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Tratamiento quirúrgico de la distonía

Surgical management for dystonia 

Oscar Bernal Pacheco (1)

RESUMEN
A pesar de los recientes avances en la comprensión de los circuitos cerebrales involucrados en la distonía, las 
técnicas quirúrgicas invasivas y no invasivas han fallado en proporcionar un beneficio substancial a los pacien-
tes que sufren de distonía, en comparación con los resultados observados en la enfermedad de Parkinson, no 
obstante, la lesionectomía, la estimulación cerebral profunda y el ultrasonido enfocado pueden proporcionar 
mejoría en los casos refractarios al manejo médico.    
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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. 
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INTRODUCCIÓN
La distonía 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 características 
de ritmicidad, patrón y asociados a dolor. Usualmente afecta 
la calidad de vida y la funcionalidad. 

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

La distonía puede clasificarse etiológicamente en trastor-
nos primarios (o hereditarios) y secundarios, como manifes-
tación de una enfermedad neurológica o lesión cerebral. En 
el capítulo de la clasificación actual de las distonías de este 
consenso se revisa con más detalle este tema (2).

El tratamiento de la distonía depende de su distribución; 
las distonías focales o segmentarias son mejor tratadas con 
toxina botulínica y las distonías generalizadas pueden ser 

tratadas con medicamentos orales o terapias quirúrgicas 
en casos específicos. El objetivo de este capítulo es revisar 
las opciones quirúrgicas enfocadas en la estimulación 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 lesión de globo pálido interno, denervación periférica de 
raíces nerviosas (rizotomía), lesión selectiva de divisiones 
primarias de raíces cervicales (ramisectomía), denervación 
supraselectiva, o procedimientos de lesión muscular como 
miotomía o miectomía (3, 4).

HISTORIA
Una de las primeras aproximaciones quirúrgicas para 

la distonía fue la miotomía, que se realizó por primera vez 
en 1642 para el tratamiento del compromiso cervical cor-
tando el músculo esternocleidomastoideo.  Posteriormente 
se intentó la neurectomía periférica selectiva del músculo 
hiperactivo. Este tipo de cirugías tenían como objetivo 
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denervar los músculos distónicos, tratando de preservar su 
funcionalidad, objetivo que casi nunca se lograba.  Con el 
paso del tiempo la miotomía y la neurectomía se tornaron 
en procedimientos raramente ofrecidos como opciones 
terapéuticas debido a su asociación con múltiples efectos 
secundarios como debilidad y disfagia. 

Las opciones quirúrgicas a nivel cerebral se basan en 
ablaciones focales en partes profundas del cerebro, inclu-
yendo globus pallidus, tálamo e incluso cerebelo, con buena 
respuesta clínica aunque no están exentos de complicaciones 
irreversibles y en algunos casos peor que la misma enferme-
dad (1, 5). Los primeros procedimientos ablativos comen-
zaron en los años 30 como tratamiento alternativo para la 
enfermedad de Parkinson (PD). Tal vez el primer caso en 
el cual se realizó ablación tratando de controlar posturas 
distónicas se enfocó en la lesión 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 último objetivo 
se observó un mejor control del temblor (5,6). Dado que 
la enfermedad de Parkinson era y ha sido el movimiento 
anormal más discapacitante y frecuente comparativamente 
con otros trastornos del movimiento, la opción quirúrgica 
se ha enfocado desde entonces en esta patología.  Cuando se 
introdujo la levodopa en los años 60, la eficacia de la medi-
cación llevó a que se perdiera interés por la cirugía al menos 
por unos años. A mediados de los 70 y comienzos de los 
80 los efectos secundarios con el fenómeno de fin de dosis 
anticipado, las discinesias y otras complicaciones volvieron 
a enfocar nuevamente la atención en la búsqueda de otras 
maneras de controlar la progresión de la enfermedad (7). 

En los años 60 y 70, en los laboratorios de investigación 
se empezó a realizar el microregistro de las áreas 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, observándose control del 
temblor en pacientes con EP, tomando fuerza nuevamente 
la cirugía, llevando a que en la actualidad sea una opción 
nivel 1 A en pacientes con EP. 

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

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

pero también en algunos casos de distonía segmentaria y 
secundaria. Se han publicado múltiples estudios, la mayoría 
de ellos aplicando escalas validadas antes y después del 
procedimiento como la Burke-Fahn-Marsden Dystonia Rating 
Scale (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 European Medicinal Agency (EMA) para la distonía gene-
ralizada como tratamiento compasivo. La recomendación 
es nivel IB, con grado de recomendación A, apoyado en 
varios ensayos clínicos de distonías generalizadas de origen 
genético (DYT1). Para este tipo de distonías se ha aplicado 
la escala BFMDRS, con evaluación ciego y con video, y con 
evaluación doble ciego con estimulación falsa o simulada, 
después de 3 meses de seguimiento (12, 13). Los seguimien-
tos con ensayos abiertos al año, 3, 5 y 10 años, corroboran 
a largo plazo la mejoría no solo de la parte motora, sino 
también de la funcionalidad y calidad de vida (14-17). 

