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RESUMEN

La Corea secundaria a hiperglicemia representa un sindrome neuroldgico infrecuente, su
patogénesis no se conoce del todo. Actualmente se han descrito Unicamente reportes de caso,
siendo muy pocas las publicaciones en América Latina. Mediante la revision sistematica de
estudios publicados entre 1980 y 2018, se identificaron diferencias significativas entre los tipos
de hiperglucemia y caracteristicas de la clinica y de imagen, lo que puede ser Gtil para futuras
investigaciones sobre su fisiopatologia subyacente. Se describe a una paciente femenina de 75
afios, raza indigena y sin antecedentes de importancia, presentdé movimientos involuntarios,
continuos e insostenibles a nivel de los miembros superior e inferior derecho asociados a sintomas
osmoticos (polidipsia y poliuria) durante 3 dias. El nivel de glucosa en sangre 470.50 mg/dl sin
presencia de cetonas en sangre o en orina, hemoglobina glicosilada 15,4%, la resonancia
magnética nuclear reportdé hiperintensidad en T1 del ndcleo lenticular izquierdo
predominantemente a nivel del putamen sin otras alteraciones. Se llegé al diagnédstico de corea
secundaria a hiperglicemia no cetésica. Mediante el tratamiento se normalizé el nivel de glucosa
sérica durante las primeras 24 h de hospitalizacion, sin embargo, la paciente presentd una mejoria
parcial en la intensidad de los movimientos coreicos, sin la desaparicion de los mismos; hallazgos
en estudios de imagen de control, sugieren secuelas de dafio celular traducido como necrosis,
isquemia celular o gliosis causadas por la injuria celular por la hiperglicemia, que contrasta con
el prondstico de la paciente con referencia a los movimientos coreicos, que persisten en menor
intensidad a pesar del adecuado control metabolico. Esta condicion puede ser la primera expresion
clinica de la diabetes mellitus o el resultado de un pobre control metabdlico de la misma,
especialmente entre adultos mayores, por lo que se debe realizar controles metabolicos periédicos

previos para evitar este tipo de expresion clinica.

Palabras clave: <TECNOLOGIAS Y CIENCIAS MEDICAS>; <MEDICINA>; <COREA
(PATOLOGIA)>; <HIPERGLICEMIA>; <HIPERDENSIDAD>; <DIABETES MELLITUS >;
<CETONAS>.
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SUMARY

The secondary Chorea to hyperglycinemia represents a neurological infrequent syndrome; its
pathogenesis is not fully understood. Currently have been described only case reports, being very
few publications in Latin America. Through a systematic review of studies published between
1980 and 2018, significant differences were identified between the types of hyperglycinemia and
characteristics of the clinic and image, which can be useful for future research on the underlying
pathophysiology. A 75 indigenous female patient without relevant history is described, who
presented involuntary continuous and unsustainable movements, at the level of the right upper
and lower extremities associated with osmotic symptoms (polydipsia and polyuria) during 3 days.
The level of glucose in the blood 470.50 mg / dl without the presence of ketones in the blood or
urine, glycosylated hemoglobin 15.4%, the nuclear magnetic resonance reported the hyper density
in T1 of the predominant left lenticular nucleus at level of putamen without other alterations. The
diagnosis was reached of secondary chorea to non-ketotic hyperglycinemia. Through the
treatment the serum glucose level was normalized during the first 24 hours of hospitalization,
however, the female patient presented partial improvement in the intensity of the choreic
movements, without the disappearance of the same; findings in the control image, suggest
aftermaths of cellular damage known as cellular necrosis, ischemia or gliosis caused by the
cellular injuries by hyperglycinemia, which contrasts with the prognosis of the female patient
with reference to the choreic movements, which persist to a lesser intensity in spite of adequate
metabolic control. This condition may be the first clinical expression of the diabetes mellitus or
the result of a poor metabolic control of the same, especially among older adults, that is the reason
of making previous frequent metabolic controls is necessary to avoid this type of clinical

expression.

Key words: < MEDICAL TECHNOLOGIES AND SCIENCES>; <MEDICINE>; <
CHOREA>; <PATHOLOGY>; < HYPERGLYCINEMIA >; <HYPER DENSITY>;
<DIABETES MELLITUS>; <KETONES>.
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INTRODUCCION

El sindrome de corea se caracteriza por movimientos involuntarios, continuos, abruptos, rapidos,
insostenibles e irregulares que fluyen al azar de una parte de cuerpo a otra, presenta ademas
incapacidad para mantener la contraccién voluntaria (impersistencia motora), condiciones que
limitan significativamente la capacidad de desarrollar tareas basicas y la calidad de vida del
individuo (Fahn, 2011: pp. 335-349) (Jankovic 2007: pp. 233-244) (Bizet et al., 2014: pp. 143-6)

La Corea puede presentarse como una manifestacion de un trastorno genético neurolégico
primario como la enfermedad de Huntington de presentacion bilateral o debido a otras etiologias
como una complicacion neuroldgica de otros trastornos sistémicos, intoxicaciones, vasculares,
autoinmunitarias, farmacoldgicas, infecciosas y metabdlicas con presentacion unilateral
predominante (Fahn, 2011: pp. 335-349) (Lee, et al., 2011: pp. 80-83).

Con respecto a estos Ultimos, la hiperglicemia no cetésica en la Diabetes Mellitus tipo 2 se ha
identificado como una causa cada vez mas frecuente de corea, siendo esta situacién especialmente
prevalente en la poblacidn Asiatica y en mujeres de edad avanzada, segln lo reportado en la
literatura. La patogénesis de este tipo de Corea secundaria a Hiperglicemia (HC) no se conoce del
todo, pero se han sugerido maltiples teorias (Fahn, 2011: pp. 335-349) (Lee, et al., 2011: pp. 80-
83).

Actualmente en la literatura esta entidad s6lo ha sido descrita a través de series de casos, siendo
escasas las publicaciones en América Latina y hasta el momento solo un caso reportado en
Ecuador. Dada la escasa prevalencia de este trastorno y la falta de informacion en el pais
presentamos un caso clinico destacando la larga duracion de la corea después de un periodo de
hiperglicemia significativa, realizando simultdneamente una revision sistematica de la literatura
incluyendo los estudios que reportaran casos de esta entidad, con el fin de describir el espectro

demogréfico, clinico, de laboratorio y de imagen de este fenémeno infrecuente.



CAPITULO |

1. REVISION DE LA LITERATURA

1.1. Metodologia

La presente revision sistematica se realiz de acuerdo con la Declaracion PRISMA (Preferred
Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-analyses) y el Manual Cochrane para

metanalisis y revisiones sistematicas.

