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RESUMEN

La distonia psicogena (funcional) es una condicion que representa un reto para el clinico, desde su terminologfa
confusa hasta el tratamiento integral. Este fenémeno se presenta en pacientes con ausencia de una enferme-
dad neuroldgica o condicién secundaria que explique cabalmente dicha presentacion y generalmente con una
comorbilidad psiquidtrica marcada.

PALABRAS CLAVE: distonia, psicologfa de la conducta funcional, trastornos somatoformes (DeCS).

SUMMARY

Psychogenic (functional) dystonia represent a huge challenge to the clinician. Nowadays there is a discussion
between which term fit most to this condition (psychogenic vs. functional) but so far a consensus has not been
reach. This phenomenon is present in absence of any neurological condition or identifiable secondary cause

and usually is accompanied with an important psychiatric comorbidity.
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INTRODUCCION

Los trastornos del movimiento psicégeno o funcional
son el resultado de una alteracién psiquiatrica (1), que no
se asocia a un trastorno organico del sistema nervioso; su
diagnéstico es dificil y generalmente el paciente no lo acepta
(2). Usualmente se manifiestan como movimientos hiper-
cinéticos (3), su prevalencia es alta, alcanzando en algunas
series el 20 % de la consulta especializada (4).

La distonfa funcional (psicégena) a veces puede ser
diagnosticada con certeza clinica definida, utilizando los
critetios disponibles, a pesar de que actualmente se carece de
una prueba neurofisiolégica sensible y especifica. Algunos
fenotipos focales han sido distintivos, como la desviacién
unilateral de los labios y la mandibula, laterocolis con
elevacion del hombro ipsilateral y depresién del hombro
contralateral, flexién fija de la muifieca y el pie (5).

La fisiopatologia atn no estd dilucidada, y aunque se
han publicado diversos mecanismos neurobiolégicos (6,
7); no hay ensayos clinicos que confirme dichas hipétesis
(8). Las anormalidades fisiopatolégicas en la distonfa fun-

cional se superponen sustancialmente con las de la distonfa
organica, sin embargo, la recuperacién normal en el reflejo
de parpadeo y la plasticidad cortical normal (documentada
por la estimulacion asociativa pareada) son los unicos dos
hallazgos que pueden distinguir la distonfa funcional de
los pacientes con distonfa organica. Adicionalmente, las
anormalidades en el flujo sanguineo regional y los patrones
de activacién en la tomograffa por emision de positrones y
resonancia magnética funcional aportan cada vez mas datos
diferenciales (5).

El pronéstico es sombrio para muchos pacientes, debido
en parte a la movilidad restringida, diagnédstico tardio y
farmacoterapia inapropiada, el reconocimiento temprano
y el inicio del tratamiento pueden minimizar el dafio iatro-
génico y las innecesatias investigaciones de laboratorio, y
potencialmente reducir la discapacidad neuroldgica a largo
plazo (5, 8).

Se requiere un enfoque biopsicosocial y multidisciplina-
rio, que incluya neurdlogos, psiquiatras, psicdlogos, enfer-
meras, fisiatras y fisioterapeutas entrenados para lograr una
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intervencién terapéutica oportuna y adecuada. El manejo
de la distonfa funcional comienza con una explicacion
compasiva y asertiva del diagndstico para asegurar la acep-
tacion total del paciente, un paso critico para aumentar la
probabilidad de éxito con el tratamiento. La rehabilitacién
fisica y la terapia psicodindmica o cognitiva, parecen ser
beneficiosas, pero aun no han sido examinadas de manera
controlada (4, 5).

EPIDEMIOLOGIA

La distonia funcional es uno de los mas frecuentes luego
del temblor psicégeno, representando casi un tercio de todos
los fenotipos funcionales (31 % de los casos) (2); es mas
frecuente en mujeres entre 20 y 30 afios (9), generalmente
tiene un inicio subito y curso paroxistico (10), usualmente se
relaciona con una lesién traumatica menor (11) y con otros
trastornos del movimiento psicogenos (ejemplo: trastorno

de la marcha) (12).

Generalidades

La distonfa funcional representa un diagndstico tnico
desafiante, con expresion focal que implica practicamente
cualquier parte del cuerpo. El diagnéstico debe ser realizado
por un experto en trastornos del movimiento (5); puede
presentarse como distonia fija o ser paroxistica, sin relacio-
narse con alguna tarea especifica. La fenomenologia clinica
suele ser atipica para la edad (inicio en miembros inferiores
en adultos), y con queja temprana de dolor relacionado a
las posturas anémalas, a diferencia de los pacientes con
distonia organica que rara vez refieren dolor a pesar de las
posturas persistentes (2).