Un estudio multicéntrico, controlado aleatorizado, 
reclutó 40 pacientes con distonía primaria (DP) o segmen-
taria, en el cual la ECP de GPi demostró una mejora signifi-
cativa a los 3 meses de seguimiento frente a la estimulación 
fingida aplicando la escala BFMDRS (-15,8 ± 14,1 puntos) 
(13). En otro estudio multicéntrico, francés, prospectivo y 
controlado incluyó a 22 pacientes con DP, usando la misma 
escala mostró una mejoría del 51 % que se mantuvo a los 
3 años de seguimiento (12).  

Alemania, Noruega y Austria aportaron 62 pacientes 
para otro estudio con distonía cervical (DC) refractaria a 
tratamiento. La escala usada fue la TWSTRS y la evaluación 
fue estimulación real versus fingida por los primeros tres 
meses, mostrando beneficio con significancia estadística 
(-5•1 points [SD 5•1], 95 % CI -7•0 to -3•5 para el grupo 
activo vs (-1•3 [2•4], -2•2 to -0•4, p=0•0024 para estimu-
lación fingida), con una media de diferencia entre los dos 
grupos de 3•8 puntos (17).

Los mismos autores de los artículos anteriores, publica-
ron una serie de 55 pacientes, 6 con DYT6, 9 con DYT1 y 
38 con distonías aisladas idiopáticas, quienes fueron llevados 
a ECP evaluados antes y después de la cirugía 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 
tardío (22-92 meses) (18). 

Otra diana que se ha utilizado en ECP para distonía es 
el núcleo subtalámico (NST). En un estudio prospectivo, 
9 pacientes con distonía cervical primaria reportaron una 
mejoría en la TWSTRS con una media de 53.1 (± 2,57) 
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pasando a 19,6 (± 5,48) a los 12 meses (19). El mismo autor 
publica el seguimiento a 36 meses con 20 pacientes usando 
tanto la escala anotada como la BFMDRS, con mejoría a los 
36 meses en 66 % con la primera y 70 % con la segunda, 
mostrando resultados muy parecidos a los obtenidos a los 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 además 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 distonía, varios estudios 
han demostrado que los pacientes con distonía mioclonus 
y distonía tardía tienen un buen resultado (26). La eviden-
cia de mejoría en la gravedad y la discapacidad con DBS 
es alrededor del 50 a 60 % según la escala de distonía de 
Burke-Fahn-Marsden (BFM) (26, 27). Los resultados com-
binados  de múltiples estudios publicados, arrojó una cifra 
de 466 pacientes, para todo tipo de distonía, mostrando 
que el porcentaje medio de mejoría de todo el grupo fue 
del 60,7 %. Dentro de este grupo, los 91 pacientes con 
distonía DYT1 positivo tuvieron el mayor porcentaje de 
mejoría, mientras que para distonías secundarias varió 
entre 17 y 90 % de beneficio con un rango muy varia-
ble, encontrando que las de peor pronóstico fueron las 
secundarias a encefalopatía y las de mejor respuesta las 
distonías tardías (28). Otra revisión más reciente muestra 
no solo el tiempo de evolución de las diferentes distonías, 
sino que también muestra la respuesta con ECP en otras 
dianas como tálamo para distonía mioclonus (21). En una 
publicación de 10 pacientes, reportaron mejoría en ambos 
síntomas tanto a corto (47 %) como a largo plazo (48 %) 
(29). En otro estudio de mioclonus-dystonia genéticamente 
probado, se observó que tanto el mioclonus como la dis-
tonía mejoraron entre el 60 y 90 % basados en la Unified 
Myoclonus Rating Scale (30).

Una serie de pacientes con distonía segmentaria que 
no mejoraron con denervación periférica, fueron llevados 
a ECP de GPi, con mejoría del 57,5 % según la TWSTRS 
(p <0,05) y en un 69,5 % según BFMDRS (p <0,05) con 
seguimiento promedio de 40,5 meses (31). En el estudio 
multicéntrico canadiense de ECP en distonía cervical, 
acorde a la escala TWSTRS, la mejoría motora fue de 
aproximadamente el 59 %, mejorando también la calidad 
de vida y disminuyendo la depresión (32). La mayoría de los 
estudios realizados donde se aplica la escala BFMDRS como 
parámetro de medición (en total 24 con 523 pacientes), son 
recopilados en un meta-análisis, mostrando que los cam-
bios en el porcentaje y el total absoluto mejoran la función 
motora y la discapacidad. En el mismo metanálisis, todos 
los estudios con menos de 10 pacientes fueron excluidos 
e igualmente se evitó hacer análisis donde se encontraran 

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

En cuanto al síndrome de Meige refractario, varias 
publicaciones muestran que la ECP puede ser una opción. 
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 mejoría acorde a la BFMDRS fue 
de 66,9 % a los 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 
a la BFMDRS (35).   

Para la distonía tardía hay múltiples reportes de series 
de casos y casos donde se muestra beneficio con la estimu-
lación en GPi. En las series de Vidailhet y Volkmann, se 
reportan varios casos (14, 15). En otro estudio retrospectivo 
se observó mejoria acorde a la BFMDRS total en un 85,1 
± 13,5 % (36-37). Otra serie de casos de 10 pacientes con 
seguimiento a 65,6±30,4 meses, se observó disminución 
en el puntaje de la BFMDRS en subescalas de movilidad y 
discapacidad en un 87 % ± 17 y  84% ± 22, encontrando 
que además mejoran escalas de calidad de vida, depresión 
y ansiedad (38).

