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RESUMEN

A pesar de los recientes avances en la comprensién de los circuitos cerebrales involucrados en la distonfa, las
técnicas quirdrgicas invasivas y no invasivas han fallado en proporcionar un beneficio substancial a los pacien-
tes que sufren de distonia, en comparacion con los resultados observados en la enfermedad de Parkinson, no
obstante, la lesionectomia, la estimulacién cerebral profunda y el ultrasonido enfocado pueden proporcionar
mejorfa en los casos refractarios al manejo médico.

PALABRAS CLAVE: distonia, estimulacion encefélica profunda, cirugfa globo palido, cirugfa tilamo (DeCS).

SUMMARY

Despite recent advances in understanding brain circuits involved in dystonia, surgical techniques both invasive
and not invasive have fail to provide substantial benefit to patients suffering from dystonia compared to the
results seeing in Parkinson’s disease, nonetheless, lesionectomy, deep brain stimulation and focused ultrasound
can provide relief in medical refractory cases.

KEY WORDS: Dystonia, deep brain stimulation, pallidotomy, thalamotomy (MeSH).

INTRODUCCION

La distonia es un trastorno del movimiento hiperciné-
tico caracterizado por contracciones musculares sostenidas
o intermitentes que producen movimientos y posturas
anormales, repetitivas, que puede llevar a movimientos
complejos y sostenidos, en algunos casos con caracteristicas
de ritmicidad, patrén y asociados a dolor. Usualmente afecta
la calidad de vida y la funcionalidad.

También se describen en distonias focales o segmen-
tarias, trucos sensoriales que pueden ayudar a reducir la
amplitud del movimiento y a aliviar el dolor y posturas (1).

La distonia puede clasificarse etiolégicamente en trastor-
nos primarios (o hereditarios) y secundarios, como manifes-
tacién de una enfermedad neurolégica o lesion cerebral. En
el capitulo de la clasificacién actual de las distonias de este
consenso se revisa con mas detalle este tema (2).

El tratamiento de la distonfa depende de su distribucion;
las distonfas focales o segmentarias son mejor tratadas con
toxina botulinica y las distonfas generalizadas pueden ser

tratadas con medicamentos orales o terapias quirurgicas
en casos especificos. El objetivo de este capitulo es revisar
las opciones quirurgicas enfocadas en la estimulacion cere-
bral profunda (ECP), donde debemos tener en cuenta los
requisitos con base en la evidencia actual. Otras opciones
que se deben tener en cuenta en casos muy selectivos, son
la lesién de globo palido interno, denervacion periférica de
raices nerviosas (rizotomia), lesién selectiva de divisiones
primarias de rafces cervicales (ramisectomia), denervacion
supraselectiva, o procedimientos de lesion muscular como
miotomia o miectomia (3, 4).

HISTORIA

Una de las primeras aproximaciones quirargicas para
la distonia fue la miotomia, que se realiz6 por primera vez
en 1642 para el tratamiento del compromiso cervical cor-
tando el musculo esternocleidomastoideo. Posteriormente
se intentd la neurectomia periférica selectiva del muisculo
hiperactivo. Este tipo de cirugias tenfan como objetivo
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denervar los muisculos disténicos, tratando de preservar su
funcionalidad, objetivo que casi nunca se lograba. Con el
paso del tiempo la miotomia y la neurectomia se tornaron
en procedimientos raramente ofrecidos como opciones
terapéuticas debido a su asociacién con multiples efectos
secundarios como debilidad y disfagia.