Los desacuerdos entre el paciente y el médico sobre la
nomenclatura de los trastornos del movimiento funcionales
pueden contribuir a la aceptaciéon incompleta del diag-
noéstico y a la reduccion de la probabilidad de resultados
satisfactorios (32). De hecho, sigue existiendo una amplia
variabilidad en la forma en que los neurélogos informan a
los pacientes acerca de su diagnostico (28). L.a mayoria de
los términos son inespecificos, pueden tener connotaciones
negativas o presumir psicopatologia subyacente. Estos y
otros factores, como el acceso limitado a la experiencia
en trastornos del movimiento, han llevado a una gran
proporcién de pacientes con diagndsticos sindrémicos
(por ejemplo, distonfa no especificada). Estos pacientes
suelen ser diagnosticados erréoneamente, con complica-
ciones iatrogénicas y acumulando casi el doble de la tasa
de utilizacién de la asistencia sanitaria y los costos anuales
de la atencién médica en comparaciéon con sus homologos
organicos (5).

Diagnéstico clinico

El desarrollo de criterios diagnésticos para la distonia
funcional (12) se convirtié en el primer y mas importante
marco de referencia para los esfuerzos clinicos y de inves-
tigaciéon y permitié pasar de un enfoque de “diagnéstico
por exclusiéon” a uno donde se podtia alcanzar un grado
de certeza “documentado” o “establecido” mediante la
determinacién de una combinacién de hallazgos histéricos
y de examenes, sin necesidad de més evaluaciones de labo-
ratorio. Mas recientemente, estos ctitetios han sido objeto
de esfuerzos de refinamiento, y la inclusién de una categoria
diagnéstica soportada por el laboratorio (1, 5, 12).

Aunque la distonfa funcional actualmente carece de
una prueba de laboratorio ampliamente disponible, su
diagnéstico puede ser alcanzado con certeza diagnostica
clinicamente definida después de un cuidadoso examen neu-
rolégico. Aligual que con otros trastornos del movimiento
funcional, la evidencia debe demostrar la inconsistencia
interna y la incongruencia de la enfermedad. Las pruebas
de laboratorio no necesitan ser normales para confirmar
este diagnostico (1, 5).

Las caracteristicas mas comunes de la distonia funcional
son su comienzo repentino y una postura fija en reposo,
que ofrece una marcada resistencia a la manipulacién pasiva.
Aunque es importante recalcar las caracteristicas psiquiatti-
cas ¢ historicas en el diagnéstico, la aparicion abrupta puede
ser una excepcion, dada su importancia para distinguitla de la
distonfa fija del sindrome corticobasal. Otras caracteristicas
clinicas pueden incluir poca o ninguna exacerbacién con la
accion, respuesta infrecuente o ausente a trucos sensoriales,
ausencia de distonfa en espejo (movimientos disténicos
desencadenados en la extremidad afectada cuando el
miembro no afectado realiza una tarea), dolor en las partes
afectadas del cuerpo, resolucion inmediatamente después
de las inyecciones de toxina botulinica u otras respuestas
no fisiolégicas y variable generalizacion al resto del cuerpo
con episodios intermitentes de exacerbacién y/o aparicion
de otros trastornos del movimiento funcionales. (2, 5, 13,

14). Tabla 1 (5).

Los criterios diagndsticos de Fahn y Williams, incluyen
cuatro categotias: tabla 2 (5, 12).

Documentado: remisién o mejoria del trastorno del
movimiento con psicoterapia, sugestioén, fisioterapia, pla-
cebo o cuando el paciente no esta siendo observado.

Clinicamente establecido: el trastorno del movimiento
es inconsistente en el tiempo e incongruente con la con-
dicién clinica mas otras manifestaciones: otros signos
falsos, multiples somatizaciones o un obvio trastorno
psiquiatrico.
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Tabla 1. Comparacion entre distonia organica y funcional.

Caracteristicas Distonia organica Distonia funcional

Inicio Insidioso y evoluciona en meses a afios, la postura es | Stibita o evolucionando en pocos dias, postura en reposo
inducida por la accion, al principio no es identifica- | desde el principio.
ble.

Precipitantes La historia traumatica es rara y, cuando esta presente, | Trauma menor, lesion relacionada con el trabajo; latencia
la latencia de la lesion al inicio es mas larga. muy corta a la aparicion de los sintomas.

Curso Lenta progresion; los paroxismos y las remisiones son | Rapida progresion a maxima severidad, paroxismos y
raros; la extension segmentaria es poco comun y la | remisiones comunes; extension segmentaria con com-
participacion de las piernas practicamente nunca esta | promiso de piernas.
presente en los casos de aparicion en adultos.

Discapacidad La incapacidad puede ocurrir después de muchos | Desproporcionado a la extension de la distonia; litigios

disminuyen su impacto.

aflos y las estrategias individuales de afrontamiento | o compensaciones son comunes.

