado con el sindrome serotoninérgico al existir un
exceso de este neurotransmisor por el cese brusco de la
inhibicién GABAérgica. Ademas de las medidas de sostén

Tabla 3 Principales sustancias asociadas con el sindrome
serotoninérgico

Inhibidores de su recaptacion o ISRS
metabolismo
IMAO
Incremento de su sintesis L-tript6fano
Incremento de su liberacion Anfetaminas
Cocaina
Extasis
Agonistas serotoninérgicos Dextrometorfano
Ergotamina
Triptanes

IMAQ: inhibidores de la monoaminooxidasa; ISRS inhibidores
selectivos de la recaptacién de la serotonina.

habituales, su manejo debe incluir dosis altas de baclofeno
oral mientras se soluciona el problema del sistema de infu-
sion. H tratamiento con ciproheptadina también podria ser
de utilidad".

Hipertermia maligna

Aunque comparte con el NM algunas caracteristicas (rigi-
dez muscular, rabdomidlisis e hipertermia), no es propia-
mente un “trastorno del movimiento” sino una enfermedad
muscular de base genética desencadenada por la adminis-
tracion de anestésicos generales. H dantroleno es su trata-
miento especifico.

Estado distonico

También denominado “tormenta disténica”, este cuadro su-
pone una auténtica emergencia médica de grave pronosti-
co'®'®, Se presenta en pacientes (generalmente nifios o ado-
lescentes) con distonia generalizada primaria o secundaria.
Coincidiendo con una enfermedad concomitante o un cam-
bio de medicacion, estos pacientes desarrollan espasmos
distonicos generalizados intensos, muy dolorosos, con rab-
domidlisis y frecuente compromiso bulbar y respiratorio.
Habitualmente precisan intubacién endotraqueal y ventila-
cion asistida en una unidad de cuidados intensivos y pueden
presentar otras complicaciones como neumonia o insufi-
ciencia renal. Los espasmos suelen ser resistentes a dosis
altas de farmacos antidist6nicos (debe intentarse la asocia-
cion de anticolinérgicos, tetrabenazina y pimozida'®), y ge-
neralmente son necesarios la sedacioén intensa y el bloqueo
neuromuscular. S ha comunicado la mejoria de algunos pa-
cientes con baclofeno intratecal’®®. En casos de distonia
primaria es necesario considerar el tratamiento quirurgico
mediante estimulacion cerebral profunda (ECP) del globo
palido interno bilateral. En nuestra experiencia, este pro-
cedimiento puede resolver esta grave situacién y controlar
la distonia basal del paciente a largo plazo?'.

Los pacientes con distonia intervenidos mediante ECP
pueden desarrollar un empeoramiento grave por fallo de los
dispositivosimplantados (migracion o rotura del electrodo o
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del cable de conexién, desconexion fortuita, fallo o agota-
miento del generador), por lo que son necesarias su identi-
ficacion y reparacion inmediatas para prevenir el desarrollo
de un estado disténico. En pacientes disténicos es espe-
cialmente importante programar con suficiente antelacién
los recambios de bateria para evitar su agotamiento repen-
tino.

Cuadros pseudodistonicos

Aunque con diferente fisiopatologia, a continuacion se revi-
san brevemente otros cuadros que pueden asemejarse a
una distonia y cuya evolucién puede ser “catastrofica”.

Tétanos

Aungue su incidencia se ha reducido mucho en los paises
desarrollados, la enfermedad esta lejos de ser erradicada:
en el Ultimo lustro se han declarado en Espafa entre 12y 21
casos anuales®®. H cuadro se inicia por rigidez y espasmos
reflejos que inicialmente pueden estar localizados en un
miembro, el cuello, la cara, o ser generalizados®. Es carac-
teristica la afectacion craneofacial (trismus) y la disautono-
mia. B diagnodstico y el tratamiento precoz en una unidad
de cuidados intensivos son cruciales para mejorar su pro-
néstico. En su manejo se incluyen: a) medidas de soporte
vital, sedacion intensa y bloqueo neuromuscular; b) desbri-
damiento de la herida, tratamiento antibiotico (metronida-
zol) e inmunoglobulina antitetanica humana; ¢) administra-
cion de sulfato magnésico, que en un reciente estudio
controlado con placebo ha demostrado ser beneficioso®, y
d) entre otras medidas, la administracién de baclofeno in-
tratecal ha sido Util en algunos casos®.

Sindrome de la persona rigida

Este sindrome disinmune también se caracteriza por rigi-
dez y espasmos reflejos, si bien su curso es habitualmente
cronico y afecta fundamentalmente a la musculatura del
tronco, respetando la craneofacial?®®. Sn embargo, existen
casos de “persona rigida” de répida evolucion y mal pro-
néstico, incluyendo la variante denominada encefalomieli-
tis con rigidez, que pueden asemejarse al tétanos en su
forma de presentacion. En estos casos, la demostracién
electromiografica de un periodo silente normal puede ayu-
dar en el diagnostico diferencial?”. H tratamiento debe in-
cluir medidas de soporte vital, sedacién con benzodiazepi-
nas y administracion de inmunoglobulinas i.v. En algunos
casos se ha empleado el baclofeno intratecal con alivio sin-
tomatico®?.

Pseudodistonia cervical

La aparicion de una desviacién cervical aguda, especial-
mente en nifios, debe ser objeto de una cuidadosa evalua-
cién diagnéstica para descartar patologias potencialmente
graves en caso de pasar desapercibidas, como son: procesos
infeccioso-inflamatorios de cabeza y cuello, tétanos focal,
subluxacién atlantoaxoidea y tumores de la fosa posterior o
la médula cervical®.

Hemibalismo

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

La causa mas frecuente es un ictus isquémico en el area
subtalamica, aunque también puede ocurrir traslesiones en
otras zonas como el tdlamo, el estriado o areas cértico-
subcorticales®. La hiperglucemia no cetosica también es
causa de hemibalismo, siendo caracteristica la presencia de
una lesion putaminal contralateral en la resonancia magné-
tica (hiperintensa en T1 e hipointensa en T2), que se resuel-
ve con la mejoria del cuadro®. Entre otras etiologias se in-
cluyen: infecciones (virus de la inmunodeficiencia humana,
cisticercosis), enfermedades autoinmunes (lupus, sindrome
antifosfolipido, sindrome postestreptococico) y neoplasias.

Ademas del tratamiento de la enfermedad causal, su ma-
nejo debe incluir la prevencion de lesionesy la sedacion del
paciente en funcién de la gravedad. H tratamiento sinto-
matico se basa en los neurolépticos, pudiendo utilizarse
tanto clasicos como atipicos a dosis crecientes y mantener-
los el tiempo necesario para evitar recidivas. La tetrabena-
zina podria ser de eleccién con el objetivo de prevenir la
aparicion de discinesias tardias®. También pueden ser Utiles
anticomiciales como el acido valproico, la gabapentina o el
topiramato. En casos seleccionados, en los que el cuadro no
remite después de varios meses, podria plantearse trata-
miento quirdrgico (lesion o ECP) sobre el talamo® o el globo
palido interno3+%.
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Una revision mas amplia de los trastornos del movimiento
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to. En: Mateos V, editor. Urgencias neurolégicas. Barcelona:
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