Por último, las distonías secundarias y asociadas a 
enfermedades metabólicas, las cuales muestran componente 
motor, cognitivo, afectivo y neuropsiquiátrico, tienen una 
complejidad variable, secundaria a múltiples etiologías. Tam-
bién debemos tener en cuenta que el componente motor 
no es solo distonía, en la gran mayoría tienen sintomato-
logía parkinsoniana, coreico, temblor e incluso balismo y 
atáxico. Hay múltiples reportes de casos y series de casos 
con beneficio variable y poco objetivo puesto que no hay 
una herramienta que evalúe realmente el beneficio (39-41). 

Otras distonías menos frecuentes, tales como calambre 
del escribano, distonía de Lubag (DYT3), hemidistonía 
vascular, han sido llevadas a cirugía reportando beneficio 
(42-45). 

Aunque GPi y STN son los principales dianas quirúrgicas 
en la distonía, el hecho es que la estimulación puede producir 
efectos secundarios como bradicinesia, disartria, trastornos 
de la marcha, disminución cognitiva y aumento de peso entre 
otros. Esta es la razón por la cual hay un creciente interés 
en buscar otros objetivos posibles (46). 

Selección de pacientes y factores pronóstico
Con la experiencia de más de 2 décadas y con cientos 

de pacientes llevados a cirugía, podemos dejar en claro 
varios puntos.  

Los datos epidemiológicos reflejan resultados clínicos 
evidentes según cada caso, y aunque en algunos pacientes 
el cambio parece ser pequeño (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). 
Si aplicamos la validez estadística, los cambios en las puntua-
ciones y el nivel de evidencia,  la ECP del GPi se establece 
como la mejor opción para la distonía generalizada (28, 33). 

Para que un paciente se considere candidato a cirugía 
debe cumplir con los siguientes requisitos (47):
1)  Diagnóstico inequívoco de distonía realizado por un 

neurólogo de trastornos del movimiento. 
2)  Evidencia de fracaso con medicamentos orales, sin 

respuesta a toxina botulínica o contraindicación a la 
misma.

3)  Discapacidad significativa, a pesar del manejo médico 
óptimo.

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

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

6)  Contar con el apoyo de la familia y aceptación clara, 
manifiesta y firmada por el paciente o su tutor. Las 
expectativas de los pacientes deben ser claras y reales 
y así mismo debe explicársele 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 cirugía de trastornos del movimiento, que 
debe contar con la participación del neurólogo especialista 
en trastornos del movimiento, neurocirujano funcional, 
psiquiatra, neuropsicólogo y terapeutas. Los objetivos del 
grupo son confirmar el diagnóstico y clasificar clínicamente 
la distonía, descartar cualquier trastorno cognitivo o psiquiá-
trico y buscar posibles contraindicaciones neuroquirúrgicas 
tales como lesión estructural o en los ganglios basales que 
no permitan una adecuada planeación y realización del 
procedimiento (21, 48).

Si hay algún factor predictivo de complicación se debe 
controlar, entre ellos la hipertensión arterial que debe ser 
tratada eficazmente. A menor control de tensión, mayor 
riesgo de sangrado y hemorragia intracraneana. 

En cuanto a factores pronóstico, 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, habrá más riesgos 
de complicaciones tanto a nivel central como periférico, con 
más retracciones osteotendinosas y menos posibilidades de 
recuperar posturas y funcionabilidad; el objetivo es que el 
paciente sea llevado a cirugía tempranamente. Las distonías 

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

Los pacientes con puntuaciones más altas en la escala 
BFMDRS pueden mostrar un puntaje de recuperación más 
alto, sin embargo, el porcentaje puede ser menor compa-
rativamente con aquellos que puntúan 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 cirugía en el momento de la 
evaluación o se debe esperar.  La terapia física ayuda a que 
los pacientes se mantengan funcionales y con rangos de 
movimiento lo más amplio posibles. A mayor discapacidad 
menos probabilidad de recuperación, aunque si se han 
mantenido los rangos de movilidad es probable que haya 
una mayor recuperación (50, 51). 

En cuanto a la etiología de la distonía, se sabe que las 
distonías genéticas tienen mejor pronóstico que las secun-
darias, los pacientes con posturas distónicas por hipoxia, 
hiperbilirrubinemia, toxicidad, entre otras, no responden 
de la misma manera (28).  

En cuanto al procedimiento es claro que la colocación 
óptima de los electrodos en el GPi parece ser el punto más 
crítico. Los electrodos que quedan cerca de cápsula interna 
pueden tener un umbral de estimulación bajo con escaso 
efecto terapéutico.  Aun así, hay pacientes con los electrodos 
colocados óptimamente que pueden tener una respuesta 
subóptima y necesitar implante de otro electrodo ya sea en 
el mismo núcleo o en otro. También es importante anotar, 
que el objetivo de la cirugía 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 distónico; condición aguda e 
infrecuente de posturas distónicas generalizadas que invo-
lucra la función 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 condición (52).

Calidad de vida
La distonía afecta múltiples aspectos de la vida del indivi-

duo. Las distonías deformantes, producen dolor e interfieren 
con las funciones de la vida diaria y básicas cotidianas, com-
prometiendo la interacción 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 físico, psicológico, social y ocupa-
cional (53).

