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Los trastornos del movimiento son un grupo de
enfermedades neuroldgicas caracterizadas por una
alteracion, bien por exceso o bien por defecto, de los

movimientos normales.

Esta alteracion no estd caudada por pérdida de fuerza,
pérdida de sensibilidad, alteracion de la coordinacién ni

apraxia.

Suelen deberse a alteraciones morfolégicas o funcionales
de los ganglios de la base o de otras vias distintas a la

piramidal (ej: via dentato-rubro-talamica).

(A) Putamen Body of caudate

Head of caudate Cellular bridges

Lateral
ventricle

Nucleus
accumbens

Tomado de Blumenfeld
Amygdala  Tail of caudate

Hipercinéticos Hipocinéticos
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—
) VIA PIRAMIDAL
¢Por qué - Paralisis
se dice - Atrofia
o - Espasticidad
extrapiramidal”? . Hiperreflexia
- Babinski
SISTEMA
NERVIOSO
GANGLIOS BASALES MOTOR CEREBELO
- Temblor - Disartria
- Corea - Nistagmo
- Distonia - Hipotonia
- Tics - Dismetria
- Rigidez - Disdiadococinesia

- Bradicinesia - Ataxia de la marcha
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El circuito de los ganglios basales

 Ndcleo caudado ]

 Ndcleo lenticular | Estriado

e Putamen

* Globo pélido externo
* Globo pélido interno

 Sustancia negra

* Nducleo subtaldmico de Luys

« Otros nucleos: accumbens, Meynert...
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La dopamina es el principal neurotransmisor:

se encarga de regular el movimiento

Primary
somatosensory
cortex
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Horizontal sections
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a caudate nucleus; b putamen; d thalamus; b a+ b



INTRODUCCION
[

Lo primero que se debe hacer ante un paciente con trastornos del

movimiento es revisar su historial farmacolégico en el Gltimo afio
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Tabla 173-2 Farmacos que pueden inducir o agravar
un parkinsonismo

FARMACO EVIDENCIA

Neurolépticos antipsicéticos +4+
Antagonistas del calcio
Flunarizina, cinarizina +++
Diltiazem, verapamil, amiodarona, amlodipino, +
manidipino
Ortopramidas y benzamidas sustituidas
Metoclopramida +++
Sulpiride, clebopride ot
Cisaprida, domperidona, veraliprida +
Inhibidores de almacenamiento y transporte
de dopamina
Reserpina, tetrabenazina +++
Antieméticos/antivertiginosos
Tietilperazina, proclorperazina 4t
Metildopa +4
Antidepresivos
Fluoxetina, paroxetina, trazodona +
Fenelzina +
Bupropion +
Litio +
Diazepam +
Anticonvulsionantes
Valproato sédico, fenitoina +
Agentes colinérgicos
Betanecol, pindostigmina +

Otros farmacos

Amicdarona, procaina, meperidina, anfotericina B, +
cefaloridina, naproxeno, etanol, anticonceptivos
orales, inceloxazina, captopril, citarabina

+: se han descrito alguncs casos ocasionales; ++: relatvamente bien documentados
o relativamente frecuentes; + ++: bien documentados o frecuentes.
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Descartar enf. de Wilson en < 40 - 50 afos con trastorno del
movimiento

(enfermedad de herencia AR por mutacién en la proteina ATP7B)

4

Enfermedad Anemia Sintomas NRL Anillo de
hepatica hemolitica y PSQ Kayser-Fleischer

Diagnéstico: BQ (] ceruloplasmina, | Cu,, 1 Cug), biopsia hepatica, RM, estudio genético
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“El que no sabe lo que busca, no entiende lo que encuentra”
— Claude Bernard (1813 - 1878)
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Paciente con movimientos anormales

| Q-

| -
Ritmicos No ritmicos QUICK
l | | TIPS
Mantenidos No mantenidos had
I
[ I
Lentos Répidos
|
| |
Supresibles No supresibles
Temblor Distonia Atetosis Tics Mioclonias Corea Balismo
(sacudidas) (baile) (lanzamiento)

Otros: acatisia (inquietud), parkinsonismo (temblor + bradicinesia + rigidez), hiperekplexia (sobresalto)
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1. Temblor (es el trastorno del movimiento més frecuente en la poblacién adulta)

