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Pseudoatetosis de los miembros superiores como manifestacion del
déficit de vitamina B12: a proposito de un caso

Pseudoathetosis of the upper limbs as a manifestation of vitamin B12 deficit: about a case
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RESUMEN

INTRODUCCION: la ganglionopatia sensitiva es una rara complicacion del déficit de vitamina B12, la cual da origen
a un espectro de sintomas neurolégicos que incluyen alteraciéon de la sensibilidad vibratoria, propiocepcion,
ataxia y, con menor frecuencia, trastornos del movimiento. La pseudoatetosis es una presentaciéon muy inusual.

Caso crinico: un paciente masculino de 73 afios se presenta con patestesias y torpeza de las cuatro extremi-
dades, dolor tipo urente en plantas de pies y manos, inestabilidad postural y limitacién para la marcha. En la
exploracion neurolégica se encuentra hipoestesia y ataxia sensitiva de las cuatro extremidades, con presencia
de pseudoatetosis de los miembros superiores como consecuencia de ganglionopatia por déficit de vitamina
B12 demostrada por la imagen tipica de “V” invertida, debido a compromiso de las proyecciones centrales las
neuronas sensitivas mielinizadas en RMN de columna cervicotoraccica. A los cuatro meses se reporta mejoria
del déficit propioceptivo y correccion del trastorno de movimiento gracias a la reposicion de la cianocobalamina
intramuscular. Hasta el momento no se presenta patologfa neoplasica, autoinmune o infecciosa.

Concrusiones: la ganglionopatia sensitiva por déficit de vitamina B12 es una condicion potencialmente reversible
y subdiagnosticada que puede manifestarse ocasionalmente con trastornos del movimiento. Debe sospecharse
en pacientes con déficits sensitivos por compromiso de fibra gruesa. Su prondstico es favorable si la causa del
déficit se documenta tempranamente y se hace reposicion de dicha vitamina.

PALABRAS CLAVE: atetosis; distonfa; deficiencia de vitamina B12; ataxia; sistema nervioso periférico; tras-
tornos del movimiento (DeCS)

1. M.D,, Residente de neurologfa clinica, Departamento de Neurologfa, Fundacién Universitaria de ciencias de la Salud -
Hospital Universitario Infantil de San José, Bogota D.C., Colombia.

2. M. D, Neurdlogo, neurofisiologo, Departamento de Neurologfa, Fundaciéon Universitaria de ciencias de la Salud - Hospital
Universitario Infantil de San José, Bogota D.C., Colombia.

3. M.D., Neurologo, neurofisiologo, psicoanalista, Departamento de Neurologia, Fundacién Universitaria de Ciencias de la
Salud - Hospital Universitario Infantil de San José, Bogota D.C., Colombia.

4. M.D,, Neurdlogo, neurovascular intervencionista, Departamento de Neurologia, Fundacion Universitaria de Ciencias de
la Salud - Hospital Universitario Infantil de San José, Bogota D.C., Colombia.

5. M.D, Neurdlogo, epileptologo. Departamento de Neurologia, Fundacion Universitaria de Ciencias de la Salud - Hospital
Universitario Infantil de San José, Bogota D.C., Colombia.

6. M.D., Neurdlogo, esp. trastornos del movimiento y enfermedad de Parkinson. Departamento de Neurologia, Fundaciéon
Universitaria de Ciencias de la Salud - Hospital Universitario Infantil de San José, Bogota D.C., Colombia.

Contribucion a los antores: AV'P: Realizd resumen de la bistoria clinica, sintesis de los resultados de laboratorios, nenroimagenes, biisqueda de
literatura relacionada, redaccion del texto. SFR: Revision y aportes a la discusion. GAC: Revision_y correcciones del texto. HMPR: Revision,
edicion del caso clinico. [M: Revision y correcciones del texto. [DVAndlisis del caso, biisqueda de literatura, edicion de la discusion, revision, cor-
recciones del texo y sintesis del mismo.

Recibido 20/5/20. Aceptado: 14/3/21. ®®@
Correspondencia: Juan Diego Vargas-Jaramillo, dt.juandiegovargas@gmail.com




Parra AV., Ramirez SE,, Castillo GA., et al.

SUMMARY

INTRODUCTION: sensory ganglionopathy is a rare complication of vitamin B12 deficiency, causing an spectrum
of neurologic symptoms such as abnormal vibratory sensitivity, proptrioception, gait disturbance and rarely
movement disorders like pseudoatetosis and dystonia.