Las opciones quirdrgicas a nivel cerebral se basan en
ablaciones focales en partes profundas del cerebro, inclu-
yendo globus pallidus, tilamo e incluso cerebelo, con buena
respuesta clinica aunque no estan exentos de complicaciones
irreversibles y en algunos casos peor que la misma enferme-
dad (1, 5). Los primeros procedimientos ablativos comen-
zaron en los afios 30 como tratamiento alternativo para la
enfermedad de Parkinson (PD). Tal vez el primer caso en
el cual se realiz6 ablacion tratando de controlar posturas
distonicas se enfoco en la lesién del GPi a comienzos de
los 40, para un paciente con probable corea de Huntigton.
Posteriormente se hicieron lesiones tratando de controlar
los movimientos hipercinéticos, en este ultimo objetivo
se observé un mejor control del temblor (5,6). Dado que
la enfermedad de Parkinson era y ha sido el movimiento
anormal mds discapacitante y frecuente comparativamente
con otros trastornos del movimiento, la opcién quirdrgica
se ha enfocado desde entonces en esta patologia. Cuando se
introdujo la levodopa en los afios 60, la eficacia de la medi-
cacion llevé a que se perdiera interés por la cirugfa al menos
por unos afios. A mediados de los 70 y comienzos de los
80 los efectos secundarios con el fendmeno de fin de dosis
anticipado, las discinesias y otras complicaciones volvieron
a enfocar nuevamente la atencién en la bisqueda de otras
maneras de controlar la progresion de la enfermedad (7).

Enlos afios 60 y 70, en los laboratorios de investigacién
se empez0 a realizar el microregistro de las areas profundas
del cerebro, logrando diferenciar los diferentes tipos de fre-
cuencia y amplitud de las ondas (6). Con este instrumento a
mediados de los 80 se implantaron los primeros electrodos
y se realizaran pruebas de ECP, observandose control del
temblor en pacientes con EP, tomando fuerza nuevamente
la cirugfa, llevando a que en la actualidad sea una opcién
nivel 1 A en pacientes con EP.

En cuanto a la distonia, el primer caso implantado se
realizé en 1996 por el Dr. Philippe Coubes, neurocirujano
londinense, cuando a un paciente con estatus distonicus
incontrolable, lo llevé a implante de electrodos y ECP en
GPi. Los resultados fueron un éxito; 3 afios después reportd
una serie de 7 casos con resultados prometedores (5, 8).
Desde entonces multiples series de casos y estudios con
nivel de evidencia se han publicado (9, 10).

Gracias al avance de la tecnologfa, hoy la ECP es un
procedimiento seguro y eficaz en casos de distonfa idio-
patica aislada y algunas de origen genético como la DYT1,

pero también en algunos casos de distonia segmentaria y
secundaria. Se han publicado multiples estudios, la mayoria
de ellos aplicando escalas validadas antes y después del
procedimiento como la Burke-Fabn-Marsden Dystonia Rating
Scate BFMDRS) y la Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating
Scale (TWSTRS) (9-11).

Evidencia y soportes

Actualmente la ECP del GPi es un procedimiento que
ha sido aprobado por la Food and Drug Administration (FDA)
y Eurgpean Medicinal Agency (EMA) para la distonfa gene-
ralizada como tratamiento compasivo. La recomendacion
es nivel IB, con grado de recomendaciéon A, apoyado en
varios ensayos clinicos de distonias generalizadas de origen
genético (DYT1). Para este tipo de distonias se ha aplicado
la escala BEMDRS, con evaluacién ciego y con video, y con
evaluacién doble ciego con estimulacion falsa o simulada,
después de 3 meses de seguimiento (12, 13). Los seguimien-
tos con ensayos abiertos al afio, 3, 5 y 10 afios, corroboran
a largo plazo la mejoria no solo de la parte motora, sino
también de la funcionalidad y calidad de vida (14-17).

Un estudio multicéntrico, controlado aleatorizado,
reclut6 40 pacientes con distonia primaria (DP) o segmen-
taria, en el cual la ECP de GPi demostré una mejora signifi-
cativa a los 3 meses de seguimiento frente a la estimulacién
fingida aplicando la escala BEMDRS (-15,8 % 14,1 puntos)
(13). En otro estudio multicéntrico, francés, prospectivo y
controlado incluy6 a 22 pacientes con DP, usando la misma
escala mostré una mejoria del 51 % que se mantuvo a los
3 aflos de seguimiento (12).