Manipulacion pasiva | Poca o ninguna resistencia activa al movimiento | A menudo fija, resistencia activa a los movimientos

pasivo. pasivos de partes afectadas del cuerpo; la manipulacion
puede desencadenar o exacerbar el dolor.
Truco sensitivo Comun Ausente o “paraddjico” (empeora al tacto).

(gesto antagonico)

Caracteristicas
asociadas

Ninguno o temblor disténico.

Debilidad funcional de los miembros, hipoestesia funcio-
nal, otros trastornos del movimiento funcional.

Respuesta al
tratamiento

Excelente respuesta a la neurotoxina botulinica.

Habitualmente pobre; respuesta inmediata con la neuro-
toxina botulinica (efecto placebo).

Probable: el trastorno del movimiento es incongruente/
inconsistente sin otras caracteristicas, es consistente/con-
gruente mas signos neuroldgicos falsos o es consistente/
congruente con multiples somatizaciones.

Posible: es consistente/congruente con distonia organica
mas un obvio trastorno emocional.

En la practica clinica, las primeras dos categorfas han
sido integradas en una sola “clinicamente definida”. Varios
estudios han estimado estimaron la sensibilidad y especifi-
cidad de estos criterios; para la categoria probable o mayor
certeza, 83 % y 100 %, y para la categorfa posible o mayor,
97 % y 96 % respectivamente. (15)

En el 2009, Gupta y Lang propusieron una categotia
adicional “definido con soporte de laboratorio”, la cudl esta
basada en hallazgos electrofisiologicos (principalmente para
temblor y mioclonias), ademads no incluye en la clasificacién
la categoria probable y cuestiona la utilidad de la categoria

posible (1, 5).

Examen fisico

La sugestionabilidad puede servir como ctitico para
inducir cambios fenomenolédgicos incongruentes diagnos-
ticos. Tabla 3 (1-3). Estos son particularmente valiosos

cuando la magnificacién o reduccion de la postura disténica
se produce por la aplicacién de técnicas no fisiologicas,
tales como: la colocacién de un diapasén vibratorio sobre
el craneo, la palpaciéon de los puntos gatillo, durante o
inmediatamente después de la estimulacion eléctrica justo
por encima del umbral sensorial (1-3, 5).

Las fluctuaciones en severidad y variacién en el tono
con manipulacién pasiva podrian sugerir una ctiologia
funcional, pero estas caracteristicas podtian estar presentes
en distonia organica, y por tanto no son de utilidad para
determinar la distonfa funcional, como lo es para otros
fenotipos funcionales (5).

Las caracteristicas clinicas aplicadas a la distonfa fun-
cional serfan (12, 16):

Inconsistencia: tendencia a variaciones en distribucion
y severidad espontaneamente o con intervenciones no
fisiolégicas y multiples somatizaciones que cambian con
el tiempo.

Incongruencia: posturas fijas en el inicio, dolor en las
partes del cuerpo afectadas (fuera de la distonia cervical),
resistencia a los movimientos pasivos, falsa debilidad, alte-
racion sensorial no anatémico.
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Tabla 2. Criterios diagnésticos para los trastornos del movimiento funcionales: Fahn and Williams (1988).

Clinicamente definido*

Clinicamente probable**

Clinicamente posible***

Documentado o clinicamente establecido:
incongruencia o inconsistencia con >1 de:

1. Otros signos falsos

2. Somatizaciones multiples

3. Trastorno psiquiatrico obvio
4. Distractibilidad

5. Enlentecimiento deliberado

1. Distractibilidad
2.0tros signos falsos
3. Somatizaciones multiples

Trastorno emocional obvio

* Movimientos inconsistentes o incongruentes mas cualquiera de los cinco enumerados aqui.

** Movimientos inconsistentes o incongruentes o uno de los tres listados aqui.

*** No requiere movimientos inconsistentes o incongruentes ante la presencia de un evidente trastorno emocional. La categoria de
trastorno de movimiento funcional documentado se aplica en casos de alivio persistente por psicoterapia, sugestion o placebo, o

cuando los movimientos desaparecen en el paciente no observado.

Con base en datos clinicos y de laboratorio, se han pro-
puesto unos criterios diagnoésticos para la distonia funcional
(17) y han sido modificados de acuerdo a los hallazgos de
laboratorio (5). Tabla 4.

Un diagnéstico de distonia funcional soportada por el
laboratorio podria ser posible en casos de blefarospasmo
funcional y en algunos casos de distonia del pie fijo (5). El
reflejo de parpadeo, cuando se evalian con estimulos de
nervios supraorbitales pareados, exhibe un ciclo de recupe-
racién normal (R2) en blefarospasmo funcional, a diferencia
de su contrapartida organica, donde un R2 anormal puede
ser documentado (5). Un patrén de co-contraccion anormal
de musculos antagonistas en distonia fija del pie antes de la
prueba, en condiciones de reposo, postural y en movimiento
(un periodo de 30 segundos entre la instruccién verbal y
la realizacion de la actividad) contrasta con la ausencia de
co-contraccién antes de la prueba en pacientes con distonia
DYT1 como en controles sanos (2, 5).