Oscilacién ritmica e —— De reposo

involuntaria de una . . .
— Independiente de la posicion

parte del cuerpo

Postural Asociado a posturas especificas
Temblor
—— Independiente de la posicion
'/ /SR \ 1 ] | — Asociado a posturas especificas

¥ N\ —— De accién Cinético

 Especifico de una tarea

Isométrico
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Cémo explorar el temblor en extremidades

Reposo Postural Cinético
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Cémo explorar el temblor en extremidades

Temblor de reposo
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Cémo explorar el temblor en extremidades

Temblor postural
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Cémo explorar el temblor en extremidades

Temblor cinético
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Otras maniobras para explorar el temblor
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Otras maniobras para explorar el temblor
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Otras maniobras para explorar el temblor
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Temblor de accion que afecta a las extremidades superiores, de al menos 3 afios de evolucién, asociado o no a temblor

en otras localizaciones (por ejemplo, cabeza, voz o extremidades inferiores), en ausencia de otros signos neurolégicos

como distonia, ataxia o parkinsonismo

* Es el trastorno del movimiento mas prevalente

* Suele aparecer a partir de los 60 afios

« Tiene un componente familiar (herencia autosémica dominante)

* El temblor es mas cinético que postural (aparece en actividades cotidianas), con componente intencional
 Es moderadamente asimétrico (rara vez marcadamente asimétrico o unilateral)

* Mejora con la ingesta de alcohol
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Temblor esencial
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Tratamiento del temblor esencial

—

- Propranolol

- Primidona

* Farmacos orales - - Gabapentina

- Topiramato

- Clonazepam

S—

« Toxina botulinica

High intensity focused ultrasound (HIFU)
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Temblor fisiolégico exacerbado

* Precipitado por:
* Estrés
* Excitantes
« Simpaticomiméticos
* Hipertiroidismo

* Predominantemente postural y cinético pero no intencional

+ Sobre todo en extremidades superiores

* Puede afectar a la voz pero nunca es cefalico
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Temblor asociado a parkinsonismo

Suele ser asimétrico

* Predomina en reposo (temblor en pronosupinacién o cuenta de monedas)
* Puede tener componente postural (temblor reemergente)

* Puede aparecer en lengua, mandibula y extremidades inferiores

« Se asocia a bradicinesia * rigidez




SEMIOLOGIA EXTRAPIRAMIDAL
.

Temblor asociado a parkinsonismo
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Contraccidon muscular sostenida o intermitente de musculos
agonistas y antagonistas que produce movimientos o

posturas anormales y a menudo repetitivos.

Puede ser lenta y torsional (postura mantenida) o rapida e
intermitente (temblor disténico; desaparece en posicién CERVICAL
nula). DYSTONIA

Puede disminuir al realizar un movimiento voluntario (gesto

antagonico) o por estimulos tactiles (truco sensitivo)
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* Focal (una sola region del cuerpo) ——  pétox
e Cervical (la mas frecuente)
* Blefaroespasmo
* Oromandibular
« Otras: laringea, hioidea, del brazo, de la pierna...
« Segmentaria (zonas contiguas del cuerpo): sindrome de Meige
 Multifocal (varias zonas no contiguas del cuerpo)
« Hemidistonia

« Generalizada (afecta al tronco y a otras regiones)

Edad
Nifios Adultos
Enf. metabdlicas |diopaticas

En todo paciente < 40 afios,
ensayar levodopa (ademas de

descartar Wilson)
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Distonia cervical

Es la distonia mas frecuente

Inicio a los 50 anos

. R

Torticollis Laterocollis

N\

—

Dolor (70%)

Considerar si temblor cefalico aislado

2

Retrocollis Antecollis
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Distonia cervical
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Blefaroespasmo

« Esla 22 distonia mas frecuente
* Inicio a los 60-70 anos
* Inicialmente: 1 parpadeo

» Asociacion con d. oromandibular (Meige)
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Sindrome de Meige
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Distonia generalizada
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Distonia de accién especifica

Aparece con relacion a determinadas

actividades motoras:

« Espasmo del escribiente

 Distonia del musico
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Distonia aguda por farmacos

Se trata con anticolinérgicos como el biperideno
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3. Tics

Movimientos y sonidos breves, intermitentes y repetitivos, mas o menos estereotipados,
de naturaliza involuntaria o semiinvoluntaria (dada la necesidad de realizar el

movimiento para aliviar la necesidad de realizarlo).