Alemania, Noruega y Austria aportaron 62 pacientes
para otro estudio con distonia cervical (DC) refractaria a
tratamiento. La escala usada fue la TWSTRS y la evaluacion
fue estimulacién real versus fingida por los primeros tres
meses, mostrando beneficio con significancia estadistica
(-5°1 points [SD 5¢1], 95 % CI -7°0 to -3°5 para el grupo
activo vs (<13 [2¢4], -2¢2 to -0+4, p=020024 para estimu-
lacién fingida), con una media de diferencia entre los dos
grupos de 328 puntos (17).

Los mismos autores de los articulos anteriores, publica-
ron una setie de 55 pacientes, 6 con DYT06, 9 con DYT1 y
38 con distonias aisladas idiopaticas, quienes fueron llevados
a ECP evaluados antes y después de la cirugia con la escala
BFMDRS. Los resultados mostraron beneficios del 30 %,
60 % y 52 % respectivamente con seguimiento temprano
(1-16 meses) y del 42 %, 44 % y 60 % con el seguimiento
tardio (22-92 meses) (18).

Otra diana que se ha utilizado en ECP para distonia es
el nucleo subtalimico (NST). En un estudio prospectivo,
9 pacientes con distonia cervical primaria reportaron una
mejorfa en la TWSTRS con una media de 53.1 (+ 2,57)
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pasando a 19,6 (* 5,48) alos 12 meses (19). El mismo autor
publica el seguimiento a 36 meses con 20 pacientes usando
tanto la escala anotada como la BEMDRS, con mejorfa alos
36 meses en 66 % con la primera y 70 % con la segunda,
mostrando resultados muy patecidos a los obtenidos alos 6
meses. Al mismo tiempo comparando las escalas se observa
que ambas son reproducibles (20). Esto se correlaciona con
otras series de casos que han reportado resultados similares
donde ademas se observa que no solo mejoran las posturas
anormales, sino también la calidad de vida, sin afectar las
funciones cognitivas (21 -25).

En cuanto a otros tipos de distonfa, varios estudios
han demostrado que los pacientes con distonia mioclonus
y distonia tardfa tienen un buen resultado (20). La eviden-
cia de mejoria en la gravedad y la discapacidad con DBS
es alrededor del 50 a 60 % segun la escala de distonia de
Burke-Fahn-Marsden (BFM) (26, 27). Los resultados com-
binados de multiples estudios publicados, arrojé una cifra
de 466 pacientes, para todo tipo de distonia, mostrando
que el porcentaje medio de mejoria de todo el grupo fue
del 60,7 %. Dentro de este grupo, los 91 pacientes con
distonfa DYT'1 positivo tuvieron el mayor porcentaje de
mejoria, mientras que para distonfas secundarias varié
entre 17 y 90 % de beneficio con un rango muy varia-
ble, encontrando que las de peor prondstico fueron las
secundarias a encefalopatia y las de mejor respuesta las
distonfas tardias (28). Otra revision mas reciente muestra
no solo el tiempo de evolucién de las diferentes distonias,
sino que también muestra la respuesta con ECP en otras
dianas como talamo para distonia mioclonus (21). En una
publicacién de 10 pacientes, reportaron mejoria en ambos
sintomas tanto a corto (47 %) como a largo plazo (48 %)
(29). En otro estudio de mioclonus-dystonia genéticamente
probado, se observo que tanto el mioclonus como la dis-
tonfa mejoraron entre el 60 y 90 % basados en la Unified
Myoclonus Rating Scale (30).

Una serie de pacientes con distonia segmentaria que
no mejoraron con denervacioén periférica, fueron llevados
a ECP de GPj, con mejoria del 57,5 % segun la TWSTRS
(p <0,05) y en un 69,5 % segun BEMDRS (p <0,05) con
seguimiento promedio de 40,5 meses (31). En el estudio
multicéntrico canadiense de ECP en distonia cervical,
acorde a la escala TWSTRS, la mejoria motora fue de
aproximadamente el 59 %, mejorando también la calidad
de vida y disminuyendo la depresion (32). La mayoria de los
estudios realizados donde se aplica la escala BEMDRS como
pardametro de medicion (en total 24 con 523 pacientes), son
recopilados en un meta-analisis, mostrando que los cam-
bios en el porcentaje y el total absoluto mejoran la funcién
motora y la discapacidad. En el mismo metanalisis, todos
los estudios con menos de 10 pacientes fueron excluidos
e igualmente se evité hacer analisis donde se encontraran

pacientes incluidos en publicaciones donde se pudiesen
repetir los resultados (33).