Fenotipos de distonia funcional regional

Una variedad de fenotipos altamente especificos han
sido reconocidos en paciente con fenotipos focales de
distonia funcional (5).

Los trastornos funcionales del movimiento facial presen-
tan espasmos musculares tonicos semejantes a la distonifa e
implican el labio, a menudo tirando hacia un lado (61 %),
parpados (51 %), regién perinasal (16 %) y frente (9,8 %).
La desviacion ténica de la mandibula, con traccidn ipsilateral
hacia abajo y lateral, es el fenotipo mas comun en el 84 %
de los pacientes con trastornos del movimiento funcional.
Las asociadas uni o bilateral del orbicular de los ojos y la
contraccién del platisma son rasgos asociados comunes (18).

El fenotipo maés caracteristico es la torticolis dolorosa
postraumatica, de aparicion repentina después de un trau-
matismo (a menudo trivial). Se caracteriza por laterocolis
predominante, elevacion del hombro ipsilateral y depresion
del hombro contralateral. Como la distonfa cervical organica
nunca se asocia con la depresion del hombro contralateral,
esta caracteristica fenomenolégica puede servir (ademas
de la postura fija) como una pista clinica distintiva de su
contraparte organica. La postura cervical es fija desde el
principio y es resistente a la manipulacién pasiva.

El dolor es un rasgo asociado comun, aunque por si
solo no sirve para distinguirlo de la distonfa cervical (9). La
propagacién de la distonia y la acumulacion de trastornos
funcionales adicionales son comunes (5, 19).

A diferencia de la distonia braquial idiopatica o postetior
al ataque cerebrovascular, la distonfa funcional que afecta a
la mano conduce a la flexién de la mufieca y del segundo al
quinto dedo sin comprometer el pulgar significativamente y,
en algunos casos, el dedo indice, preservando asi la impor-
tante funcién de pinza (5, 9). En esta variante, los dedos
cuatro y cinco de la mano tienden a ser los mds afectados
que los dedos dos y tres, y el pulgar menos afectado o no
afectado, este patrén es virtualmente patognomonico de la
distonia funcional. Una vez mas, el inicio subito o rapido
de la postura de la mano es una pista clinica que ayuda
a distinguirla de aquella que evoluciona durante meses o
afios en trastornos de demencia, particularmente aquellos
asociados con el sindrome corticobasal (5).

La flexion plantar fija del pie y la inversion son las expre-
siones mas comunes de esta forma de distonfa funcional de
inicio en el adulto. La distonia del pie en reposo (es decir,
no paroxistica o inducida por el ejercicio) en adultos suele
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Tabla 3. Elementos mas importantes para el diagnostico clinico de los trastornos del movimiento funcionales.

Inconsistencia

Severidad y distribucion topografica variable en el tiempo.

Cuando el paciente estd atento al movimiento o desaparece con maniobras de distraccion y al
manipular objetos valiosos.

Incongruencia

No sigue los patrones neurofisioldgicos y anatomicos conocidos.
Patrones mixtos extrafos.

Ataques paroxisticos de movimientos precipitados por sugestion.
Paroxismos con latencia prolongada.

Coexistencia de crisis no epilépticas psicogenas.

Sugestionabilidad

Desaparece con presion digital sobre la frente o la extremidad afectada (también se ha reportado respuesta
con el uso del diapasén).

Con maniobras de hiperventilacion.
Las maniobras de sugestion desencadenan sacudidas ritmicas.

Desaparece con placebo y/o psicoterapia.

Enlentecimiento

Lentitud extrema del movimiento voluntario que impresiona fatiga generalizada excesiva.
Esfuerzo exagerado en la ejecucion de movimientos simples (como la prueba de golpeteo digital).
El esfuerzo motor se acompafia de sonidos guturales, gemidos, suspiros y movimientos corporales generalizados.

Suspension de las pruebas fisicas iniciadas (prueba dedo-nariz) por fatiga.

Falsa debilidad

Debilidad intermitente y cambiante en el tiempo.
Distribucion no anatomica de paresias o paralisis.

Signo de Hoover positivo.

Signo de coactivacion positivo (en reposo y al inicio del movimiento). El examinador palpa los musculos
agonistas como los antagonistas en la prueba de resistencia. Puede ser mas facil sentir la contraccion de un
musculo antagonista cuando se prueba el musculo agonista (activacion del triceps cuando se esta probando el
musculo biceps). Signo de abduccion digital positivo: el movimiento en abduccion de los dedos de la mano no
afectada provocard movimientos sincinéticos en abduccion de la mano presuntamente afectada (al igual que
con los pacientes sanos), a diferencia en pacientes con paresia o paralisis organica, en quienes esto no ocurre.