En un estudio acerca del impacto de la distonía utili-
zando las medidas SF-36 y EuroQol en 130 adultos con 
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diversas formas de distonía, mostró que el EuroQol reveló 
resultados significativamente inferiores en casi todos los 
aspectos en comparación con la población general, mientras 
que el SF 36 no tuvo significación estadística (54). Otro 
estudio comparó la calidad de vida en pacientes antes y 
después de la cirugía, mostrando mejoría del 36% en el 
funcionamiento físico, el dolor, la vitalidad, la interacción 
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 antibióticos 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 hospitalización, varía ampliamente de 
región a región. Es así como en Europa pueden tener al 
paciente hospitalizado hasta tres semanas después de la 
cirugía, cuando están seguros de la adecuada cicatrización 
y el inicio de la programación. En la contraparte están los 
norteamericanos, quienes le dan salida al día siguiente de la 
cirugía si no ha habido algún 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 infección y manejar adecuadamente el dolor.  

Neuroimágenes
Al igual que en otras cirugías 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 posición de electrodos, revisar probables 
efectos indeseables como sangrados, neumoencéfalo, 
edema, y en caso de futuro desplazamiento o ruptura del 
electrodo tener un patrón de referencia. ¿Cuál neuroimagen 
usar?, ya sea tomografía o resonancia, depende del criterio 
del neurocirujano y de las especificaciones que le permita 
el generador. 

Algunos programas, permiten que las neuroimágenes 
del posoperatorio sean fusionadas con los realizados antes 
de la cirugía y así evaluar con exactitud el sitio donde quedó 
implantado el electrodo. 

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

Programación
Comparativamente con la enfermedad de Parkinson o 

temblor, la respuesta a la ECP puede demorar un poco más 
y requerir más controles en el caso de la distonía. 

Para el control de la distonía, puede ser necesario voltajes 
más altos, lo que hará que el gasto de la batería sea mayor 
y si es recargable puede requerir recargas más frecuentes. 

¿En qué momento se debe iniciar la programación?, no 
hay consenso. Mientras que algunos grupos prefieren iniciar 
la programación 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 distonía, son simi-

lares a las observadas en intervenciones similares para EP 
o temblor. Varían desde el 0 hasta el 40 % y va desde la 
cefalea poscirugía hasta el fallecimiento del paciente. Se 
pueden clasificar de acuerdo a la relación con: 

Cirugía: cefalea, hemorragia sintomática o asintomá-
tica, dolor, convulsiones, desplazamiento del electrodo, 
hematoma subcutáneo, neumoencéfalo, parestesias, evento 
vascular isquémico, complicaciones cardiacas, infarto 
venoso, fractura ósea.

Estimulación: parestesias temporales o permanentes, 
disartria, alteraciones en equilibrio y en la marcha, paresias, 
sialorrea, disfonía, trastornos del sueño, deterioro mental. 

Sistema implantado: fractura del electrodo, irritación 
y erosión en sitio de implantación y/o de generador, infec-
ción, ruptura de extensión, estimulación intermitente, pér-
dida del efecto o falla en la estimulación, falla del generador. 

Otras: hidrocéfalo, fístula de líquido cefalorraquídeo, 
alteraciones visuales. 

Mientras que las complicaciones en la cirugía son usual-
mente tempranas, puede haber infección en el trayecto del 
sistema hasta un año después. Las complicaciones del genera-
dor y del sistema aunque pueden ser tempranas, usualmente 
son proporcionales al tiempo de duración del implante. Las 
de la estimulación suelen presentarse al comienzo. Del 100 
% de las complicaciones, menos del 1 % son serias o pueden 
poner en riesgo la vida del paciente y más del 75 % resuelven 
en los primeros días, quedando menos del 20 % con alguna 
complicación con la cual debe lidiarse. 

En el caso de distonía, cuando se implantan en pacientes 
en la primera década y a comienzos de la segunda, debe 
tenerse en cuenta que la extensión y aun el electrodo pueden 
migrar debido al crecimiento del paciente (56). 

Lesión, denervación, miotomía y miectomía
La lesión se realizó en épocas pretéritas, en la actualidad 

se usa solo en casos especiales tales como inmunosupresión, 
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anticoagulación, imposibilidad para seguir estrechamente al 
paciente y programarlo. 

En cuanto a la miectomía, denervación selectiva o 
ramisectomía, rizotomía cervical anterior y descompresión 
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 distonía cervical, con temblor distónico cefálico, 
o con componente mioclónico, la primera opción es la 
toxina botulínica 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 
función del paciente o cuando hay síntomas residuales que 
requieran pequeños 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 cirugía para distonía sea más efectiva con menos 
efectos secundarios y con baterías que pueden ser recargadas 
y dan una vida media más larga.  A continuación hablaremos 
brevemente de estos nuevos dispositivos.

1. Electrodos:  los actuales electrodos, constan de 4 ó 
8 contactos circulares (figura 1) que llevan patrones 
de estimulación con determinados rangos de voltaje, 
ancho de pulso y frecuencia, que pueden afectar las 
vías no deseadas como la cápsula interna, produciendo 
posturas tetánicas intolerables. Una opción que se 
desarrolló y con la que se cuenta en la actualidad es el 

Figura 1. Electrodo de 8 contactos circulares
Figura tomada con permiso de Boston Scientific 

Corporation

Figura 2. Estimulación Interleaving

Figura 3. Programación interleaving
Figura tomada con permiso de Medtronic inc.