En cuanto al sindrome de Meige refractario, vatias
publicaciones muestran que la ECP puede ser una opcién.
Aunque son series de casos y se ha usado principalmente
GPi, en un estudio con 75 pacientes que fueron llevados a
ECP en GPi o STN, la mejoria acorde a la BEMDRS fue
de 60,9 % alos 30 meses (34), mientras que en otro estudio
de 15 pacientes, evaluado retrospectivamente, muestran que
la ECP en NST es efectiva, disminuyendo un 74 % acorde
ala BFMDRS (35).

Para la distonia tardia hay multiples reportes de series
de casos y casos donde se muestra beneficio con la estimu-
lacién en GPi. En las series de Vidailhet y Volkmann, se
reportan varios casos (14, 15). En otro estudio retrospectivo
se observé mejoria acorde a la BEMDRS total en un 85,1
1+ 13,5 % (36-37). Otra serie de casos de 10 pacientes con
seguimiento a 65,6230,4 meses, se observé disminucién
en el puntaje de la BEMDRS en subescalas de movilidad y
discapacidad en un 87 % £ 17y 84% £ 22, encontrando
que ademas mejoran escalas de calidad de vida, depresién
y ansiedad (38).

Por dltimo, las distonias secundarias y asociadas a
enfermedades metabdlicas, las cuales muestran componente
motor, cognitivo, afectivo y neuropsiquiatrico, tienen una
complejidad variable, secundaria a mdltiples etiologfas. Tam-
bién debemos tener en cuenta que el componente motor
no es solo distonia, en la gran mayoria tienen sintomato-
logfa parkinsoniana, coreico, temblor e incluso balismo y
ataxico. Hay multiples reportes de casos y series de casos
con beneficio variable y poco objetivo puesto que no hay
una herramienta que evalde realmente el beneficio (39-41).

Otras distonias menos frecuentes, tales como calambre
del escribano, distonia de Lubag (DYT3), hemidistonia
vasculat, han sido llevadas a cirugfa reportando beneficio
(42-45).

Aunque GP1y STN son los principales dianas quirargicas
enla distonia, el hecho es que la estimulacién puede producir
efectos secundarios como bradicinesia, disartria, trastornos
de la marcha, disminucién cognitiva y aumento de peso entre
otros. Esta es la razén por la cual hay un creciente interés
en buscar otros objetivos posibles (46).

Seleccion de pacientes y factores pronostico

Con la experiencia de més de 2 décadas y con cientos
de pacientes llevados a cirugfa, podemos dejar en claro
varios puntos.

Los datos epidemiolégicos reflejan resultados clinicos
evidentes segun cada caso, y aunque en algunos pacientes
el cambio patece ser pequefio (a mayor puntaje en la escala
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menor porcentaje de cambio), el impacto en la funcionalidad
y la calidad de vida merece ser analizado por separado (33).
Siaplicamos la validez estadistica, los cambios en las puntua-
ciones y el nivel de evidencia, la ECP del GPi se establece
como la mejor opcion para la distonia generalizada (28, 33).

Para que un paciente se considere candidato a cirugfa
debe cumplir con los siguientes requisitos (47):

1) Diagnéstico inequivoco de distonia realizado por un
neurdlogo de trastornos del movimiento.

2) Evidencia de fracaso con medicamentos orales, sin
respuesta a toxina botulinica o contraindicacién a la
misma.

3) Discapacidad significativa, a pesar del manejo médico
6ptimo.

4) Descartar otras causas potencialmente tratables (ya
expuestas en capitulos de diagndstico y tratamiento con
medicamentos).