Signo del esternocleidomastoideo contralateral paralizado.

Ausencia de hiperreflexia, espasticidad, reflejos anormales y otros signos neurolégicos.

Tabla 4. Criterios diagnosticos propuestos para distonia funcional (Modificado de Espay and Lang 2015).

Clinicamente definido De soporte pero no es Confirmada por laboratorio

necesario ni suficiente

1. Inicio rapido o subito en la distonia fija 1. Asociado a dolor (excepto en 1. Recuperacion normal del reflejo de

en reposo. region cervical). parpadeo (blefarospasmo funcional).
2. Distonia fija en reposo. 2. Asociado a sindrome doloroso 2. Signo de coactivacion en la
3. Resistencia variable a la manipulacion regional complejo. electromiografia de superficie

y/o distractibilidad o ausencia cuando (distonia fija del pie).

no es observada.
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ser funcional (9). Una variante inusual en adultos jévenes es
el “dedo estriatal” funcional expresado como extension fija
del primer dedo y flexién del segundo al quinto dedo, por
lo que el primer dedo es resistente a la flexién forzada pero
sufre flexion espontinea cuando el examinador extiende el
segundo al quinto dedo. La distonia fija del pie puede ser, sin
duda, uno de los mas malignos y refractarios de los fenoti-
pos funcionales, con una pérdida temprana y practicamente
permanente de la deambulacién (20). La deambulacién
residual tiende a estar asociada con un esfuerzo excesivo
(el signo del “jadeo y resoplo”), desproporcionado con la
magnitud de la discapacidad objetiva (21). Una proporcién
considerable de estos pacientes también puede desarrollar
anomalifas ortopédicas secundarias y caracteristicas disau-
tonémicas del desuso y la inmovilidad de la extremidad
afectada, aunque posiblemente el patrén inverso puede
ser mas comun: dolor, diagnéstico de sindrome doloroso
regional complejo (SDRC) y luego distonfa funcional. Un
diagnostico de SDRC-I1 a menudo distrae la atencién de la
naturaleza funcional de la distonia y posiblemente impide
el inicio de estrategias de tratamiento adecuadas (5, 17).

Psicopatologia

Entendemos conceptualmente que los trastornos
funcionales del movimiento se desarrollan a partir de un
desajuste entre las creencias y expectativas basicas de los
pacientes con su medio ambiente y datos sensotiales (5).
Este concepto de equivocacion fue discutido por Freud,
quien consideré que una disociacién psicoldgica era un
mecanismo de defensa, que proporcionaba una ventaja
o “ganancia secundaria”. El desajuste, magnificado por
desencadenantes fisicos o emocionales conlleva a mala
interpretacién de los sintomas por el paciente (11).

La mayor serie de distonfa funcional demostré mayores
tasas de trastornos disociativos (42 %) y afectivos (85 %o)
(9). Otras caracteristicas psicoemocionales identificadas
incluyen traumatismo infantil, especificamente mayor
abuso emocional y abandono fisico, mayor temor asociado
con eventos traumaticos y un incremento de episodios
traumadticos en comparaciéon con los voluntarios sanos
y los pacientes con distonfa focal de mano (22). En otra
serie de 41 pacientes con distonia funcional seguidos por
un promedio de 8 afios, la ansiedad se documentd en el
41 % vy la depresion en el 18 % de esta cohorte; 18 % se
clasificaron dentro del rango de trastornos disociativos/
somatomorfos (23).

La ausencia o presencia de comorbilidades psiquidtricas
y estresores agudos no deben influenciar en la decisién diag-
nébstica; ya que pueden estar ausentes y en algunas patologias
neuroldgicas organicas (especialmente de ganglios basales),
inician con sintomas psiquiatricos (11).

Fisiopatologia

Varios estudios han demostrado que algunas caracte-
risticas electrofisiologicas identificadas por primera vez en
la distonfa organica se superponen con las de la distonia
funcional (5). En general, se han identificado tres anomalias
fisiopatoldgicas principales en la distonia organica en el
sistema sensorimotor: disminucién de la excitabilidad de los
circuitos corticales y de inhibicién de la columna vertebral,
alteracion del procesamiento e integraciéon somatosensorial
y plasticidad maladaptativa en la corteza sensoriomotora.
Algunos de estos hallazgos pueden encontrarse también en
distonia funcional (5).