1.1.1. Estrategia de basqueda

La blsqueda sistematica de la literatura fue realizada, de forma independiente, por dos autores
utilizando las bases de datos Embase, Medline, Pubmed, Scopus, Scielo y LILACS. EIl proceso
incluy6 basquedas separadas con los términos "Hiperglucemia or Hiperglucemia or Diabetes or
Diabetes Mellitus" y "Chorea or Hemi-chorea or Ballism or Hemis-ballism”, con una
combinacion posterior de ambos. Los resultados se filtraron para incluir solo articulos escritos en
inglés, espafiol o portugués publicados entre 1984 y 2018 (15 de marzo), y los resultados
duplicados se excluyeron manualmente. Ademas, se realiz6 una busqueda adicional (metodologia
de bola de nieve) dentro de la seccion de referencias de los articulos incluidos, para incluir
publicaciones que podrian haberse pasado por alto en la primera busqueda. En el Grafico 1.1 se

muestra un diagrama de flujo con el nimero de articulos en cada etapa del procedimiento.

1.1.2. Criterio de elegibilidad

Los estudios elegibles incluyeron informes de casos, series de casos o estudios epidemioldgicos,
como estudios de casos y controles y de cohortes, en los que participaron pacientes con Corea-
Balismo secundario a Hiperglicemia (HCB). Los estudios debieron describir las caracteristicas
demogréficas, clinicas, de laboratorio y neurorradioldgicas de los pacientes informados para ser
incluidos en la revision sistemética. Se considerd que un paciente tenia HCB si presentaba las
caracteristicas clinicas tipicas de esta afeccion (movimientos unilaterales o bilaterales irregulares,
con patrones deficientes e involuntarios que afectaban las partes proximales y/o distales de las

extremidades o la cabeza), con hiperglucemia concomitante (glucosa aleatoria) en prueba de



sangre periférica; los hallazgos de neuroimagen fueron innecesarios para definir el diagndstico.

Casos que presentaron esta condicion simultdneamente con comorbilidades potencialmente
relacionadas con movimientos anormales (infarto cerebral, enfermedad de Huntington, ataxia de
Friedreich, neuroacantocitosis, lupus eritematoso, enfermedad tiroidea, infeccion por VIH,
toxoplasmosis, trastorno autoinmune post-estreptococico y/o ciertos farmacos/toxinas) en las

cuales fuera poco clara la etiologia de los movimientos anormales fueron excluidos.

1.1.3. Seleccidn de estudios y recopilacion de datos

El procedimiento para la seleccion comenz6 con la revisidn del titulo, excluyendo los manuscritos
sin ninguna correlacion con el objetivo del estudio. Los estudios publicados se clasificaron como
elegibles, poco claros y no elegibles, de acuerdo con su ajuste a los criterios de inclusion.
Posteriormente, los articulos marcados como elegibles o inciertos se seleccionaron para la
revision de texto completo. Los dos revisores luego compararon sus resultados, resolviendo las
diferencias en el consenso con la supervision de un tercer autor. La base de datos se consolid6 en
Microsoft Excel 365 (Microsoft Corp., Redmond USA).

1.1.4. Métodos de estadistica

Debido a la falta de distribucion normal, se describieron variables cuantitativas con medianas y
rangos intercuartiles, mientras que las caracteristicas categoricas se analizaron con recuentos y
porcentajes. Para resumir las caracteristicas integrales clinicas, de laboratorio y de neuroimagen
recopiladas, la muestra se dividi6 entre pacientes con NKH y KH. Se realiz6 un analisis
exploratorio basado en la agregacion de casos, utilizando la estadistica U de Mann Whitney y Chi
X2 de Pearson o la prueba exacta de Fisher de acuerdo con las frecuencias en las tablas de

contingencia.

1.2. Epidemiologia

Dada su escasa frecuencia de presentacion y/o de diagnostico, la informacion epidemioldgica
acerca de esta patologia se ha basado predominantemente en reportes de caso o series de caso, lo
que limita significativamente la posibilidad de estimar datos como su prevalencia o incidencia.
Sin embargo, un estudio realizado en la Mayo Clinic, Rochester, MN, United States y publicado
en 2017 evalud 790 pacientes con movimientos anormales en el periodo 2000-2014, confirmando

596 casos de corea/balismo e identificando siete pacientes en los que esta patologia se desarrolld



en asociacion con un episodio de hiperglucemia (glucosa> 300 mg / dl), estos siete casos
reflejaron aproximadamente el 1% de todos los casos de corea en este centro durante este periodo.
De los siete pacientes, cuatro también recibieron un nuevo diagndéstico de diabetes mellitus tipo
2 (DM2) en el momento de este episodio (Ryan et al., 2018: pp. 97-100).

Por otra parte, en la revision sistematica realizada se identificaron 136 reportes/series de casos, la
mayoria publicados en la Gltima década. Un nidmero elevado de publicaciones en los ultimos afios
podria sugerir un interés creciente en este sindrome infrecuente. De este total se evaluaron 286
pacientes, los cuales se presentaron con una mediana de edad de 72 afios (IQR 64-77) y un
predominio femenino (n = 182, 65%). En relacion con su origen, la mayoria de los casos
correspondian a poblaciones asiaticas (175 casos, 61,2%), principalmente de Japon (n = 44, 25%),
Taiwan (n = 40, 23%) y China (n = 30, 17). %).

80-

60 -

40+

Number

20+

0-
1968 1978 1988 1998 2008 2018

Year

Gréfico 1.1: Tendencia bibliografica de las publicaciones en Scopus

sobre corea asociada a hiperglicemia (1968-2018)

Elaborado por: Espin, Blanca; 2018

1.3. Etiologia

En términos generales, la Corea puede presentarse como una manifestacién de un trastorno
genético neurolégico primario como la enfermedad de Huntington de presentacion bilateral o
debido a otras etiologias como una complicacion neurolégica de otros trastornos sistémicos,
intoxicaciones, vasculares, autoinmunitarias, farmacologicas, infecciosas y metabdlicas con
presentacion unilateral predominante. Con respecto a estos ultimos, la hiperglicemia no cetdsica
en la Diabetes Mellitus tipo 2 (Jankovic 2007: pp. 233-244).