5) Descartar contraindicaciones al procedimiento tales
como, pobre prondstico, compromiso afectivo o psi-
cotico no controlado.

6) Contar con el apoyo de la familia y aceptacion clara,
manifiesta y firmada por el paciente o su tutor. Las
expectativas de los pacientes deben ser claras y reales
y asi mismo debe explicarsele concienzudamente al
paciente tanto el probable beneficio como las probables
complicaciones

Adicionalmente se ha recomendado que todos los
pacientes sean evaluados por un grupo multidisciplinario
conformado para cirugfa de trastornos del movimiento, que
debe contar con la participacion del neurdlogo especialista
en trastornos del movimiento, neurocirujano funcional,
psiquiatra, neuropsicologo y terapeutas. Los objetivos del
grupo son confirmar el diagnéstico y clasificar clinicamente
la distonfa, descartar cualquier trastorno cognitivo o psiquia-
trico y buscar posibles contraindicaciones neuroquirdrgicas
tales como lesion estructural o en los ganglios basales que
no permitan una adecuada planeacién y realizacion del
procedimiento (21, 48).

Si hay algun factor predictivo de complicacién se debe
controlar, entre ellos la hipertensioén arterial que debe ser
tratada eficazmente. A menor control de tension, mayor
riesgo de sangrado y hemorragia intracraneana.

En cuanto a factores pronéstico, adicional a la junta y
al concepto realizado por el grupo de trastornos del movi-
miento, es bueno tener en cuenta:

la edad: a medida que pase el tiempo, habra mas riesgos
de complicaciones tanto a nivel central como periférico, con
mas retracciones osteotendinosas y menos posibilidades de
recuperar posturas y funcionabilidad; el objetivo es que el
paciente sea llevado a cirugia tempranamente. Las distonias

de inicio infantil o juvenil (antes de los 21 aflos) responden
mucho mejor (49).

Los pacientes con puntuaciones mas altas en la escala
BFMDRS pueden mostrar un puntaje de recuperacién mas
alto, sin embargo, el porcentaje puede ser menor compa-
rativamente con aquellos que puntian menos; por lo que
el solo puntaje o porcentaje de beneficio no es suficiente
para medir el impacto final. Adicionalmente aquellos con
puntajes bajos deben ser bien analizados y evaluar si real-
mente son candidatos para cirugia en el momento de la
evaluacién o se debe esperar. La terapia fisica ayuda a que
los pacientes se mantengan funcionales y con rangos de
movimiento lo mas amplio posibles. A mayor discapacidad
menos probabilidad de recuperacién, aunque si se han
mantenido los rangos de movilidad es probable que haya
una mayor recuperacion (50, 51).

En cuanto a la etiologfa de la distonia, se sabe que las
distonias genéticas tienen mejor prondstico que las secun-
darias, los pacientes con posturas distonicas por hipoxia,
hiperbilirrubinemia, toxicidad, entre otras, no responden
de la misma manera (28).

En cuanto al procedimiento es claro que la colocacién
6ptima de los electrodos en el GPi parece ser el punto mas
critico. Los electrodos que quedan cerca de capsula interna
pueden tener un umbral de estimulacién bajo con escaso
efecto terapéutico. Aun asi, hay pacientes con los electrodos
colocados 6ptimamente que pueden tener una respuesta
subdptima y necesitar implante de otro electrodo ya sea en
el mismo nucleo o en otro. También es importante anotar,
que el objetivo de la cirugfa no es disminuir los medica-
mentos, aunque si se debe pensar en re-ajustarlos. Retirar
medicamentos abruptamente puede llevar a complicaciones.

En el caso de estatus distonico; condicion aguda e
infrecuente de posturas distonicas generalizadas que invo-
lucra la funcién respiratoria, produce rabdomiolisis y otras
complicaciones que pueden amenazar la vida. Una de las
opciones terapéuticas es la ECP, dadas las pocas opciones
que hay para tratar esta condicion (52).