El analisis de la curva de recuperacion de la excitabilidad
del reflejo de parpadeo puede ser estudiada aplicando pares
de estimulos de la misma intensidad en el nervio supraor-
bitario. Ambos estimulos estan separados por un intervalo
entre 100-1000 ms. Los sujetos normales presentan una
inhibicién completa de la respuesta en intervalos entre 100-
200 ms, con recuperacién gradual de la segunda respuesta
hasta que en intervalos de 1.000 ms, la respuesta es del
orden del 50 % de la obtenida tras el primer estimulo. Los
pacientes con distonfa presentan una recuperacion excesi-
vamente temprana de la excitabilidad de la respuesta R2 y
una recuperacion normal de la excitabilidad de la respuesta
R1. Estas alteraciones se pueden atribuir a un incremento
anormal en la excitabilidad en las interneuronas del tronco
del encéfalo que canalizan el componente R2 del reflejo
de parpadeo en la via trigémino-facial. El hecho de que la
excitabilidad del reflejo de parpadeo se halle alterada en
las enfermedades que afectan a los ganglios basales puede
explicarse en funcién de las influencias que éstos ejercen
sobre diversas areas del tronco del encéfalo, en este caso
concreto, a través del circuito formado por eferencias de
los ganglios basales que se dirigen hacia el coliculo superior
y desde ahi hacia el nicleo raphe magnus y finalmente al
nucleo principal del trigémino (5, 24).

La plasticidad cortical en los circuitos sensorimotores,
probada con un paradigma electrofisiolégico que involucra
estimulacién asociativa pareada, fue anormalmente alta en
distonfa organica (25), pero normal en pacientes con distonia
funcional (26). La falta de plasticidad maladaptativa en dis-
tonfa funcional necesita ser replicada por otros grupos antes
de que pueda ser util en clinicas y centros de investigacion.

La recuperacién normal en el reflejo de parpadeo y la
plasticidad cortical normal (documentada por la estimula-
cién asociativa pareada) son los unicos dos hallazgos que
pueden distinguir la distonfa funcional de los pacientes con
distonia organica (5).

Neuroimagen funcional

Un estudio de tomografia por emisién de positrones
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en 6 pacientes con distonfa funcional del pie derecho,
demostré un aumento anormal del flujo sanguineo en el
cerebelo y los ganglios basales y una disminucién en la
corteza motora primaria, en comparacién con los pacientes
con distonfa organica que presentaban una participacion
topografica similar, un aumento en el flujo sanguineo en la
corteza motora primaria, el talamo y el nicleo caudado (27).
Hstos datos sugieren una diferenciacién cortical-subcortical
entre la distonfa organica y funcional en términos de flujo
sanguineo regional.

En un estudio de resonancia magnética funcional
recientemente completado que utiliz6 tareas de recono-
cimiento motor, reconocimiento basico de emociones y
estimulos de emocién intensa, hubo hipoactivacién en el
putamen posterior bilateralmente con estimulos motores
y emocionales simples y mixto (hipo e hiperactivacién) en
los ganglios basales y las regiones corticales clave en res-
puesta a estimulos emocionales intensos en pacientes con
distonia funcional en comparacién con distonfa organica
y controles sanos (17). Estos datos sugieren que los tras-
tornos especificos en el procesamiento de las emociones
dependientes de estimulo pueden estar subyacentes en la
generacion y/o mantenimiento de la distonfa funcional o
de las comorbilidades psicolégicas asociadas. Se necesita-
ran estudios adicionales para determinar hasta qué punto
estos cambios funcionales pueden ser modificados por las
modalidades psico-fisioterapéuticas disponibles. Por otra
parte, es importante sefialar que, aunque estos estudios de
imagen pueden mostrar interesantes diferencias de grupo,
no es probable que sean utiles para el diagnodstico en el
paciente individual (5).

Pronostico

El pronéstico de los pacientes con distonia funcional
sigue siendo pobre. La mejorfa esta documentada en menos
del 25 % de los pacientes, la remisién mayor en sélo el 6
% y el empeoramiento continuo en el 33 %, con incluso
nuevas caracterfsticas neuropsiquidtricas emergentes en
algunos. El co-diagnéstico de sindrome doloroso regional
complejo resultd ser un predictor independiente de un
resultado peor (23).

Otros desafios que interfieren con el manejo y la
recuperacion de estos pacientes son el litigio en curso y la
aceptacion incompleta del diagnéstico por el paciente (28).

El pronéstico puede ser agravado por el sedentarismo
a largo plazo y las complicaciones ortopédicas. En los
casos mas severos, los pacientes con distonia funcional han
buscado la amputacion de la extremidad afectada, lo que
sugiere una forma particularmente maligna de la enferme-
dad asociada con un trastorno de identidad de la integridad

corporal (29).

Dada la pobre respuesta a las terapias disponibles, el
diagnéstico temprano y adecuado sigue siendo critico para
un resultado positivo. De hecho, se ha demostrado que la
corta duracién de los sintomas y la alta satisfaccion con la
atencion médica recibida predicen un resultado positivo (30).