La patogénesis de este tipo de corea no se conoce del todo, pero se han sugerido varias teorias,
entre ellas, el compromiso de la autorregulacion cerebral causado por la hiperglucemia, el cual
desencadena un proceso de hipoperfusion y la activacion del metabolismo anaerdbico, ademés
del agotamiento del &cido gammaaminobutirico (GABA) en las neuronas de los ganglios basales
y una reduccion en la sintesis de acetilcolina. Ademas de este, se consideran multiples factores
relacionados tales como el desarrollo de hemorragias petequiales o infartos estriatales, el
incremento en la viscosidad de la sangre, que puede alterar la barrera hematoenceféalica llevando
a acidosis intracelular y falla metabdlica regional, y finalmente a un aumento en la sensibilidad
de los receptores de dopamina durante el periodo posmenopausico. A pesar de todo esto, todavia
no se conoce con claridad el proceso fisiopatoldgico por el cual se manifiesta este sindrome. A

continuacion se describen los mecanismos asociados con mayor evidencia en la literatura:

1.3.1. Incremento en el metabolismo regional del GABA

En la hiperglicemia se desarrolla un proceso de metabolismo anaerobio a nivel cerebral con la
inactivacion del ciclo de Krebs (Acido tricarboxilico), ante esta situacion, el cerebro comienza a
metabolizar GABA en &cido succinico, sin embargo, esto solo suplird del 10% al 40% de las
necesidades energéticas de los ganglios basales, favoreciendo un proceso de acidosis metabdlica,
en el cual ocurre una rapida deplecién de acetato (Boychuk et al., 2015: pp. 698-706) (Honda et
al., 1998: pp. 1-8).

Esta reduccion simultanea de GABA vy acetilcolina a nivel de los ganglios basales en conjunto
con la acidosis metabdlica y falta de produccién energética se han postulado como la causa
principal de la disfuncién de los ganglios basales y de los movimientos anormales asociados. Sin
embargo, esta hipétesis presenta una debilidad, ya que resulta dificil explicar entonces por qué
existen casos en los que la corea persiste incluso posterior a un apropiado control metabdlico,
como es el caso del presente reporte. Mas aun, los pacientes pueden desarrollarla en contextos de
hipoglicemia o hipoglucemia cetdsica, resulta dificil entonces generalizar este mecanismo
patofisioldgico ya que en esta ltima el GABA puede ser resintetizado (Boychuk et al., 2015: pp.
698-706) (Honda et al., 1998: pp. 1-8).



1.3.2. Insuficiencia cerebrovascular

Es caracteristico de esta enfermedad la evidencia de una sefial hiperintensa en la resonancia
magnética nuclear en T1, lesiones que han sido atribuidas a hemorragias petequiales, sin embargo,
la hipotesis vascular abarca un espectro mucho mas amplio de enfermedad, incluyendo a la
hiperviscosidad causada por la hiperglicemia, la cual se ha asociado a una disminucion en la
perfusion de los ganglios basales, como se evidencio6 en estudios con tomografia computarizada
de emision monofotdnica ha evidenciado una hipoperfusion de los ganglios basales en individuos
con esta enfermedad (Chu et al., 2002: pp. 448-52) (Shan et al., 1998: pp. 863-70) (Yokoi et al.,
2017: pp. 591-594).

Por otra parte, la espectroscopia por resonancia ha demostrado un radio de N-
acetilaspartato/creatina bajo en el estriado, sugiriendo un dafio neuronal o incluso pérdida de las
mismas, lesiones soportadas ademas por técnicas de tomografia por emision de positrones (PET),
las cuales evidencian hipometabolismo tardio en las areas afectadas. Sin embargo, hallazgos de
vasculopatia en las arteriolas regionales, ademas de inflamacion y necrosis han sido reportados,
mientras que en un estudio basado en un modelo animal evidencié que ante una oclusion breve
de la arteria cerebral media se generaron cambios isquémicos tardios que se evidenciaban como
una hiperintensidad en la resonancia en T1, poniendo en duda si la relacion entre el dafio
isquémico y los cambios en la resonancia estan directamente relacionados con la vasculopatia
estriatal (Chu et al., 2002: pp. 448-52) (Shan et al., 1998: pp. 863-70) (Yokoi et al., 2017: pp.
591-594).

1.3.3. Incremento en la sensibilidad por la dopamina en el ndcleo estriado

Otro mecanismo de accion que se ha postulado corresponde al incremento en la sensibilidad del
receptor de dopamina en el estriado en la menopausia, dado el pico de edad tardio de estos
pacientes, pues las alteraciones de la actividad dopaminérgica en el estriado debido a la
hiperglicemia pueden causar discinesia. Ademas, se han encontrado resultados favorables con el
tratamiento de antagonistas de los receptores dopaminérgicos. Otros mecanismos fisiopatoldgicos
propuestos en la literatura corresponden a mielindlisis, degeneracion walleriana y depositos de
manganeso a nivel de los ganglios basales, sin embargo, la evidencia de estos en la enfermedad
resulta escasa (Hickey et al., 2002: pp. 46-59) (Nishimura et al., 1985: pp. 448-55) (Guo et al.,
2014: pp. 5-6).



1.4. Factores asociados

Ante la escasez de informacion de calidad acerca de los factores asociados a este sindrome,
identificamos las caracteristicas relacionadas al tipo de hiperglicemia en los pacientes incluidos

en la revision, los resultados de esto se encuentran en la Tabla 1-1.

Tabla 1.1. Caracteristicas Clinicas de los Pacientes con Corea/Balismo de Acuerdo al Tipo de

Hiperglicemia
Variable Hiperglicemia no Hiperglicemia Valor de p
cetosica cetosica
(n=260) (n=26)

Edad. (Afios) 72 (65-77) 58 (29-78) 0.003
Sexo femenino 163 (64.17%) 19 (73.12%) 0.365
Duracion de la diabetes
(meses) 42 (0-96) 24 (0-120) 0.997
Origen étnico asiatico 160 (61.54%) 15 (57.69%) 0.701
Glicemia. (mg/dl) 420 (320-510) 535 (360-791) 0.009
HbALC. (%) 13 (12-15) 15 (13-16) 0.016
Osmolaridad.
(mOsm/kg) 311 (303-320) 316 (295-349.5) 0.55
Corea/Balismo
unilateral 182 (73.68%) 11 (55%) 0.073
Lesion en la
Neuroimagen 200 (90.51%) 20 (76.92%) 0.036
Resonancia Magnética
Nuclear 199 (90.05%) 20 (76.92%) 0.046
Lesion Unilateral en la
Neuroimagen 161 (80.5%) 11 (55%) 0.008
Hiperintensidad en T1 175 (98.31%) 19 (95%) 0.318




Compromiso del Ntcleo
Caudado 42 (19%) 4 (15.38%) 0.794
Compromiso del
putamen 102 (46.15%) 10 (38.45%) 0.456
Compromiso del globo
palido 19 (8.6%) 0 (0%) 0.235
Compromiso estriatal 24 (10.86%) 0 (0%) 0.087
Compromiso del
lentiforme 126 (56.76%) 12 (46.15%) 0.303
Uso de neurolépticos 162 (62.31%) 12 (46.15%) 0.108
Haloperidol 122 (46.92%) 7 (26.92%) 0.051
Neurolépticos distintos
al haloperidol 40 (15.38%) 5 (19.23%) 0.608
Mejoria clinica total 190 (84.44%) 23 (88.46%) 0.776
Dias para la remision
clinica 14 (4-90) 7 (3-20) 0.112

Elaborado por: Espin, Blanca; 2018

En este analisis se encontrd que los pacientes con hiperglicemia cetdsica mostraron una mediana
de edad menor en comparacion con la aquellos con no cetésica (p = 0,003), asi como niveles mas
altos de glucosa (p = 0,025) y HbAlc (p = 0,016). Ademas, se reportd una mayor tasa de resultados
negativos de neuroimagen (p = 0,024) y una mayor probabilidad de distribucién anatémica

bilateral de las lesiones en CT / MRI (p = 0,013) para los pacientes con hiperglicemia cetosica.