“interleaving”, o control de corriente independiente 
múltiple, que permite establecer dos programas de 
estimulación simultáneos, tratando de capturar más 
síntomas con menos efectos secundarios (Figuras 2 y 
3). Los electrodos de 8 contactos, dispuestos en una 
mayor longitud, con una mayor extensión aumentan las 
probabilidades de estimulación. Los nuevos electrodos, 
del mismo diámetro, pero con más contactos de menos 
superficie y ocupando un tercio del diámetro, permiten 
dirigir no solo la corriente, sino también el porcentaje 
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además a optimizar la vida media y recarga de  los gene-
radores. Nuevos programas pueden registrar, analizar 
y correlacionar la descargas neuronales con la clínica  
disminuyendo 

5. Estimulación adaptativa de asa cerrada: modelos de 
seguimiento computacional han ayudado a encontrar 
frecuencias de onda que se producen en la fase tónica 
de la distonía y que se correlacionan con actividad clí-
nica. Parámetros de estimulación adaptativa se hacen 
basados en retroalimentación; el electrodo ayudará en 
desincronizar la fase actividad oscilatoria. Clínicamente 
se observa mejoría en cuestión de horas a dias y ayuda 
en optimización de la programación (Figura 6) (61, 62).

CONCLUSIÓN
La distonía es un trastorno del movimiento hipercinético 

con múltiples etiologías y manifestaciones clínicas variable. 
El tratamiento depende del tipo de distonía y la etiología, 

siendo la cirugía una opción durante el siglo pasado que se 
ha depurado y evolucionado. En la actualidad la ECP ha 
demostrado resultados positivos en distonía primaria y en 
algunos casos secundarios.  La evidencia muestra que el 
objetivo quirúrgico es el GPi, con perspectivas de que otro 
núcleo como el NST también pueda ser a futuro una opción. 
La investigación nos muestra que el cerebelo, el tálamo y 
otros están siendo estudiados.

Los avances tecnológicos aplicados a las biociencias 
seguramente nos ayudarán a encontrar más caminos para 
controlar los movimientos anormales. 

Conflicto de intereses 
Los autores manifiestan no tener conflictos de intereses 

en este estudio.

de corriente tomando diferentes formas y llevando a 
que el área estimulada sea la que requiere el paciente, 
disminuyendo el riesgo de efectos secundarios (figura 
4) . 

2. Parámetros de estimulación: los parámetros de esti-
mulación deben variar de acuerdo a la enfermedad y 
los síntomas del paciente; es así como tal vez para un 
paciente con temblor el aumento de la frecuencia mejore 
este síntoma, sin embargo puede empeorar la marcha y 
no ayudar en la distonía. 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 parámetros.  

3. Modelos de seguimiento clínico: la objetividad en 
cuanto a la severidad de las manifestaciones clínicas es 
variable, tornándose en algo realmente subjetivo y mez-
clando síntomas no motores con motores. Basados en 
predictores de descargas (similar a los modelos usados 
en epilepsia), ayudan a predecir la mejor programación 
acorde a la respuesta clínica. En este desarrollo ha sido 
importante los Campos Locales de Potenciales (Local 
Field Potencials) que registran actividad gangliobasal, 
correlacionada con descargas corticales registradas en 
electrodos exteriorizados. En Enfermedad de Parkinson, 
supresión de descargas beta han mostrado disminución 
de bradicinecia y rigidez mientras que para distonía, 
supresión de actividad teta-alfa (5 a 12 hz), similar a lo 
que ocurre con gesto antagonista, ayuda en la mejoría 
de movimientos hipercinéticos (figura 5).

4. Programas de seguimiento computacional: programas 
de correlación entre los registros computacionales de 
descarga y neuroimágenes (fusión de antes y después 
de la cirugía) ayudan a definir la programación. Se 
ha observado que ayudan a predecir el mejor sitio de 
programación con la mejor respuesta clínica, ayudando 

Figura 4. Electrodos con 8 contactos de estimulación dirigida.
 Figura tomada con permiso de Boston Scientific Corporation



Acta Neurol Colomb. 2017;33 Supl. 1:S38-47.

45

Tratamiento quirúrgico de la distonía

REFERENCIAS

1.  Fahn S. Generalized dystonia: Concept and treatment. Clin 
Neuropharmacol. 1986;9(suppl 2):S37-S48.

2. Albanese A, Bhatia K, Bressman S, et al. Phenomenology and 
Classification of  Dystonia: A Consensus Update. Mov Disord. 
2013;28(7):863-73. http://dx.doi.org/10.1002/mds.25475

3. Jinnah HA, Factor S.A., Stewart Md. Diagnosis and treatment 
of  Dystonia. Neurol Clin. 2015;33(1):77-110. http://dx.doi.
org/10.1016/j.ncl.2014.09.002

4. Moreno-López Cl,  Tolosa E, Martí Mj, Cerquera Sc, Dis-
tonía. En Movimientos Hipercinéticos, Una aproximación 
diagnóstica y terapéutica.  Bogotá, ACN 2016. ISBN 978-958-
99088-6-0

5. Cif  L, Hariz M, Seventy years with the globus pallidus: Pal-
lidal surgery for the movement disorders between 1947 and 
2017. Mov Dis. 2017:1-11. doi: http://dx.doi.org/10.1002/
mds.27054

6. Hassler R, Riechert T, Mundinger F, Umbach W, Ganglberger 
Ja. Physiological observations in stereotaxic operations in 
extrapyramidal motor disturbances. Brain. 1960;83:337-50.