TRATAMIENTO

Se ha propuesto un enfoque de equipo multidisciplinatio,
con neurdlogos, psiquiatras y fisioterapeutas. Sin embargo,
el neurdlogo es el unico con la formacién adecuada para
diagnosticar los trastornos funcionales del movimiento con
certeza clinicamente definida y dirigir la terapia de manera
decisiva lejos de investigaciones de laboratorio adicionales
o ensayos farmacoterapéuticos (5). Dallocchio et al. sugi-
rieron el acronimo THERAPIST, modificado aquif, como
recordatorio de los elementos importantes en la secuencia
del manejo de los trastornos funcionales del movimiento
¥, por extension, de la distonia funcional (31):

Terminologfa.

Hear - Escuchar al paciente.
Explicar el diagnostico.
Reassure - Tranquilizar.
Abordar los problemas.
Pronésticar.

Individualizat.

Self-help - Autoayudar.

Tratar enfermedades concurrentes, si las hubiera.

El neurdlogo tratante debe indicar claramente el diag-
néstico y corregir las ideas equivocadas del paciente, con el
objetivo de ayudar a los pacientes a aceptar el diagnostico y
facilitar su adopcién de los esfuerzos terapéuticos postetio-
res. La nomenclatura a utilizar durante el informe diagnos-
tico sigue siendo controvertida, pero el deseo de reducir el
pensamiento dualista y minimizar el lenguaje potencialmente
humillante o peyorativo ha llevado a la propuesta de utilizar
el término funcional (32). Es importante destacar que los
pacientes no estan “locos”, no estan “compensando” sus
sintomas y déficit (es decir, son “reales”) y que su discapa-
cidad es tan severa como la de otros trastornos (33). Antes
de introducir las opciones de tratamiento, es importante
discutir cualquier posible conflicto de interés relacionado
con el paciente, que puede impedir el éxito de la terapia,
como procedimientos de discapacidad, litigios continuos
o anticipados y relaciéon de dependencia con el cényuge o

cuidador (5).

La valoracién por el servicio de psiquiatria debe ser el
ultimo paso del proceso diagnéstico (3) y se le debe explicar
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al paciente la razén antes de hacerlo. El papel del psiquiatra
es esencial en la deteccién del conflicto psicodinamico del
paciente y eleccién de estrategias para su resolucion. El
neur6logo y psiquiatra deben definir si el paciente tiene
un trastorno convetsivo, de somatizacion, facticio o si esta
simulando, ya que el tratamiento sera diferente en cada caso.
En el manejo del sindrome conversivo algunas interven-
ciones han demostrado eficacia, entre ellas cabe destacar la
psicoterapia psicodinamica, la terapia cognitivo-conductual,
la psicofarmacoterapia (antidepresivos y ansioliticos), la
rehabilitacién con terapia fisica y ocupacional, biofeedback,
hipnosis, yoga, meditacién y acupuntura (1-3).

Terapia cognitivo-conductual

La terapia cognitivo-conductual habfa acumulado
pruebas sustanciales en la depresion y la ansiedad antes
de su reciente traduccién para pacientes con trastornos
funcionales del movimiento (5). Durante las sesiones, los
pacientes se orientan hacia la identificacién de sus creencias
basicas disfuncionales (distorsiones cognitivas) con el fin de
interrumpir las respuestas cognitivas, emocionales y conduc-
tuales asociadas a factores de estrés pasados y en curso (11).
El tratamiento farmacolégico de la depresién comorbida y la
ansiedad, si estan presentes, pueden aumentar las probabili-
dades de éxito (16). Un psiquiatra consultor puede ayudar a
iniciar un curso de tratamiento para cualquier psicopatologia
relevante con el apoyo del especialista en trastornos del
movimiento tratante (34). Los estudios en convulsiones psi-
cogénicas han demostrado que los inhibidores selectivos de
la recaptacion de serotonina pueden inducir una reduccién
de casi el 50 % en la ocurrencia de eventos (35), una tasa
de éxito que podtia extrapolarse plausiblemente a distonia
funcional y a otros trastornos del movimiento funcional. La
terapia cognitivo-conductual sigue siendo estudiada para el
tratamiento de la distonia funcional.

Psicoterapia psicodinamica

La psicoterapia es la piedra angular del tratamiento (4).
La psicoterapia psicodinamica es otra modalidad terapéutica
potencialmente efectiva para la distonia funcional. También
se puede combinar con tratamiento antidepresivo y/o ansio-
litico y tiene como objetivo evaluar experiencias historicas
de la vida, especialmente en los primeros afios de vida, y
rasgos de personalidad, y compararlas con experiencias de
vida actuales y emociones problematicas (30).

Terapia fisica

La terapia fisica se ha evaluado como un mecanismo
para tratar los trastornos funcionales de la marcha, inclui-
dos los asociados con distonia funcional. En un estudio,

los pacientes con marcha funcional participaron en un
programa de rehabilitacién con mejoria al completarse las
3 semanas y un afio después del estudio (37). Dallocchio et
al. (31) evaluaron un programa de ejercicios en 5 pacientes
con distonfa funcional (de una cohorte de 16 pacientes con
trastornos funcionales del movimiento), documentando
mejoras sustanciales en las calificaciones de discapacidad
en 3 de ellos, y un tercio de la cohorte global.