1.5. Caracteristicas clinicas

El sindrome de corea se caracteriza por movimientos involuntarios, continuos, abruptos, rapidos,
insostenibles e irregulares o no ritmicos, que fluyen al azar de una parte del cuerpo a otra que
resulta de un continuo flujo de contracciones musculares, presenta ademas incapacidad para
mantener la contraccion voluntaria (impersistencia motora), condiciones que limitan
significativamente la capacidad de desarrollar tareas béasicas y la calidad de vida del individuo
(Fahn, 2011: pp. 335-349) (Jankovic 2007: pp. 233-244) (Bizet et al., 2014: pp. 143-6)"



La corea puede presentarse como un sintoma aislado o un trastorno del movimiento mixto y puede
asociarse con sintomas conductuales y cognitivos, convulsiones o sintomas sugestivos de
polineuropatia, siempre y cuando esté en contexto de una entidad nosoldgica como la corea de
Huntington (Mestre, 2016: pp. 1186-207)

1.6. Diagnostico radioldgico

En la mayoria de los casos reportados en la literatura hay una sefial alta en las imagenes
ponderadas en T1 en el putamen contralateral (y en algunos casos también ipsilateral) a los
movimientos, con cambios similares que se encuentran de forma variable en el globo palido y el
caudado. Dos tercios de los pacientes también tienen anomalias de sefial altas en secuencias
potenciadas en T2, y algunos tienen anomalias correspondientes en las imagenes ponderadas por
difusién (Mohammad et al., 2018: pp. 292-300).

La Tomografia por Emision de positrones (PET) puede ofrecer informacion Gtil en el estudio de
este sindrome y su patogénesis, ya que corresponde a una técnica de imagen funcional que implica
el uso de un ligando radiomarcado que se puede unir a estructuras especificas de interés, por
ejemplo, el uso de Fluorodesoxiglucasa (FDG) permite la demostracion de cambios en el

metabolismo de la glucosa del cerebro (Ohara et al., 2001: pp. 521-5).

Los estudios PET han demostrado un hipometabolismo no relacionado con una etapa especifica
del HCB; los cambios metabdlicos en los ganglios basales pueden no tener una relevancia
principal en la patogénesis de la Corea, sino ser un resultado directo de los cambios histoldgicos
relacionados con su desarrollo, como el hipometabolismo en la isquemia celular y su gliosis
resultante (Ohara et al., 2001: pp. 521-5).

Por otra parte, en la revision de la literatura realizada se encontr6 un total de 247 pacientes los
cuales fueron sometidos a tomografia computarizada o resonancia magnética al ingreso. De estos,
194 pacientes (78.5%) resultaron positivos porque demostraron el hallazgo de imagen tipico de

hiperintensidad de ganglios basales en TIMRI o hiperdensidad en CT.

Ademas, 48 pacientes (19,43%) informaron una lesion bilateral de los ganglios basales. De los
casos con especificacion topografica (n = 189, 76.5%), las areas principales involucradas fueron
el putamen (n = 109, 58%) y el nucleo caudado (n = 46, 24%).



1.7. Diagnostico diferencial

Dada su escasa frecuencia y la similaridad de su espectro clinico con otras patologias resulta
relevante tener en cuenta los potenciales diagnosticos diferenciales a tener en cuenta al enfrentarse
a un sindrome coreico. Las causas adquiridas de corea son importantes para tener en cuenta ya
que la mayoria pueden ser tratadas con éxito.

Ciertos elementos en la presentacion clinica de las causas adquiridas de corea ayudan en el
diagnostico diferencial. La corea secundaria al accidente cerebrovascular y la corea inducida por
farmacos se encuentran entre las causas mas frecuentes de corea esporadica que un médico debe
considerar en el entorno apropiado. Otras formas esporadicas de corea se dividen en general en
mediada por factores inmunitarios, infecciosas, metabolicas / endocrinas, vasculares, y otras

causas, como se menciona a continuacion (Mestre, 2016: pp. 1186-207).

Farmacos:

-Antieméticos antagonistas dopaminérgicos
-Antiepilépticos (Fenitoina, carbamazepina, &cido valproico)
-Antihistaminicos

-Baclofeno

-Bloqueadores de los canales de calcio
-Digoxina

-Fluoroquinolonas

-Levodopa

-Litio

-Metotrexate, ciclosporina
-Anticonceptivos orales

-Psicoestimulantes (cocaina, anfetaminas)
-Esteroides

-Antidepresivos triciclicos

-Teofilina

Mediadas inmunolégicamente:
-Enfermedad de Behget
-Enfermedad celiaca
-Enfermedades desmielinizantes
-Sindrome de Sjogren

-Lupus eritematoso sistémico/Sindrome antifosfolipido
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Infecciosas:

-Encefalitis virales

-Infeccion por Virus de la Inmunodeficiencia Humana
-Tuberculosis, cisticercosis, borreliosis, neurosifilis, difteria
-Metabdlicos/Endocrinos:

-Degeneracidn hepatolenticular adquirida

-Deshalance hidroelectrolitico (Hiponatremia, hipomagnasemia)
-Hipoglicemia/Hiperglicemia

-Hipertiroidismo

-Déficit de vitamina B12 (Especialmente en nifios)

Vasculares:

-Trombocitopenia escencial
-Accidente cerebrovascular isquémico
-Policitemia rubra vera

-Encefalopatia posterior reversible

Otras:
-Intoxicacién por mondxido de carbono
-Hidrocefalia

-Corea psicogena

1.8. Tratamiento

Cuando la corea es la manifestacion de una condicion tratable, el objetivo principal de la gestion

es el tratamiento de la afeccion subyacente en lugar de la corea misma. Esto incluye la eliminacion

del medicamento identificado como causante, la normalizacion de la glucemia, la terapia

inmunomoduladora para la corea autoinmune o la extirpacion de una neoplasia subyacente.