Habitualmente estan precedidos de un impulso premonitorio (urgencias anticipatoria) y

una sensacién de alivio temporal una vez se realiza el movimiento.

Son suprimibles temporalmente mediante un intenso esfuerzo mental pero a menudo se

siguen de efecto rebote.

Se exacerban con el estrés y la toma de estimulantes o farmacos dopaminérgicos. A

diferencia de otros trastornos del movimiento, pueden persistir durante el suefo.
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Tics

Subtipos

Motor simple

Motor complejo

Fénico o vocal simple

Fénico o vocal complejo

Descripcién
Involucran un solo musculo o grupo de
musculos

Patrones de movimiento coordinados o

secuenciales que implican varios grupos
musculares

Ruidos o sonidos elementales sin sentido

Silabas, palabras o frases con significado, si
bien se emiten de manera no propositiva

Ejemplos

Parpadeo, mover labios...

Olfatear, dar vueltas, frotar
las manos, saltar, lanzar
algo...

Carraspear, gruiiir, toser,
aclararse la garganta...

“Vale”, "Céllate”, ...

- Ecopraxia

- Copropraxia

- Palilalia
- Ecolalia

- Coprolalia
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Tics motores
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Sindrome de Gilles de |la Tourette

* Prevalencia del 0.5 - 1.0% (predominio masculino, 4 : 1)
« Riesgo x10 — 100 si antecedentes (familiar 1¢r grado afecto)
 Ciriterios diagndsticos:

* Inicio antes de los 18 anos

« Al menos dos tics motores y un tic fonico

e Durante mas de un ano

 No atribuible a consumo de sustancias ni otras enfermedades

« Comorbilidades: TOC (10 — 50%), TDAH (60%), trastornos conductuales, ansiedad, depresién...
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Sindrome de Gilles de la Tourette
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Movimientos involuntarios repentinos, bruscos, breves,
causados por contracciones o inhibiciones musculares
que generan desplazamiento articular:

- Mioclonias positivas

- Mioclonias negativas (flapping, asterixis)

Algunas se pueden inducir con estimulos tactiles,

visuales (estimulacién luminica intermitente) y auditivos.

A diferencia del temblor, suelen ser arritmicas.

Fisiolégicas
- Hipo .

'P Esenciales
- Sobresalto

- Hipnica

Epilépticas
- Epilepsia mioclénica juvenil

- Encefalopatias mioclénicas progresivas

Sintomaticas

- Hipoxia cerebral (Lance-Adams)

- Encefalopatia: CO,, amonio

- Enfermedades degenerativas: ECJ

- Farmacos: FAE bloqueantes del sodio
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Asterixis
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Hiperekplexia

Respuesta motora excesiva a un estimulo

externo inesperado.

Parpadeo, contraccién de la musculatura facial
y flexion de cuello y tronco con abduccién de

miembros superiores y flexiéon de codos
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5. Corea

Exceso de movimientos arritmicos, involuntarios y serpenteantes que

resultan de un estado continuo de contracciones musculares aleatorias.

“

Vascular, cocaina, levodopa,
hiperglucemia

Adquirida Corea de Sydenham

Genética Corea hereditaria benigna Enfermedad de Huntington

La corea puede ser mas lenta y distal (atetosis) o violenta y proximal (balismo)
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Corea Balismo

Atetosis
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Corea de Huntington

Enfermedad NRL monogénica més frecuente en el mundo desarrollado

Expansion del trinucledtido CAG en el gen de la huntingtina (HTT)

* Herencia autosémica dominante con fenémeno de anticipacion (J')

Manifestaciones clinicas:

 Corea (inicialmente paracinesias e impersistencia motora)

Protein

 Otros: distonia, parkinsonismo | i .
CAGCAGCAG... 10-26 repeats
/

Triplet Repeat

* Deterioro cognitivo: trastorno disejecutivo (muy precoz)

| CAGCAGCAGCAGCAGCAGCAGCAGCAG...
A
« PSQ: depresion, apatia, t. conducta, psicosis (10%)

Protein '

« Tratamiento (sintomatico): tetrabenazina, antipsicoticos atipicos

Huntington's Disease Gene
37-80 repeats
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Corea de Huntington
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Hemicorea inducida por hiperglucemia (estriatopatia diabética)
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6. Acatisia

Incapacidad para permanecer quieto (de pie, sentado o

tumbado).
El paciente siente una necesidad imperiosa de estar en
constante movimiento (se balancea, cambia de postura,

cruza y descruza las piernas, se levanta, etc.).