7. Upton Ar, Cooper Is, Amin I. Quantitative assessment of  
stereotactic and functional neurosurgery. Appl Neurophysiol. 
1982;45:281-90.

8. Mariotti P, Fasano A, Contarino Mf, et al. Management of  
status dystonicus: our experience and review of  the literature. 
Mov Disord. 2007;22(7):963-68. 

9. Snaith A, Wade D. Dystonia, BMJ Clin Evid. 2014:pii:1211.
10. Kluger Bm, Klepitskaya O, Okun Ms. Surgical treatment of  

movement disorders. Neurol Clin. 2009;27:633-77.

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

Figura 6. Estimulación adaptativa de asa cerrada
Figura tomada con permiso de Medtronic inc.

11. Susatia F, Malaty Ia, Foote Kd, Wu Ss, Zeilman Pr, Mishra 
M, Rodríguez RL, et al. An evaluation of  rating scales uti-
lized for deep brain stimulation for dystonia. J Neurol. 2010; 
257(1):44-58. http://dx.doi.org/doi:10.1007/s00415-009-
5261-9

12. Vidailhet M, Vercueil Md, Houeto Jl, Krystkowiak P, Benabid 
AL, Cornu P, W, et al. Bilateral deep brain stimulation of  the 
globus pallidus in primary generalized dystonia, N Engl J 
Med. 2005;352(5):459-67. http://dx.doi.org/doi: 10.1056/
NEJMoa042187

13. Kupsch A, Benecke R, Muller J, et al. Pallidal deep brain stimu-
lation in primary generalized or segmental dystonia. N Engl 
J Med. 2006;355:1978-90. http://dx.doi.org/doi: 10.1056/
NEJMoa063618

14. Vidailhet M, Vercueil L, Houeto Jl, et al. Bilateral, pallidal, deep-
brain stimulation in primary generalized dystonia: a prospective 
3 year follow-up study. Lancet Neurol. 2007;6:223-29.

15. Volkmann J, Wolters A, Kupsch A, et al. Pallidal deep brain 
stimulation in patients with primary generalised or segmental 
dystonia: 5-year follow-up of  a randomised trial. Lancet Neurol 
2012; 11:1029-1038. 

16. Cif  L, Vasques X, Gonzalez V, et al. Long-term follow-up 
of  DYT1 dystonia patients treated by deep brain stimulation: 
an open-label study. Mov Disord. 2010;25(3):289-99. http://
dx.doi.org/doi: 10.1002/mds.22802.

17. Bruggemann N, Kuhn A, Schneider Sa, et al. Short- and long 
term outcome of  chronic pallidal neurostimulation in mono-
genic isolated dystonia. Neurology 2015;84:895-903.  



Acta Neurol Colomb. 2017;33 Supl. 1:S38-47.

46

Bernal O.

18. Volkmann J, Mueller J, Deuschl G, et al. Pallidal neuro-
stimulation in patients with medication-refractory cervical 
dystonia: a randomised, sham-controlled trial. Lancet Neurol. 
2014; 13(9): 875–84. http://dx.doi.org/doi: 10.1016/S1474-
4422(14)70143-7.

19. Ostrem Jl, Racine Ca, Glass Ga, Grace Jk, Volz Mm, Heath 
Sl, Starr Pa. Subthalamic nucleus Deep brain stimulation in 
primary cervical dystonia. Neurology. 2011 8;76(10):870-8. 
http://dx.doi.org/doi: 10.1212/WNL.0b013e31820f2e4f.

20.  Ostrem Jl, San Luciano M, Dodenhoff  Ka, et al. Subthalamic 
nucleus Deep brain stimulation in isolated dystonia: a 3-year 
follow-up study. Neurology. 2017 ;88(1):25-35. http://dx.doi.
org/doi: 10.1212/WNL.0000000000003451

21. Vidailhet M, Jutras Mf, Grabli D, Roze E. Deep brain 
stimulation for dystonia. J Neurol Neurosurg Psychiatry. 
2013;84(9):1029-42. http://dx.doi.org/doi: 10.1136/jnnp-
2011-301714

22. Kleiner-Fisman G, Liang Gs, Moberg Pj, Ruocco Ac, Hurtig 
Hi, Baltuch Gh, Jaggi Jl, et al. Subthalamic nucleus deep brain 
stimulation for severe idiopathic dystonia: impact on severity, 
neuropsychological status, and quality of  life. J Neurosurg. 
2007;107:29.

23. Isaias Lu, Alterman Rl, Tagliati M. Deep brain stimulation 
for primary generalized  dystonia: long-term outcomes. Arch 
Neurol. 2009;66(4):465-70. http://dx.doi.org/doi: 10.1001/
archneurol.2009.20.  