Cuando estos enfoques demuestran ser insuficientes 0 no se encuentra una causa tratable, se

considera el tratamiento sintomatico para corea. La medicacion debe usarse con criterio ya que

los efectos adversos pueden tener un impacto en la capacidad funcional de los pacientes.

Cléasicamente, los neurolépticos se han usado para tratar la corea, aunque la evidencia respaldada

por ensayos controlados aleatorios es escasa (Mohammad et al., 2018: pp. 292-300) (Mestre,

2016: pp. 1186-207).
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El Gnico tratamiento que se ha demostrado para tratar eficazmente la corea, incluida la EH, es la
tetrabenazina. Debido al perfil de costo y tolerabilidad de este farmaco, puede ser elegido como
un farmaco de segunda linea después de la prueba sin éxito de un neuroléptico atipico. No existen
medicamentos que mejoren la capacidad cognitiva con eficacia probada para la EH y otros
sindromes coreicos. Para las condiciones que presentan convulsiones, se aplican los principios
generales para el tratamiento de la epilepsia (Mohammad et al., 2018: pp. 292-300) (Mestre, 2016:
pp. 1186-207).

En la Revision de la Literatura realizada, de manera especifica en el tratamiento de Corea
secundaria a Hiperglicemia todos los pacientes recibieron manejo con insulina para su control
glucémico; sin embargo, sélo 174 (60.8%) recibieron neurolépticos, siendo el haloperidol (n =
129; 74.13%) y tiaprida (n = 10; 5.74%) los mas prescritos.

Finalmente, se describio el resultado clinico de 251 pacientes. Solo 38 pacientes exhibieron una
recuperacién incompleta durante un periodo de seguimiento variable, que se describio
principalmente como la presencia de sintomas residuales. Por otro lado, 213 pacientes tuvieron
una recuperacion total de su enfermedad, con una mediana de tiempo para la resolucion de los
sintomas de durante 14 dias (IQR 3-31 dias)
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CAPITULO I

2. PRESENTACION DE CASO CLINICO

2.1. Datos de Filiacion:

Nombre completo. NN

Documento de identidad: NN

Edad: 75 afios

Género: Femenino

Etnia: Indigena

Estado civil: Casada

Religion: Catolica

Lugar de nacimiento: Ciudad de Puyo, provincia de Pastaza
Fecha de nacimiento: 04 de Agosto de 1943
Teléfono: NN

Ocupacion: Quehaceres Domésticos

Nivel de instruccién: Anafabeta

Fuente de Informacién: Directa

Fecha de Ingreso: 29 de Agosto del 2017

2.2. Motivo de consulta: Movimientos involuntarios en hemicuerpo derecho

2.3. Antecedentes:

2.3.1. Personales

Sin antecedentes personales de importancia

2.3.2. Familiares

Sin antecedentes familiares de importancia
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2.4. Enfermedad actual

Paciente femenina de 75 afios de edad, de raza indigena sin antecedentes de importancia, quien
acudio al servicio de emergencia por presentar movimientos involuntarios, continuos, breves e
insostenibles a nivel de miembro superior e inferior derecho de 3 dias de evolucion. Los
movimientos inicialmente comenzaron en el miembro superior derecho y luego progresaron hacia
el miembro inferior ipsilateral. Esta condicidn se volvio severa e impidio realizar las actividades
diarias y la deambulacion; los movimientos desaparecian con el suefio. Cuadro se acompafi6 de

sintomas osmoticos (polidipsia y poliuria) durante el tiempo en que se desarrollaba la corea.

2.5. Revision por sistemas

Estado General: Niega pérdida de peso, debilidad, decaimiento, malestar, fiebre, escalofrios,

sudoracion, palidez o anorexia.

Cabeza: Niega cefalea, trauma, alopecia, seborrea, infecciones en cuero cabelludo, uso de tintes.

Cara: Niega edema, dolor, asimetria, lesiones de piel y masas.

Ojos: Niega dolor, vision borrosa, secreciones, fotofobia, opacidades, heridas, cuerpos extrafios,

edema de parpados, masas, perdida de la vision.

Nariz y senos paranasales: Niega dolor en el area de los senos, obstruccion, rinorrea, estornudos,

prurito, cuerpos extrafios, epistaxis, modificaciones en el olfato.

Oidos: Niega dolor, tinnitus, vértigo, secrecion, prurito, cuerpos extrafios, adenopatias.

Cavidad oral: Niega dolor, masas, abscesos, sangrado, edema, congestion, odinofagia,
secreciones, aumento o disminucion de la saliva, perturbaciones del gusto, lesiones de la mucosa,

disfonia, halitosis.

Cuello: Niega dolor, limitaciones de movimiento, rigidez, masas, adenopatias, edema,

pulsaciones.

Respiratorio: Niega dolor, tos, expectoracion, hemoptisis, sibilancias, disnea, estridor,

respiracién ruidosa.
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Cardiovascular: Niega dolor, taquicardia, disnea de esfuerzo, ortopnea, disnea paroxistica

nocturna, edema, claudicacion intermitente, cianosis.

Mamas: Niega dolor, simetria, cambios en la piel, retracciones, secrecion por el pezon, masas.

Gastrointestinal: Apetito normal, regularidad en habitos alimenticios, habito intestinal y
caracteristicas de las deposiciones. Niega disfagia, nduseas, vomito, pirosis, hematemesis,
ictericia, dolor abdominal, flatulencias, distension abdominal, uso de laxantes, prurito anal o

hernias.

Genitourinario: Frecuencia y caracteristicas de la orina de caracter normal. Niega dolor y ardor
al orinar, piuria, hematuria, urgencia urinaria, tenesmo, oliguria, nicturia, dificultad en el
comienzo de la miccidn, goteo o cambios caracteristicos en el calibre del chorro, dolor en flancos,
dolor en regidn lumbar, sedimento, fetidez, edema facial, varices, secreciones, lesiones en la piel,

flujo vaginal, adenopatias, masas.

Musculo-Esquelético: Niega dolor, edema, eritema, limitaciones de movimientos, deformidades,
masas, parestesias, disminucién o pérdida de la sensibilidad, lesiones de la piel, pie plano,
abscesos, secreciones, rigidez, paralisis, espasticidad, flacidez, alteraciones en la marcha, cambios

en la fuerza, asimetrias.

Sistema Nervioso/Psiquiatrico: Refiere movimientos involuntarios, continuos, breves e
insostenibles a nivel de miembro superior e inferior derecho. Niega sincope, pérdida del
conocimiento, pérdida del equilibrio, convulsiones, irritabilidad, vémito en proyectil, alteraciones
del lenguaje, alucinaciones, aislamiento, pérdida de la memoria, insomnio, temblores, debilidad,
calambres, hemianopsias, escotomas, pérdida del paralelismo en los ejes visuales, dificultad para
masticar, asimetria en la expresion de la cara, caracteristicas y cambios en la movilidad y fuerza

de la lengua, fasciculaciones, exposicion a neurotoxicos.