CLINICAL cAsE: a 73-year-old man was admitted with numbness and clumsiness of his extremities, burning
pain on palms and soles, postural instability and impaired walking. Neurological examination demonstrated
hypesthesia and sensory ataxia of four limbs with associated pseudo athetoid movements of the upper limbs
as a consequence of ganglionopathy by vitamin B12 deficiency, showing typical MRI inverted “V” sign due
to degeneration of central projections from large sensory neurons, which was successfully treated with IM
cyanocobalamin 4 months later.

Concrusions: sensory ganglionopathy in B12 deficit is a potentially reversible and underdiagnosed condition,
which occasionally can present with movement disorders. Must be suspected in patiens presenting with sensory
deficits depending on richly myelinated axons. Usually with good prognosis after identifying the deficit’s cause
and giving propper treatment.
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deficiency (MeSH).

INTRODUCCION

La atetosis es un término griego que significa “sin
posicion fija” y se refiere a un trastorno del movimiento
hipercinético descrito por primera vez por Hammond en
1871, consistente en movimientos torsionales lentos que
tipicamente comprometen los segmentos distales de las
extremidades (1). El término atetosis es controversial, ya
que en algunos articulos es definido como una forma de
distonfa, mientras que otros la clasifican como parte de las
coreas. En la actualidad tiende al desuso y se reserva para
la paralisis cerebral y la pseudoatetosis (2). Esta ultima se
caracteriza por la imposibilidad de mantener una posicién
fija de las extremidades de localizacion distal, con presen-
cia de movimientos torsionales lentos, irregulares, de baja
amplitud, debido al déficit en el sentido de la posicion de
los segmentos corporales.

En las primeras descripciones se documento su origen
en la lesién de los nicleos basales, sin embargo, en 1876
Gowers ya describfa un trastorno hipercinético similar
en pacientes posthemipléjicos con trastornos sensitivos
asociados. En 1975 Dooling y Adams acufiaron el término
pseudoatetosis para distinguir los trastornos de movimiento
derivados del déficit propioceptivo, incluyendo lesiones
desde el nervio periférico hasta la corteza parietal, pasando
por los cordones posteriores y el tallamo (3).

Desde el punto de vista fenomenolégico, podria hacerse
referencia a este caso como corea, dado su caracter fluente y
el patrén de movimiento impredecible, irregular y de mayor
velocidad que la distonia (4). Sin embargo, ya que no pre-
senta compromiso de musculos craneales y apendiculates
proximales, con supresion del movimiento con la apertura
ocular, y sin postura disténica, se trata de un movimiento
pseudoatetdsico (2).

Los casos de pseudoatetosis en la literatura son
escasos (5) y han sido descritos en asociacion con
enfermedades desmielinizantes, mielitis, lepra, ataque
cerebrovascular, lesiones isquémicas medulares, tumo-
res, sindrome de desmielinizacién osmotica y déficit
de cobre o zinc. El déficit de vitamina B12, como en el
€aso que se presenta a continuacién, es una causa muy
inusual de pseudoatetosis; solo se encuentran cinco casos
reportados en la literatura, de los cuales cuatro tienen
presentacion en miembros superiores (6-9) y uno en las
cuatro extremidades (10). Las causas informadas fueron
gastritis atrofica y un caso por inhalacién cronica de 6xido
nitroso con fines recreativos.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 73 afios con historia de dos afios
de evolucion consistente en sensacion progresiva de hormi-
guco y adormecimiento en las manos que posteriormente
comprometié los pies, asociado con dolor tipo urente. En
sus maltiples consultas se manej6 con pregabalina y alcanzé
mejorfa del dolor neuropatico, pero sin modificacién del
déficit sensitivo.

Aproximadamente ocho semanas antes del ingreso, el
paciente comenzd a presentar una pérdida de peso no inten-
cionada (7 kg) y empeoramiento gradual de la marcha. Al
inicio su esposa notd una marcha enlentecida y progresiva-
mente presentaba cada vez mayor dificultad para mantenerse
en pie de manera estable, con lateropulsion hacia la derecha
y haciéndose torpe con sus manos. Con posterioridad perdié
la posibilidad de caminar sin apoyo, debido a lo que referia
como “ sensacién de caminar sobre las nubes”, por lo que
fue derivado al servicio de urgencias.
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En su historia médica hay antecedentes de hipertension,
hipotiroidismo, dislipidemia, hiperplasia prostatica benigna,
EPOC y trombosis de la vena yugular interna de etiologia
aun indeterminada. Su medicacion incluye losartan, catve-
dilol, atorvastatina, levotiroxina y bromuro de ipratropio.
Es un exfumador de 36 paquetes/afio hace 20 afios y niega
consumo de alcohol o drogas ilicitas. A la revisién por
sistemas manifiesta disminucién gradual de la ingesta de
proteina animal desde hace dos aflos, debido al mal estado
de su proétesis dental y no dejé de comer huevos ni licteos.
Niega sintomas disautonémicos o sintomas secos.