Fisioterapia de reprogramacion motora

Ena Clinica Mayo se desarrollé un programa de fisiote-
rapia de reprogramacion motora de 1 semana en 60 pacien-
tes, con una mejoria de casi el 60 % (38). La reprogramacion
motora “descompone movimientos y posturas aberrantes
en componentes motores individuales y gradualmente
reconstruye patrones motores mas normales”, reforzando
estos patrones y haciendo caso omiso de los inadecuados,
forzandolos a la extincion (38). Si bien esta opcion terapéu-
tica parece prometedora, no esta claro si se puede esperar
que su aplicacién a distonia funcional sea tan exitosa.

Experiencia anecdoética especifica de distonia
funcional

Van Nuenen et al. (39) discuti6 los beneficios de la
acupuntura aplicada a un solo caso con trastorno del movi-
miento funcional mixto de larga duracién y refractario, que
inclufa distonfa funcional.

Se informé que la hipnosis redujo los sintomas en casi
dos tercios de los pacientes con trastornos del movimiento
funcional (aunque probablemente ninguno con distonia
funcional), con beneficios que persisten después de 6
meses (40).

La sedacioén terapéutica con propofol se informé como
util en pacientes seleccionados con distonfa funcional grave,
presumiblemente antes del desarrollo de contracturas (41).

También se informé que la estimulacién de la corteza
motora mejoro rapidamente a un paciente con distonia fija,
previamente tratada con estimulacion palida (42), aunque no
se tuvo en cuenta la posibilidad de una respuesta placebo y
no se diagnosticé a este paciente como distonia funcional
antes de dicha intervencion (43).

Recientemente, se demostré que la estimulacion magné-
tica transcraneal repetitiva reduce la discapacidad en pacien-
tes con trastornos del movimiento funcional, aunque este
esfuerzo no incluyé pacientes con distonia funcional (44).

Por dltimo, se ha informado que la dosis baja de nal-
trexona (45) y la estimulacién de la médula espinal con
terapia de baclofeno intratecal (46) son de ayuda en 2y
4 pacientes con distonfa funcional y sindrome doloroso
regional complejo, respectivamente, pero es poco probable
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que los ensayos controlados aleatorizados estén disefiados
para estas terapias.

El uso del placebo en el proceso diagnéstico y tera-
péutico es éticamente discutido (47) y hasta el momento
se desconoce su beneficio (8), iniciar algin tratamiento
farmacolégico aparentemente dirigido hacia el problema
solo fortalece la conducta anormal del paciente (48)

CONCLUSIONES

La distonia funcional es una importante fuente de disca-
pacidad entre los trastornos neurolégicos; a veces se puede
diagnosticar con certeza clinicamente definida usando sélo
los hallazgos del examen clinico, pero a menudo es muy
dificil. Los esfuerzos futuros se centraran en el mejorar
la comprensiéon neurobiolégica de la distonfa funcional,
refinando atn mas la base fisiopatolégica que la distingue
de la distonia organica y aumentando el rendimiento de las
opciones de tratamiento disponibles.

Caracteristicas generales que sugieren un trastorno del
movimiento funcional o psicogénico, dentro de estos
una distonia funcional (1-5, 49):

- Inicio abrupto

- Trauma fisico menor justo antes del inicio de los sinto-
mas

- Rapida o inmediata progresién a su maxima intensidad
- Exacerbaciones paroxisticas (generalmente no cinesio-
génicos)

- Evolucion estética sin clara progresion en el tiempo

- Cambios sutiles del fenotipo en el tiempo
- Sintomas fluctuantes

- Episodios previos de trastornos del movimiento en otra
parte del cuerpo con completa o parcial remision

- Multiples quejas somaticas (fibromialgia, dolor toracico
atipico, sindrome de colon irritable)

- Diseminacién de los sintomas a otras partes del cuerpo

- Estresores psicolégicos reconocidos por paciente o
familiares

- Pleito o compensacion econémica o laboral pendiente
(no siempre aparente)

- Factores de riesgo para trastorno conversivo (antece-
dente de abuso fisico o sexual)

- Exposicion previa al modelo de enfermedad en amigos
o familiares (trastorno organico y/o psicégeno)

- Comorbilidad psiquiatrica

- Empleado del sistema de salud o aliado en los hospitales

- Cuatro o més consultas al médico en el tltimo afio por
la misma queja

- Ausencia de respuesta al tratamiento médico instaurado

- Poca adherencia al tratamiento médico instaurado

- Respuesta positiva a psicoterapia o placebo

- Remisién espontinea y subita
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