Hematopoyético: No refiere tendencia al sangrado por piel y mucosas, palidez. Niega exposicion

a téxicos, citotdxicos o irradiaciones.

Endocrino: Niega intolerancia al calor o al frio, pérdida o aumento marcado de peso, distribucion
de la grasa, poliuria, polidipsia, polifagia, hirsutismo, terapia con hormonas.
Piel: No refiere brotes, cambios de color, petequias, equimosis, cicatrices, Ulceras, fisuras,

pustulas, ampollas, descamaciones, prurito, edema, signos de inflamacion.
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2.6. Examen fisico:

2.6.1. Examen fisico general

Paciente consciente, orientada en tiempo, espacio y persona, en posicion decubito dorsal, biotipo
constitucional normolineo, sin alteracion en el estado nutricional y esquelético, con lenguaje

coherente y fluido, fascies compuesta.

2.6.2. Signos vitales:

Presion arterial: 100/60 mmHg
FC.: 101 latidos por minuto

FR: 18 respiraciones por minuto
Puso: 101 latidos por minuto
Temperatura: 36 °C

Saturacion de oxigeno: 98%
2.6.3. Antropometria:
Peso: 58.2 kg

Talla; 150 cm
IMC: 25.8

2.6.4. Examen fisico regional

Piel y faneras: A la inspeccion, piel de color morena, hidratada, se notan lineas de acentuacion

facial.

Cabello: Abundantes canicies acorde con su edad. A la palpacion, piel normotérmica de textura

gruesa y cabello de buena implantacion.
Cabezay cuello: A la inspeccion se observa normocefélica, simétrica, sin lesiones en piel y cuero

cabelludo, cabello negro y abundante, con canicie y sin signos de alopecia. A la inspeccion del

cuello, se observa simetria, forma cilindrica, sin lesiones primarias ni secundarias de la piel, ni
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abombamientos, hundimientos, nédulos. A la palpacion de la cabeza no se palpan nddulos ni
hundimientos craneanos, cabello de buena implantacion. A la palpacion del cuello, no se perciben

nodulos ni lesiones, atrofias dérmicas ni musculares, no se aprecian cadenas ganglionares.

Organos de los sentidos

Ojos: A la inspeccién no se observan lesiones primarias o secundarias en piel de la region
palpebral ni ptosis.

Test de agudeza visual: Disminucion de agudeza visual caracteristico de la edad. Reflejos
pupilares a la luz directos y consensual positivos.

Examen de fondo de ojo: Dentro de pardmetros de normalidad, se descarta la presencia de

depésitos de cobre.

Oidos: A la inspeccién, pabellones auriculares sin alteraciones, ni signos de lesiones como
foranculos, laceraciones ni foliculitis. Por medio de otoscopia, conductos auditivos externos
permeables con visualizacion de la membrana timpanica, de color gris perla, presencia de

triangulo luminoso, y sin signos de lesién, perforacién y/o cicatrizacion.

Nariz: A la inspeccion simétrica, tabique nasal sin desviaciones.

Boca: Presencia de protesis dentales.

Térax: Ala inspeccion pasiva, térax simétrico, sin abombamientos o depresiones. A la inspeccion
activa, se observa respiracion normal, con buena expansibilidad. Presencia de vibraciones vocales
en todos los campos pulmonares. A la auscultacion, murmullo vesicular presente normal en ambos
campos pulmonares, sin presencia de ruidos sobreagregados. Vibraciones vocales normales

(broncofonia). Ruidos cardiacos ritmicos.

Sistema vascular periférico: Pulsos de buena amplitud, sin alteracion en la frecuencia, ritmo e

intensidad, concordantes con los ruidos cardiacos.

Abdomen: a la inspeccion, se observa abdomen simétrico, sin presencia de cicatrices. A la
palpacion, no hay signos de hipersensibilidad cutanea. A la percusion, matidez en hipocondrio
derecho y en fosa iliaca izquierda, timpanismo en las demas regiones del abdomen, prevalente en
mesogastrio. A la auscultacioén, presencia Ruidos hidroaéreos.

Sistema musculo-esquelético: A la inspeccidn, no se evidencian tumoracion, masas, nédulos,

tofos ni alteraciones anatémicas de las articulaciones. A la palpacion, ausencia de masas, nédulos.
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Se evidencia movimientos involuntarios, continuos, breves e insostenibles a nivel de miembro

superior e inferior derecho; disminucién de la fuerza al mismo nivel.

Coordinacion: la paciente no es capaz de coordinar los movimientos a nivel de miembro superior

e inferior derecho.

Marcha: limitada por presencia de movimientos involuntarios.

Movimientos anormales: se observan movimientos involuntarios, continuos, breves e
insostenibles a nivel de miembro superior e inferior derecho, con caracteristicas de movimientos

coreicos.

Sistema neuroldgico:

Estado de conciencia: De acuerdo a la evaluacion basada en la escala de Glasgow, se tiene un

paciente consciente con una puntuacion de 15/15.

Examen mental

Orientacion: el paciente se encontrd orientada en tiempo, espacio y persona.

Memoria: el paciente presenta buena memoria, tanto remota como reciente.

Juicio y raciocinio: ante diversas situaciones, la paciente reaccioné de manera logica y adecuada
Célculo: el paciente es capaz de realizar operaciones sencillas, segun su nivel de escolaridad sin
dificultades.

Respuesta emocional: presenta un estado emocional acorde con los acontecimientos presentes en
la consulta.

Percepcion: se encuentra en estado lucido.

Agnosia: Sin alteraciones.

Sensibilidad superficial:

TActil: conservada en los miembros superiores e inferiores.

Dolorosa: conservada normal en los segmentos corporales.

Térmica: conservada normal y por igual en todos los segmentos corporales.

Sensibilidad profunda: Conservada.

Sensibilidad vibratoria: perceptible sin alteracion en miembros superiores e inferiores.
Baroestesia: conservada normal y por igual en ambos hemicuerpos.

Evaluacion de pares craneales
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| Par craneal: el paciente logra reconocer tres tipos distintos de olores (café, alcohol, fragancia

dulce de un splash). No hay presencia de hiper ni hiposmia.
Il Par craneal: se evaluaron reflejos pupilares directo y consensual a la luz positivos. reflejo de
acomodacion presente normal. test de campimetria por confrontacion encontrado normal y

agudeza visual disminuida para vision cercana.