Al examen fisico tuvo signos vitales normales, con
evidencia de palidez mucocutanea, sin ictericia, glositis
ni visceromegalia. En el examen neuroldgico, el habla y
el lenguaje no tenfan alteraciones, en tanto que el test de
minimental puntud 25/30, debido a desotientacion en el dia
y la fecha (8/10) y déficit en el recobro de recuerdos (2/3).
Por el déficit de la coordinacion, no pudo completar tareas
de planeacién ni la copia de figuras ( 7/9). Los pates cra-
neales estuvieron normales. El tono y el trofismo muscular
se encontraban dentro de la normalidad, con fuerza 5/5 en
las cuatro extremidades, excepto una leve limitacién para la
abduccion del hombro derecho en relacién con una lesién
previa del manguito rotador.

Los reflejos miotendinosos se encontraban abolidos
en las cuatro extremidades, con respuesta plantar flexora
bilateral. Por su parte, la sensibilidad termoalgésica se
observo preservada de manera simétrica, con disminucién
de la sensibilidad dolorosa profunda de distribucién homo-
génea en las cuatro extremidades, asociado con parestesias
de la misma distribucién, disminucién de la percepcion
cinestésica y de la posicion articular (hasta articulaciones
glenohumeral y coxofemoral), con apalestesia de los miem-
bros inferiores hasta las espinas iliacas anterosuperiores de
forma simétrica (diapasén 128 Hz). No present6 dismetria
ni disdiadococinesia y el sigho de Romberg fue positivo. Se
encontré inestabilidad postural, con aumento de la base de
sustentacion, ataxia para la marcha y movimientos espon-
taneos ondulantes, arritmicos y fluentes de los dedos que se
acentuaban con las posturas y el cierre ocular, disminufan
con el reposo y desaparecian durante el suefio (figura 1).

Electrolitos, funcién renal y hepatica, hemograma con
leucopenia (blancos: 3890 mm3), con anemia macrocitica
con un nivel de hemoglobina de 8,7 g/dl, elevacion del
volumen corpuscular medio de 110 fl y trombocitopenia
de 115.700 mm3. EI analisis del liquido cefalorraquideo
fue normal. El nivel sérico de vitamina B12 fue de 83 pg/
ml (valores normales institucionales: 211-946 pg/ml) y el
acido folico se encontré normal.

Los estudios de neuroconduccion mostraron ausencia
homogénea y simétrica de respuestas sensitivas, asi como

Figura 1. Pseudoatetosis

Fuente: de los autores.

del reflejo H, con preservaciéon completa de las respuestas
motoras y la onda F, lo que es sugestivo de ganglionopatia
sensitiva. Se llevo a cabo una resonancia magnética (RMN)
de la médula cervicodorsal, la cual evidenci6 el signo de la
“V” invertida longitudinalmente extensa desde C1, que invo-
lucra la totalidad de la médula cervical y toracica (figura 2).

Asimismo, se realiz6 endoscopia de vias digestivas altas
con evidencia de gastritis atréfica antral. En ausencia de
otras causas para el déficit de vitamina B12, con excepcion
de la nutricional y el hallazgo de gastritis atréfica, se inicid
terapia de reemplazo con cianocobalamina en dosis de 1000
ug intramuscular por dfa durante la primera semana, para
continuar la misma dosis una vez a la semana por cuatro
semanas y después una vez al mes.

En control médico a los cuatro meses, con dosis acumu-
lada de 13 mg de cianocobalamina, se encontré resolucion
de la inestabilidad postural y de la ataxia de la marcha, asi
como mejorfa de la percepcion cisnestésica en las cuatro
extremidades e hipopalestesia en los miembros infetiores
con distribucion parcheada. De la misma manera, se observé
percepcion dolorosa profunda, signo de Romberg negativo
y resolucién de la pseudoatetosis. El hemograma presenta
6730 mm3 de glébulos blancos, hemoglobina de 16,7 g/dl,
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Figura 2. RMN columna secuencia ponderada en T2

(A) Corte sagital : alta intensidad de la sefial en los cordones posteriores desde C1 en toda la
extension de los segmentos cervicales y toracicos.

(B) Corte axial: alta intensidad de la sefial en los cordones posteriores en segmento toracico -
signo de la “V” invertida.