Calidad de vida

La distonfa afecta multiples aspectos de la vida del indivi-
duo. Las distonias deformantes, producen dolor e interfieren
con las funciones de la vida diaria y basicas cotidianas, com-
prometiendo la interaccién social y el afecto del paciente.

Diferentes escalas se han utilizado para evaluar el
impacto de este trastorno del movimiento en la calidad de
vida (Funcionamiento fisico, psicolégico, social y ocupa-
cional (53).

En un estudio acerca del impacto de la distonia utili-
zando las medidas SF-36 y EuroQol en 130 adultos con
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diversas formas de distonfa, mostré que el EuroQol reveld
resultados significativamente inferiores en casi todos los
aspectos en comparacion con la poblacién general, mientras
que el SF 36 no tuvo significaciéon estadistica (54). Otro
estudio compar6 la calidad de vida en pacientes antes y
después de la cirugia, mostrando mejoria del 36% en el
funcionamiento fisico, el dolot, la vitalidad, la interaccion
social y en la subescala general de salud mental utilizando
la Escala SF 36 (55).

FACTORES A TENER EN CUENTA
Manejo postoperatorio

El uso de antibiéticos que usualmente se inician en el pre-
operatorio inmediato, no se recomienda por tiempo prolon-
gado y se sugiere suspender en el posoperatorio inmediato.

En cuanto a la hospitalizacién, varfa ampliamente de
region a region. Es asi como en Europa pueden tener al
paciente hospitalizado hasta tres semanas después de la
cirugia, cuando estan seguros de la adecuada cicatrizacién
y el inicio de la programacién. En la contraparte estan los
norteamericanos, quienes le dan salida al dfa siguiente de la
cirugfa si no ha habido algiin evento que obligue a mante-
ner al paciente hospitalizado. Es claro que al paciente se le
deben dar indicaciones de cuidado, explicar riesgos y signos
de infeccién y manejar adecuadamente el dolor.

Neuroimagenes

Al igual que en otras cirugfas en las que se requiere
implante de electrodos, se sugiere hacer una neuroimagen de
control en el posoperatorio inmediato, entre otras razones
para observar la posicion de electrodos, revisar probables
efectos indeseables como sangrados, neumoencéfalo,
edema, y en caso de futuro desplazamiento o ruptura del
electrodo tener un patrén de referencia. ¢ Cual neuroimagen
usar?, ya sea tomogtafia o resonancia, depende del criterio
del neurocirujano y de las especificaciones que le permita
el generador.

Algunos programas, permiten que las neuroimagenes
del posoperatorio sean fusionadas con los realizados antes
de la cirugfa y asi evaluar con exactitud el sitio donde quedd
implantado el electrodo.

La compatibilidad de sistemas de neuroestimulaciéon
con resonancia debe ser verificadas para cada uno de los
dispositivos.

Programacion

Comparativamente con la enfermedad de Parkinson o
temblor, la respuesta a la ECP puede demorar un poco mas
y requerir mas controles en el caso de la distonia.

Para el control de la distonia, puede ser necesario voltajes
mas altos, lo que hara que el gasto de la baterfa sea mayor
y si es recargable puede requerir recargas mas frecuentes.

¢En qué momento se debe iniciar la programacién?, no
hay consenso. Mientras que algunos grupos prefieren iniciar
la programacién tempranamente, otros prefieren esperar a
que pase el edema y el efecto lesional que puede durar hasta
3 semanas. Se ha observado que aquellos pacientes que pre-
sentan una mejor respuesta por el efecto lesional, presentan
una mayor probabilidad de buena respuesta a los 6 meses.

Complicaciones

Las complicaciones en la ECP para distonia, son simi-
lares a las observadas en intervenciones similares para EP
o temblor. Varfan desde el O hasta el 40 % y va desde la
cefalea poscirugia hasta el fallecimiento del paciente. Se
pueden clasificar de acuerdo a la relacién con:

Cirugia: cefalea, hemorragia sintomatica o asintoma-
tica, dolor, convulsiones, desplazamiento del electrodo,
hematoma subcutdneo, neumoencéfalo, parestesias, evento
vascular isquémico, complicaciones cardiacas, infarto
venoso, fractura dsea.