Il Par craneal: se encuentran movimientos oculares adecuados, apertura palpebral adecuada,

pupilas isocoricas y reflejo de acomodacion, convergencia y fotomotor conservados.

IV Par craneal: movimientos oculares conservados.

V Par craneal: se encuentra el reflejo maseterino positivo, y una adecuada sensibilidad a nivel

del rostro. Reflejo corneal conservado.

VI Par craneal: se encontr6 movimientos oculares normales.

VII Par craneal: no se encuentra desviacion de la comisura labial, el paciente es capaz de silbar
y soplar, asi como de flexionar la cabeza, y hacer mimicas como elevar las cejas, fruncir el cefio,
cerrar los parpados fuertemente y abrir la boca.

VIII Par craneal: dentro de parametros normales

IX Par craneal: dentro de parametros normales

X Par craneal: el paciente presente una adecuada calidad y articulacion de la voz, el reflejo

faringeo esta conservado y la Gvula y el velo del paladar no presentan desviaciones.
XI Par craneal: rotacion de la cabeza contra la resistencia de la mano del examinador adecuada;
es capaz de encoger los hombros y no presenta desviaciones de la cabeza hacia ninguno de los

lados.

X1l Par craneal: la lengua es simétrica, se conservan sus movimientos y la prueba de fuerza

muscular es positiva
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2.7. Resumen de datos positivos

Sintomas y signos positivos

- Presencia de movimientos coreicos a nivel de miembro superior e inferior derecho

- Polidipsia y poliuria
- Mucosa oral seca
- Taquicardia

- Disminucién de la agudeza visual

2.8. Impresion Diagnostica

- Sindrome de Corea secundaria a Hiperglicemia
- Enfermedad de Wilson

- Accidente cerebrovascular isquémico

- Déficit de Vitamina B12

- Enfermedad de Huntington

2.9. Exadmenes de ingreso

2.9.1. Exdmenes de Laboratorio

Tabla 1-2: Examen de Laboratorio. Hematologia. Biometria Hematica

Prueba Resultado Rangos
Globulos blancos 7.61 10"3/uL 4.50 - 10.00
Basofilos 05 % 0.0-0.1
Eosinofilos 1.1% 0.2-5.0
Neutrofilos 51.1% 55.0 - 65.0
Linfocitos 40.4 % 25.0-40.0
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Monocitos 6.9 % 2.0-10.0
Hematocrito 37.3% 38.0-47.0
Hemoglobina 12.5 g/DI 115-165
Glébulos rojos 3.93 10"6/uL 4.50 - 6.00
MCH 31.8pg 27.0-32.0
MCHC 33.5g/DI 33.0-37.0
MCV 94.9 FI 86.0 - 98.0
Plaquetas 150 1073/uL 100 - 450
Fuente: Hospital General Puyo. Laboratorio-Clinico. Agosto 2017.
Tabla 2-2: Examen de Laboratorio. Hematologia. Quimica Sanguinea
Prueba Resultado Rangos
Colesterol 148.7 mg/dL 50.0 - 200.0
HDL Colesterol 70 mg/dL 44.0-75.0
Triglicéridos 279.0 mg/dL 55.0 - 150.0
Urea 22.8 mg/dL 15.0-43.0
Creatinina 0.93 mg/dL 0.60 - 1.00
Glucosa al azar 470.50 mg/dL 140.00 - 180.00
Hemoglobina glicosilada 15.40 % 4.80 - 6.00
Vitamina B12 290 pg/ml 200 a 900
Cobre 80 mcg/dL 70 a 140

Fuente: Hospital General Puyo. Laboratorio-Clinico. Agosto 2017.

Tabla 3-2: Examen de Laboratorio. Hematologia. Serologia
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Prueba Resultado Rangos
Na (Sodio) 128 mmol/I 135.0 - 148.0
K (Potasio) 4.40 mmol/l 3.50 - 5.30
Cl (Cloro) 98.0 mmol/l 98.0 - 110.0

Fuente: Hospital General Puyo. Laboratorio-Clinico. Agosto 2017.

Tabla 4-2: Examen de Laboratorio. Elemental Microscopico de Orina

Prueba

Resultado

Color Amarillo
Aspecto Transparente
Densidad 1015
pH 5.0
Proteinas Negativo
Glucosa en orina 300 mg/DlI
Urubilindgeno Negativo
Bilirrubinas Negativo
Sangre +
Nitritos Negativo
Leucocitos Negativo
Cetonas Negativo
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Hematies 6-8/campo

>5 POSITIVA
Piocitos 3-5/campo
Células epiteliales +
Bacterias Escasas
Otros Ninguna
Microalbuminuria en orina parcial 20 mg/L

Fuente: Hospital General Puyo. Laboratorio-Clinico. Agosto 2017.

2.9.2. Exdmenes Complementarios de Imagen

2.9.2.1. La Tomografia Computarizada (TC)
Reveld hiperdensidad en ganglios basales izquierdos ademas de leve atrofia cortical global, sin

evidencia de otra patologia intracraneal aguda (Figura 1-2: A-B).
2.9.2.2. La Resonancia magnética nuclear (RMN)

Reportd hiperintensidad en T1 del ndcleo lenticular izquierdo predominantemente a nivel del

putamen sin otras alteraciones (Figura 2-2: A-B).
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Figura 1-2: A-B. Tomografia Axial Computarizada que muestra hiperdensidad en ganglios

basales izquierdos ademas de leve atrofia cortical global.
Fuente: Hospital General Puyo. Radiologia. Agosto 2017.

Figura 2-2: A- B. Resonancia Magnética Nuclear que evidencia hiperintensidad en T1 de

nacleo lenticular del globo palido izquierdo
Fuente: Hospital General Puyo. Radiologia. Octubre 2017.
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Figura 3-2: A-B. Resonancia Magnética Nuclear de control que evidencia hiperintensidad en

T1 del nacleo lenticular del ganglio basal izquierdo
Fuente: Hospital General Puyo. Radiologia. Abril 2018.

2.10. Diagnéstico diferencial

2.10.1. Enfermedad de Huntington (EH)

Corresponde a la causa mas frecuente de Sindrome Coreico degenerativo hereditario; con una
prevalencia estimada de 5/100,000 habitantes (con variaciones geograficas); siendo el grupo de
edad mas frecuente del inicio de 30 a 50 afios de edad, primer aspecto discordante con lo
encontrado en el presente caso, sin embargo, el inicio puede variar desde la nifiez/adolescencia
(forma juvenil, también conocida como la variante Westphal) hasta individuos mayores de 70

afos.