Fuente: de los autores.

volumen corpuscular medio de 88 fl y 462.000 plaquetas.
El perfil autoinmune presenta anticuerpos antinucleares
(ANA), antigenos nucleares extraibles (ENA) y factor
reumatoideo negativos y nivel sérico de vitamina B12 de
377 pg/ml (valores normales: 187-883 pg/ml). Debido al
inicio de la pandemia, no fue posible realizar anticuerpos
anticélulas parietales ni antifactor intrinseco; tampoco se
hicieron neuroconducciones de control.

DISCUSION

Se presenta el caso de un paciente adulto mayor con
déficit de vitamina B12 que se manifiesta como ganglio-
nopatia sensitiva probable, documentada por medio del
estudio electrofisiologico con un puntaje > 6,5, segtin los
criterios validados por Camdessanché y colaboradores (11).
Clinicamente se present6é con hipoestesia profunda, défi-
cit propioceptivo, ataxia sensitiva y pseudoatetosis de los
miembros superiores, como consecuencia del déficit en la
percepcion de posicion en los segmentos corporales (12).

Las neuropatias son una manifestacion frecuente del
déficit de vitamina B12, debido al papel de la cianocobala-
mina como cofactor de las enzimas I.-metil-Malonil CoA
mutasa y metionina sintasa. En tales circunstancias dicha
deficiencia ocasiona la inserciéon anémala de 4cidos grasos

de cadena par, de modo que se forman vainas de mielina
defectuosas e inestables (13). Modelos animales han docu-
mentado edema intersticial y de la mielina con minimo o
ningun dafio axonal, sin signos segmentarios de desmieli-
nizacién o remielinizacion (14).

Las formas clinicas mejor caracterizadas son la degene-
raciéon subaguda combinada y la polineuropatia periférica
(15). Sin embargo, un estudio retrospectivo que examiné
las caracteristicas electrofisiolégicas de pacientes con
polineuropatias respondedoras a vitamina B12 durante un
periodo de tres afios, identifico que el 44 % de los pacientes
presentaba polineuropatia axonal simétrica dependiente de
longitud, mientras que en el 56 % se observaba neurono-
patia sensitiva. En esta misma cohorte la media del tiempo
promedio de mejoria clinica después de la reposicion de cia-
nocobalamina fue de siete semanas. Por su parte, el analisis
histopatologico revel6 una importante degeneracién axonal
sin signos de regeneracion de las fibras implicadas (16).

Los trastornos del movimiento son infrecuentes, aparte
de la pseudoatetosis se describen la corea, el temblor, las
mioclonias y la distonfa. Pueden aparecer tardfamente, ¢
incluso manifestarse posteriormente al inicio del tratamiento
(13). La severidad del cuadro neurolégico no guarda relacién
con los valores de la hemoglobina o la cianocobalamina (17).
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Bl patrén radioldgico tipico esta representado por la
imagen en “V” invertida, que es la presencia de sefial hiper-
intensa simétrica de los cordones posteriores en imagenes
ponderadas en T2, sin restriccion de la difusioén de particulas
de agua ni captacién del medio de contraste. Este signo
también puede verse en pacientes con mielopatia por déficit
de cobre y exposicién al 6xido nitroso, aunque con menor
frecuencia (18). Si bien este es un hallazgo caracteristico
de la degeneracién subaguda combinada (17), también se
encuentra en la ganglionopatia sensitiva. Lo antetior, debido
a la degeneracién de las proyecciones centrales de estas
fibras sensitivas, lo que ocasiona la misma hiperintensidad
de los cordones posteriores (19).

Se puede concluir que el déficit de vitamina B12 es
una causa subdiagnosticada de ganglionopatia sensitiva y
pseudoatetosis, probablemente por la baja sensibilidad de
los métodos de cuantificaciéon de sus concentraciones, de
manera que sus valores reales se sobreestiman y se presenta,
por consiguiente, un retraso diagnoéstico (20). Un alto
indice de sospecha puede llevar a confirmar la correlaciéon
etiolégica de un porcentaje de las ganglionopatias conside-
radas “idiopaticas” al medir los niveles de sus metabolitos:
el acido metilmalénico y la homocisteina (21). Aparte de

las manifestaciones neurolégicas, también se encuentran
manifestaciones sistémicas caracteristicas como la anemia
macrocitica; sin embargo, en ocasiones los sintomas neu-
rolégicos preceden a los hematoldgicos, lo que contribuye
al retraso en el diagnéstico (22). En este caso en particular
se considerd la etiologfa mas probable, en ausencia, hasta el
momento, de patologia neoplasica, autoinmune e infecciosa
y la mejorfa del trastorno del movimiento paralelamente a la
mejoria de la propiocepcion, la ataxia sensitiva y la anemia
macrocitica.
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