Estimulacion: parestesias temporales o permanentes,
disartria, alteraciones en equilibrio y en la marcha, paresias,
sialorrea, disfonia, trastornos del suefio, deterioro mental.

Sistema implantado: fractura del electrodo, irritacion
y erosion en sitio de implantacién y/o de generador, infec-
cién, ruptura de extension, estimulacion intermitente, pér-
dida del efecto o falla en la estimulacion, falla del generador.

Otras: hidrocéfalo, fistula de liquido cefalorraquideo,
alteraciones visuales.

Mientras que las complicaciones en la cirugfa son usual-
mente tempranas, puede haber infeccion en el trayecto del
sistema hasta un afio después. Las complicaciones del genera-
dor y del sistema aunque pueden ser tempranas, usualmente
son proporcionales al tiempo de duracién del implante. Las
de la estimulacion suelen presentarse al comienzo. Del 100
% de las complicaciones, menos del 1 % son serias o pueden
poner en riesgo la vida del paciente y mas del 75 % resuelven
en los primeros dias, quedando menos del 20 % con alguna
complicacién con la cual debe lidiarse.

En el caso de distonia, cuando se implantan en pacientes
en la primera década y a comienzos de la segunda, debe
tenerse en cuenta que la extensioén y aun el electrodo pueden
migrar debido al crecimiento del paciente (506).

Lesion, denervacion, miotomia y miectomia

Lalesion se realizé en épocas pretéritas, en la actualidad
se usa solo en casos especiales tales como inmunosupresion,
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anticoagulacién, imposibilidad para seguir estrechamente al
paciente y programarlo.

En cuanto a la miectomia, denervacién selectiva o
ramisectomia, rizotomfa cervical anterior y descompresion
microvascular del nervio accesorio; son procedimientos
periféricos que no tienen estudios que muestren eficacia
y beneficio sin efectos secundarios mayores. En todos los
casos de distonia cervical, con temblor distonico cefalico,
o con componente mioclénico, la primera opcién es la
toxina botulinica seguido de la ECP, dejando el uso de los
procedimientos periféricos solo cuando no hay beneficio
y se afecta de manera importante la calidad de vida y la
funcién del paciente o cuando hay sintomas residuales que
requieran pequefios ajustes (57-60).

Programas y dispositivos que ayudan en el
proceso del tratamiento con ECP

Al igual que en la EP, los nuevos dispositivos ayudan
a que la cirugfa para distonfa sea mas efectiva con menos
efectos secundarios y con baterias que pueden ser recargadas
y dan una vida media mas larga. A continuacién hablaremos
brevemente de estos nuevos dispositivos.

1. FElectrodos: los actuales electrodos, constan de 4 &
8 contactos circulares (figura 1) que llevan patrones
de estimulacién con determinados rangos de voltaje,
ancho de pulso y frecuencia, que pueden afectar las
vias no deseadas como la capsula interna, produciendo
posturas tetanicas intolerables. Una opcién que se
desarrollé y con la que se cuenta en la actualidad es el

l | Il Programme R2
Programme L2 1 ° 22V
3.0V - 90us

905

Programme R1
- I
e B0Us

Programme L1
55 @ | i
Gls 4
| 1 |

Figura 2. Estimulacion Interleaving

“Interleaving”, o control de corriente independiente
multiple, que permite establecer dos programas de
estimulacién simultaneos, tratando de capturar mas
sintomas con menos efectos secundarios (Figuras 2y
3). Los electrodos de 8 contactos, dispuestos en una
mayor longitud, con una mayor extensién aumentan las
probabilidades de estimulacién. Los nuevos electrodos,
del mismo didmetro, pero con mas contactos de menos
superficie y ocupando un tercio del didmetro, permiten
dirigir no solo la corriente, sino también el porcentaje

Figura 1. Electrodo de 8 contactos circulares

Figura tomada con permiso de Boston Scientific
Corporation

Programme L2: 1V @ 60 ms
Programme L1: 3V @ 90 ms

| Substantia
Nigra

Figura 3. Programacion interleaving

Subthalamic
Nucleus

Figura tomada con permiso de Medtronic inc.
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de corriente tomando diferentes formas y llevando a
que el area estimulada sea la que requiere el paciente,
disminuyendo el riesgo de efectos secundatios (figura
4.