Principales causas:

119:04:50

- Farmacos antidopaminérgicos

- Off no motor en paciente con enfermedad de Parkinson
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Concepto de parkinsonismo o
Primario

Sindrome debido a una hipofuncién de la via dopaminérgica nigroestriatal L efeppailis
EP genética

Secundario

- » Farmacoldgico

Vascular

Temblor Rigidez

Atipico o plus



ENFERMEDAD DE PARKINSON Y OTROS PARKINSONISMOS
.

Enfermedad de Parkinson

Segunda enfermedad neurodegenerativa mas frecuente (tras la EA)
* Suele aparecer en la sexta década de la vida (predominio masculino)

* Idiopética (85%), aunque hay forma genéticas (50% en < 40 afios)

« Patologia: degeneracion nigral pura y cuerpos de Lewy
« Algunas caracteristicas:

e Parkinsonismo de inicio asimétrico

Tremor
of the hands
even at rest

* Hipomimia facial, disprosodia, facies seborreica, micrografia... P

« Marcha tipica (encorvada, paso corto, giros en bloque) Parsstentromors >

* No hay precozmente deterioro cognitivo, caidas ni disautonomia Shufing gai,

unbalanced

and in small steps,
curved in a

characteristic way x

« Buena respuesta a levodopa
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Enfermedad de Parkinson
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Enfermedad de Parkinson

Pre-motor/prodromal period
Early
Complications i
Sintomas motores
Temblor, bradicinesia, rigidez
>
%
;6_' Jilotor Sintomas no motores
gw - Neuropsiquiatricos
Bradykinesia - Trastorno del habla
Rigidity - Trastorno del suefo (SPI, TCSREM)
Tremor Di ,
. - Disautonomia
EDS Pain Urinary symptoms i )
Hyposmia Fatigue  Orthostatic hypotension - Sensoriales
Constipation RBD Depression Mdl Dementia - Visuales
»
I I 1 I

20 10 0 10 2 - Cuténeos (seborrea)
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- Rasagilina (altina, azilect)
Tratamiento convencional
- Selegilina (plurimen)

- iMAO-B
e - Safinamida (xadago)
- Levodopa / carbidopa (sinemet)
- Levodopa / carbidopa / entacapona (stalevo)
* Levodopa

- Levodopa / benserazida (madopar)
iy domperidona!
- Opicapona (ongentys)

- Pramipexol (mirapexin, oprymea)

« Agonistas dopaminérgicos

- Ropirinol (requip)

- Rotigotina (neupro)
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Fluctuaciones motoras...

Early PD Moderate PD Advanced PD

Dyskinesia
r\ o
Off Time

Tt Tttt 11 1t

L- Dopa Doses

.. pero también las hay no motoras
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Fluctuaciones motoras

'OFF' phase 'ON' phase
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 °
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Terapias de rescate

'\ |nbrija33mg y

olvo para inhalacion,
capsulas duras
Jevodop@

Inhalada: Subcuténea:

- Levodopa (inbrija) - Apomorfina (APO-pen)
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Terapias de infusién

Intrayeyunal Subcuténea:
- Levodopa/carbidopa (duodopa) - Apomorfina (APO-go, dacepton)

- Levodopa/carbidopa/entacapona (lecigon) - Foslevodopa/foscarbidopa (duodopa)




Consulta monografica de
trastornos del

movimiento del CHUP
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Estimulacién cerebral profunda
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HIFU
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Respuestaa Sindrome Toma de farmacos

»
»

<«

dopaminérgicos parkinsoniano antidopaminérgicos

mala
Enfermedad de Sintomas  respuesta a a
Parkinson atipicos levodopa 'y
otros

Demencia con cuerpos Parélisis supranuclear Atrofia multisistema Degeneracién cértico-

de Lewy (DCL) progresiva (PSP) (AMS) basal (DCB)