24. Cif  L, Vasques X, González V, Ravel P, Biolsi B, Collod-Beroud 
G, Tuffery-Giraud S, Et Al. Long-term follow-up of  DYT1 
dystonia patients treated by deep brain stimulation: An open-
label study. Mov Disord. 2010;25:289-99. doi: http://dx.doi.
org/doi: 10.1002/mds.22802.

25. Coubes P, Roubertie A, Vayssiere N, Hemm S, Echenne B. 
Treatment of  DYT1-generalised dystonia by stimulation of  
the internal globus pallidus. Lancet. 2000;355(9222):2220-21. 
http://dx.doi.org/doi:10.1016/S0140-6736(00)02410-7

26. Magariños-Ascone Cm, Regidor I, Martínez-Castrillo Jc, 
Gómez- Galán M, Figueiras-Méndez R. Pallidal stimulation 
relieves myoclonus-dystonia syndrome. J Neurol Neurosurg 
Psychiatry. 2005;76:989-91.

27. Cif  L, Valente Em, Hemm S, et al. Deep brain stimulation 
in myoclonus-dystonia syndrome. Mov Disord. 2004;19:724-
27.

28. Andrews C, Aviles-Olmos I, Hariz M. Which patients with dys-
tonia benefit from deep brain stimulation? A meta-regression 
of  individual patient outcomes, J Neurol Neurosurg Psychiatry. 
2010;81:1383-89.

29. Gruber D, Kuhn Aa, Schoenecker T, et al. Pallidal and Tha-
lamic deep brain stimulation in myoclonus-dystonia. Mov Dis. 
2010;25(11):1733-43. doi: http://dx.doi.org/doi: 10.1002/
mds.23312.

30. Azoulay-Zyss J, Roze E, Welter Ml, et al. Bilateral deep brain 
stimulation of  the pallidum for myoclonus-dystonia due to 
epsilon-sarcoglycan mutations: a pilot study. Arch Neurol. 
2011;68(1):94–8. http://dx.doi.org/doi: 10.1001/archneu-
rol.2010.338

31. Capelle H-H, Blahak C, Schrader C, Baezner H, Hariz Mi, 
Krauss Jk. Bilateral deep brain stimulation for cervical dystonia 
in patients with previous peripheral surgery. Movement Disord. 
2012;27:301–4.

32. Kiss Zh, Doig-Beyaert K, Eliasziw M, et al. The Canadian mul-
ticentre study of  deep brain stimulation for cervical dystonia. 
Brain;2007;130: 2879-86.

33. Moro E, Lereun C, Krauss Jk, Albanese A, et al. Efficacy of  
pallidal stimulation in isolated dystonia: a systematic review 
and meta-analysis. Eur J Neurol. 2017;24(4):552-60. http://
dx.doi.org/doi: 10.1111/ene.13255

34. Wang. Xiu, Zang. Chao, Wnag, Yao, et al. Deep brain stimula-
tion for craniocervical dystonia (Meige syndrome): a report of  
four patients and a literature based analysis of  its treatment 
effects. Neuromodulation, 2016, 19(8):818-23.

35. Zhan S, Sun F, Pan Y, et al. Bilateral deep brain stimulation of  
the subthalamic nucleus in primary Meyge syndrome, J Neu-
rosurg. 2017, 26:1-6. http://dx.doi.org/doi: 10.3171/2016.12.
JNS16383

36. Shaikh Ag, Mewes K, Delong M, Temporal profile of  improve-
ment of  tardive dystonia after globus pallidus deep brain 
stimulation, Parkinsonism Relat Disord.. 2015.21(2):116-19.

37. Deng Zd, Li Dy, Zhang Cc, Et Al. Long term follow-up of  
bilateral subthalamic deep brain stimulation for refractory 
tardive dystonia. Parkinsonism Relat Disord. 2017 May 19 pii: 
S1353-8020(17)30176-1.  http://dx.doi.org/doi: 10.1016/j.
parkreldis.2017.05.010

38. Damier P, Thobois S, Witjas T, et al. Bilateral deep brain 
stimulation of  the globus pallidus to treat tardive dyskinesia. 
Arch Gen Psychiatry. 2007;64(2): 70-176. http://dx.doi.org/
doi: 10.1001/archpsyc.64.2.170

39. Berweck S. BP-DBS for dystonia-choreoathetosis cerebral 
palsy. Lancet Neurol. 2009;8:692-93.

40. Vidailhet M, Yelnik J, Lagrange C, Fraix V, et al. Bilateral pal-
lidal deep brain stimulation for the treatment of  patients with 
dystonia-choreoathetosis cerebral palsy: a prospective pilot 
study. Lancet Neurol. 2009;8:709-17. 

41. Katsakiori Pf, Kefalopoulou Z, Markaki E, Paschali A, Ellul 
J, Kagadis Gc, Chroni E, et al. Deep brain stimulation for 
secondary dystonia: results in 8 patients. Acta Neurochir(
Wien).2009;151(5):473-78. http://dx.doi.org/doi: 10.1007/
s00701-009-0281-x

42. Cho Cb, Park Hk, Lee Kj, Rha Hk. Thalamic Deep Brain 
Stimulation for Writer’s Cramp. J Korean Neurosurg 
Soc. 2009;46(1):52-55. http://dx.doi.org/doi: 10.3340/
jkns.2009.46.1.52

43. Fukaya C, Katayama Y, Kano T, Nagaoka T, Kobayashi K, 
Oshima H, Yamamoto T. Thalamic deep brain stimulation 
for writer’s cramp. J Neurosurg. 2007;107(5): 77-982. http://
dx.doi.org/doi: 10.3171/JNS-07/11/0977

44. Martínez-Torres I, Limousin P, Tisch S, Page R, Pinto A, 
Foltynie T, et al. Early and marked benefit with GPi DBS 
for Lubag syndrome presenting with rapidly progressive life-
threatening dystonia. Mov Disord. 2009;24:1710-12.