2. Parametros de estimulacién: los parametros de esti-
mulacién deben variar de acuerdo a la enfermedad y
los sintomas del paciente; es asi como tal vez para un
paciente con temblor el aumento de la frecuencia mejore
este sintoma, sin embargo puede empeorar la marcha y
no ayudar en la distonia. Los nuevos generadores han
aumentado el rango de variables, tanto de frecuencia
como de ancho de pulso, permitiendo que acorde a la
respuesta neuronal se pueda ajustar los parametros.

3. Modelos de seguimiento clinico: la objetividad en
cuanto a la severidad de las manifestaciones clinicas es
variable, tornandose en algo realmente subjetivo y mez-
clando sintomas no motores con motores. Basados en
predictores de descargas (similar a los modelos usados
en epilepsia), ayudan a predecir la mejor programacion
acorde a la respuesta clinica. En este desarrollo ha sido
importante los Campos Locales de Potenciales (Loca/
Field Potencials) que registran actividad gangliobasal,
correlacionada con descargas corticales registradas en
electrodos exteriorizados. En Enfermedad de Parkinson,
supresion de descargas beta han mostrado disminucién
de bradicinecia y rigidez mientras que para distonia,
supresion de actividad teta-alfa (5 a 12 hz), similar a lo
que ocurte con gesto antagonista, ayuda en la mejoria
de movimientos hipercinéticos (figura 5).

4. Programas de seguimiento computacional: programas
de correlacion entre los registros computacionales de
descarga y neuroimagenes (fusion de antes y después
de la cirugfa) ayudan a definir la programacion. Se
ha observado que ayudan a predecir el mejor sitio de

programacion con la mejor respuesta clinica, ayudando

ademds a optimizar la vida media y recarga de los gene-
radores. Nuevos programas pueden registrar, analizar
y correlacionar la descargas neuronales con la clinica
disminuyendo

5. Estimulacién adaptativa de asa cerrada: modelos de
seguimiento computacional han ayudado a encontrar
frecuencias de onda que se producen en la fase ténica
de la distonia y que se correlacionan con actividad cli-
nica. Parametros de estimulacién adaptativa se hacen
basados en retroalimentacion; el electrodo ayudara en
desincronizar la fase actividad oscilatoria. Clinicamente
se observa mejorfa en cuestién de horas a dias y ayuda
en optimizacién de la programacion (Figura 6) (61, 62).

CONCLUSION

La distonfa es un trastorno del movimiento hipercinético
con multiples etiologfas y manifestaciones clinicas variable.

El tratamiento depende del tipo de distonia y la etiologfa,
siendo la cirugfa una opcién durante el siglo pasado que se
ha depurado y evolucionado. En la actualidad la ECP ha
demostrado resultados positivos en distonfa primaria y en
algunos casos secundarios. La evidencia muestra que el
objetivo quirargico es el GPi, con perspectivas de que otro
nuicleo como el NST también pueda ser a futuro una opcion.
La investigaciéon nos muestra que el cerebelo, el talamo y
otros estan siendo estudiados.

Los avances tecnolégicos aplicados a las biociencias
seguramente nos ayudaran a encontrar mas caminos para
controlar los movimientos anormales.
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Electrical stimulation
delivered to targeted
areas of the brain.

Select brain signals
detected and recorded
by the system.

Recorded data
collected by
physicians during
clinical studies.

Figura 5. Modelos de estudio de registro neuronal.
Figura tomada con permiso de Medtronic inc.

Figura 6. Estimulacion adaptativa de asa cerrada

Figura tomada con permiso de Medtronic inc.
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