- Demencia - Demencia - Disautonomia - Demencia
- Alucinaciones visuales - Pardlisis suplanuclear de la mirada - Sindrome cerebeloso - Clinica asimétrica
- Fluctuaciones - Pardlisis pseudobulbar - Estridor laringeo - Mano ajena

- Distonia cervical (retrocolis) - Mano distdnica

- Inestabilidad postural (caidas) - Apraxia

- Alt. sensibilidad cortical
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Paralisis supranuclear progresiva
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Atrofia multisistema
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Degeneracién corticobasal

BG/motor signs

Gaze impairment

Cortical signs

Frontal, cortical dementia
®>®

U Speech/swallow difficulty Language deficits

Asymmetric rigid-bradykinesia
$ Alien limb phenomenon

‘ Coarse rest/action tremor

3 Limb dystonia
ﬂ Spasticity

'ﬁ] Postural instability, gait difficulty

Hand, limb, gait, speech apraxia

Focal myoclonus

Cortical sensory loss

P QW © W
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Cualquier
parkinsonismo
degenerativo

Sujeto sano
o temblor esencial
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Algunos signos tipicos en la resonancia

Signo del colibri (PSP) Hot cross bun (AMS)
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* La deambulacién es la capacidad de desplazarse en bipedestacién
* Actividad cotidiana pero a la vez compleja:

 Organos de los sentidos

« Sistema nervioso (central y periférico)

* Aparato locomotor

* Sistema cardiorrespiratorio

e Indicador sensible de |la salud del individuo:

* Ninos (hito del neurodesarrollo)

* Ancianos (trastorno de la marcha en el 60% de los mayores de 80 afos)
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El ciclo de la marcha

60% 40%
< Stance Phase > < Swing Phase >
(apoyo) (balanceo / oscilacion)

&

Heel strike Loading Mid-stance Terminal stance Pre-swing Toe-off Mid-swing Terminal swing
response
Double : Double :
>« S -— rt >
Pour Single support -« s n—» Single suppo

Pirker W, Katzenschlager R. Gait disorders in adults and the elderly : A clinical guide. Wien Klin Wochenschr. 2017 Feb;129(3-4):81-95. doi:
10.1007/s00508-016-1096-4.



TRASTORNOS DE LA MARCHA
.

Terminologia basica

Gait cycle
<
(ciclo de la marcha)

”: I > ' >
width
(anchura del paso) @ (23
" Step length i

(longitud del paso)

Stride length

(longitud de la zancada)

Pirker W, Katzenschlager R. Gait disorders in adults and the elderly : A clinical guide. Wien Klin Wochenschr. 2017 Feb;129(3-4):81-95. doi:
10.1007/s00508-016-1096-4.
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Factores fisiolégicos que modifican la deambulacién

Edad

* Temperatura
* Personalidad
e Estado de dnimo

* Socioculturales
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Factores patolégicos que alteran la deambulacién

 Alteraciones sensoriales: baja agudeza visual, vestibulopatia...

« Trastornos neurolégicos: parkinsonismos, mielopatias, miopatias, polineuropatias...

« Enfermedades osteoarticulares: artrosis, artritis, fibromialgia...

» Enfermedades médicas: obesidad, claudicaciéon intermitente, fallo cardiaco, insuficiencia respiratoria...

« Farmacos: antihipertensivos, anticolinérgicos, antidopaminérgicos, benzodiazepinas, opioides ...

En los ancianos, el trastorno de la marcha suele ser multifactorial
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Aspectos a tener en cuenta en la anamnesis

« Edad
* Inicio: agudo (ictus de fosa posterior) vs. crénico
+ Sintomas acompafantes: dolor, mareo, vértigo, temblor

« Farmacos (sobre todo si hay ortostatismo)

e Caidas (Nutt, 2001):

Colapso (atonia) Caida en bloque Tropiezo Bloqueo de la marcha

sincope, crisis atdnica, cataplejia, mioclonias crisis tonica, extrapiramidal espasticidad, pie caido, extrapiramidal trastorno frontal, extrapiramidal
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Cémo dirigir la exploracién neurolégica

Extrapiramidal Cerebelo \%Q Sensibilidad
- Temblor - Dismetria | \ Vibratoria
- Rigidez - Disdiadococinesia J

- Ataxia de la marcha \

- Bradicinesia

Vestibular Tensidén arterial = Estatica

- Halmagyi - Ortostatismo - Romberg

- Empujoén
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Exploracién de la marcha (