45. Hasegawa H, Mundil N, Samuel M, Jarosz J, Ashkan K. The 
treatment of  persistent vascular hemidystonia-hemiballismus 
with unilateral GPi deep brain stimulation. Mov Disord. 
2009;24:1697-98.

46. Morishita T, Foote Kd, Burdick Ap, Katayama Y, Yamamoto 
T, Frucht Sj, Okun Ms. Identification and management of  
deep brain stimulation intra- and postoperative urgencies and 
emergencies. Parkinsonism Relat Disord. 2010;16(3):153-62. 
http://dx.doi.org/doi: 10.1016/j.parkreldis.2009.10.003

47. Bronte-Stewart H, Taira T, Valldeoriola F, et al. Inclu-
sion and Exclusion Criteria for DBS in Dystonia Mov 
Disord.2011;26(Suppl 1):S5-S16. . http://dx.doi.org/doi: 
10.1002/mds.23482.

48. Rodríguez-Violante M, Cervantes-Arriaga A, Arellano-Reynoso 
A. Estimulación cerebral profunda en enfermedad de Parkin-



Acta Neurol Colomb. 2017;33 Supl. 1:S38-47.

47

Tratamiento quirúrgico de la distonía

son: importancia de un equipo multidisciplinario. Rev Mex 
Neuroci. 2014;(3):157-62.

49. Parr Jr, Green Al, Joint C, et al. Deeep Brain Stimula-
tion in childhood: An effective treatment for early 
onset idiopathic generalised dystonia. Arch Dis Child. 
2007;92(8):708-11.

50. Markunlc, Starr Pa, Air El, Marks Wj Jr, Volz Mm, Ostrem 
Jl. Shorter disease duration correlates with improved long-
term deep brain stimulation outcomes in young-onset 
DYT1 dystonia. Neurosurgery. 2012;71(2):325-30.

51. Bronte-Stewart H, Taira T, Valldeoriola F, et al. Inclu-
sion and Exclusion Criteria for DBS in Dystonia. Mov 
Disord. 2011: 26(Suppl 1); S5-S16. http://dx.doi.org/doi: 
10.1002/mds.23482.

52. Mariotti P, Fasano A, Contarino Mf, et al. Management 
of  status dystonicus: our experience and review of  the 
literature. Mov Disord. 2007;22(7):963–8. http://dx.doi.
org/doi: 10.1002/mds.21471 

53. Gudex Cm, Hawthorne Mr, Butler Ag, Duffey P. Effect of  
dystonia and botulinum toxin treatment on health-related 
quality of  life. Mov Disord. 1998;13:941–946. 

54. Mueller J, Skogseid Im, Benecke R, Kupsch A, Trotten-
berg T, Poewe W, Schneider Gh, et al. Pallidal deep brain 
stimulation improves quality of  life in segmental and gen-
eralized dystonia: results from a prospective, randomized 
sham-controlled trial. Mov Disord. 2008;23(1):131-34. 
http://dx.doi.org/doi: 10.1002/mds.21783

55. Bereznai B, Steude U, Seelos K, Botzel K. Chronic high-
frequency globus pallidus internus stimulation in different types 
of  dystonia: a clinical, video, and MRI report of  six patients 
presenting with segmental, cervical, and generalized dystonia. 
Mov Disord. 2002;17:138–44.

56. Kupsch A, Tagliati M, Vidailhet M, Et Al. Early postoperative 
management of  DBS in dystonia: Programming, response to 
stimulation, adverse events, medication changes, evaluations, 
and troubleshooting. Mov Dis. 2011(22):41-57.

57. Braun V, Richter Hp, Schroder Jm. Selective peripheral dener-
vation for spasmodic torticollis: is the outcome predictable? J 
Neurol. 1995;242(8):504-507. http://dx.doi.org/doi: 10.1007/
BF00867420

58. Bertrand Cm, Molina-Negro P, Bouvier G, et al. Observations 
and analysis of  results in 131 cases of  spasmodic torticollis after 
peripheral denervation. Appl Neurophysiol. 1987;50:319-23.

59. Taira T, Hori T. A novel denervation procedure for idiopathic 
cervical dystonia. Stereotac Func Neurosurg. 2003;80(1-4):40-43.

60. Gross Re. What happened to posteroventral pallidotomy 
for Parkinson’s disease and dystonia? Neurotherapeutics. 
2008;5:281-293. 

61. Moro E, Gross R, Krauss Jk. What’s new in surgical treatment 
for dystonia? Mov Dis. 2013 28(7): 1013-20. 

62. Moro E, Piboolnurak P, Arenovich T, Hung Sw, Poon Yy, 
Lozano Am. Pallidal stimulation in cervical dystonia: clinical 
implications of  acute changes in stimulation parameters. Eur 
J Neurol. 2009;16:506-512.