Levantarse y sentarse

Velocidad (test up & go)

Paso (altura, longitud, cadencia, bloqueos)
Base de sustentacién

Postura corporal y braceo

Temblor

Espontanea Tandem

Giros y obstaculos

Reflejos posturales (caidas)

Es mejor explorar con poca ropa (incluso descalzo) e indicar que lleve los brazos “sueltos”
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Trastornos musculoesqueléticos

Marcha antidlgica

Marcha coxalgica

Marcha con hiperextension de rodilla

Trastornos neuromusculares

Marcha miopatica (anadeante)

Marcha en steppage

Claudicacién intermitente neurdgena

Trastornos del SNC

Marcha espastica (segador, tijera)
Marcha extrapiramidal:

» Parkinsoniana

* Coreica

* Distonica
Marcha ataxica:

* Cerebelosa

* Sensitiva

» Vestibular

Marcha frontal (nivel superior)

Otras

Marcha cautelosa

Marcha psicégena
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Marcha antidlgica

Se reduce el tiempo de apoyo

sobre la extremidad dolorosa

Se debe a patologia dolorosa
osteoarticular (ej: esguince de

tobillo)
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Marcha miopatica o anadeante

Se debe a debilidad en Ia

musculatura de la cintura pélvica
(por patologia traumatoldgica o

neuroldgica)

Balanceo pélvico (Trendelenburg)

por debilidad del gluteo medio.

Hiperlordosis lumbar.

;»I‘\\
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Marcha en steppage ‘ ) VY |
STEPPING GAlTe

Se produce por lesiones que
producen un pie caido (paresia
para la dorsiflexion), tipicamente

neuropatias del CPE.

Aumento compensatorio de la

altura del paso (elevacién de la

rodilla)

Dificultad para caminar de puntillas
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Marcha espastica

Se produce por lesiones de la via

piramidal (ictus, esclerosis multiple...)

- Marcha en segador: unilateral

- Marcha en tijera: bilateral
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Marcha parkinsoniana
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Marcha ataxica cerebelosa

Se produce por lesiones cerebelosas. Hay un aumento de la base de sustentacién con una marcha insegura.

Los movimientos de las extremidades y la longitud del paso son irregulares y variables.

Continuum’ ﬁ'i;‘ﬁii‘d’ LOGY
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Marcha ataxica sensitiva

Se produce por lesiones de la

sensibilidad propioceptiva (cordones

posteriores)

La marcha es taloneante, con
aumento de la base de sustentacion y
empeoramiento con privacion visual

(signo de Romberg)
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En fase aguda predomina el cuadro vestibular (mareo, vértigo, sintomas vagales).

En fase fase crdnica, cuando la
afectacion es bilateral, se parece a

una ataxia sensitiva.

La clave diagndstica la da |la

maniobra de Halmagyi (presencia

de sacada correctora).
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Se produce por lesiones difusas de la sustancia

blanca cerebral, lesiones bifrontales o por

hidrocefalia normotensiva (triada de Hakim-

Adams).

La marcha se describe como apraxica o imantada
(@ paso corto e irregular). Puede haber bloqueos

y dificultad para iniciar la marcha.

Se asemeja a un parkinsonismo de la mitad

inferior del cuerpo.
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Evitar caidas y minimizar sus consecuencias

Check entire list of medication

Avoid sedatives, particularly with long half-life
Avoid (classical) neuroleptics and tricyclic antidepressants _
Check the indications for and dose of atypical neuroleptics y;m.:::: a

hard fall.

Increase phySical aCtiVity $0S Emergency

Call

10:09

X

Healthy diet, avoid malnutrition and overweight

Muscle training

Balance training

Anxiolytic and antidepressant therapy

Behavioral therapy for anxiety, depression and dementia
Therapy of orthostatic hypotension

Treatment for osteoporosis  lluminacion
Adequate footwear - Calzado
Protective devices such as hip protectors - Alfombras
Remove risks at home and adjust personal environment - Escaleras

Electronic warning systems

Pirker W, Katzenschlager R. Gait disorders in adults and the elderly : A clinical guide. Wien Klin Wochenschr. 2017 Feb;129(3-4):81-95. doi:
10.1007/s00508-016-1096-4.