Esta condicion corresponde a una enfermedad genética de herencia autosomica dominante,
originada en una mutacion en el gen de la huntingtina (HTT) en el cual la expansion de tripletas
de secuencia cisteina-adenosina-guanina (CAG) favorece una alteracion en la actividad de la
proteina que transcribe este gen, llevando a su acumulacion citoplasmética y toxicidad neuronal,

la cual resulta més marcada en areas vulnerables como el nucleo caudado y el estriado.
Por todo esto, seria de esperarse cominmente la presencia de un familiar en primer grado con la

enfermedad, condicion que no se cumple para este caso. Sin embargo, casos de penetrancia

incompleta de la enfermedad podrian simular esta condicion. En general, la EH puede presentar
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al clinico uno de los tres complejos de sintomas descritos clasicamente en esta condicion (motora,
cognitiva y neuropsiquiatrica) o en combinacion. Los sintomas motores incluyen corea, distonia
y fasciculaciones. La corea se ha usado clasicamente como la manifestacion de referencia para un
diagnostico clinico. El parkinsonismo generalmente se desarrolla mas tarde en el curso de la
enfermedad. La forma juvenil de la EH se presenta como un trastorno del movimiento
predominantemente hipocinético con parkinsonismo pero también mioclono (Mestre, 2016: pp.
1186-207).

El deterioro cognitivo también resulta evidente en estos individuos, siendo este progresivo e
irreversible, condicion gque no se observo en el presente caso. Finalmente en la clinica, también
existen alteraciones en la esfera neuropsiquiatrica, caracterizadas por sintomas como depresion,
apatia e irritabilidad, igualmente ausentes en esta paciente. Por otra parte, no se ha reportado una
asociacion entre la hiperglicemia y la EH, ademas, los hallazgos de imagen caracteristicos de la
EH corresponden principalmente a atrofia del nucleo caudado, medida por TC o resonancia con

el diametro bicaudado, condicion que no se evidencid en el presente caso.

Finalmente, este trastorno se caracteriza por un empeoramiento progresivo de la sintomatologia,
resistente al tratamiento, condicidn contraria a lo demostrado por la paciente, la cual a pesar de
no haber tenido una mejoria total, si report6 atenuacién de los sintomas motores con el manejo
con neurolépticos. Por todo esto se considerd con seguridad que la paciente no cursaba con una

Enfermedad de Huntington durante este episodio (Roze et al., 2008: pp. 497-503).

2.10.2. Accidente cerebrovascular isquémico

Cuadro clinico hiperagudo caracterizado por déficit neuroldgico relacionado al area cerebral
comprometida por la isquemia. Puede derivar de un proceso trombético local o un émbolo a
distancia y por lo general tiene un pronéstico poco favorable con un proceso de rehabilitacion
prolongado. En este caso cabe resaltar que los ganglios basales presentan con mayor frecuencia
lesiones hemorrégicas de tipo petequiales. Por otra parte, la mejoria ante el control glicémico
reduce la probabilidad de esta patologia, ya que sugiere a la hiperglicemia como el principal
agresor (Oh SH et al., 2002: pp. 57-62).

2.10.3. Enfermedad de Wilson
La enfermedad de Wilson (WD) corresponde a una enfermedad rara, con una incidencia de
aproximadamente 0.5 por cada 100.000 habitantes. Resulta del producto defectuoso de la proteina

ATP7B y se caracteriza por alteracion del metabolismo del cobre y sus consecuencias clinicas

26



varian desde un estado asintomatico a una enfermedad fulminante. El cuadro clinico
predominante es el neurolégico, pero las manifestaciones pueden ser pleomorficas,
comprometiendo al higado frecuentemente con elevacion de transaminasas hasta hepatitis aguda
con falla hepética, ademas, la liberacion de cobre a la sangre causa una anemia hemolitica con
coombs negativo, manifestaciones ausentes en la paciente mencionada (Rodriguez et al., 2015:
pp. 2859-70).

En la esfera neuroldgica se destacan tres tipos: 1.) Sindrome acinético similar a la enfermedad de
Parkinson, 2.) Pseudoesclerosis con predominio de tremor, 3.) Ataxia, 4.) Sindrome disténico,
este ultimo llevando usualmente a contracturas severas. Ademas de estas, otras manifestaciones
como la atetosis, mioclonias 0 movimientos coreicos pueden estar presentes, razén por la cual se

tiene en cuenta como diagnostico diferencial en este caso.

Sin embargo, hallazgos tipicos de esta condicion como es el anillo de Kayser-Fleischer o las
cataratas por depoésito de cobre no se evidenciaron, asi como las lesiones por resonancia magnética
caracteristicas en la sustancia blanca en el tallo cerebral y cerebelo, ademas de tener unos niveles
de cobre en sangre normales, razones por la cual se descarté esta etiologia (Rodriguez et al., 2015:
pp. 2859-70).

2.10.4. Lupus eritematoso sistémico y sindrome antifosfolipido

Ambas enfermedades autoinmunes caracterizadas por un compromiso sistémico. En la primera se
ha identificado a la corea como el principal trastorno del movimiento, especialmente en pacientes
pediatricos, en los cuales puede encontrarse esta manifestacion en alrededor del 5% de los casos
(Torreggiani et al., 2013: p. 36).

Aunque su patogénesis es incierta, se ha asociado a alteraciones vasculares de tipo
trombdtico/inflamatorio que favorecen injuria neuronal y glial. Se descartd este trastorno por una
parte dada la ausencia de otros sintomas sistémicos dentro de la constelacion del lupus y por otra
parte, teniendo en cuenta que la corea puede ser la manifestacion inicial de esta enfermedad, dada
la ausencia de otros sintomas neuroldgicos presentes en esta enfermedad como la disartria y

ataxia, ademas de la mejoria obtenida con el control glucémico (Torreggiani et al., 2013: p. 36).

2.10.5. Corea de Sydenham
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Esta enfermedad se caracteriza por presentarse en pacientes pediatricos, de entre 5 a 15 afios, con
antecedente de infeccion faringea por estreptococo hemolitico del grupo A (S. pyogenes).
Usualmente se presenta concomitantemente a otros sintomas de la fiebre reumatica como la
carditis o artritis. A pesar de ser una causa de corea se descarta como etiologia potencial en el
presente caso (Dean et al., 2017: p. 456).

2.10.6. Hipertiroidismo

Se descart6 el hipertiroidismo como causa de la corea en este caso ya que presentd niveles

normales de hormona tiroidea al ingreso y no presentaba clinica compatible con este trastorno.
2.10.7. Infecciones del sistema nervioso central

La ausencia de signos meningeos (Kernig o Brudzinski) o de focalizacién neurolégica al examen
fisico, asi como la normalidad en signos vitales y parametros de laboratorio como el cuadro

hematico y la PCR, con una mejoria ante el control glucémico y los neurolépticos sin otra

intervencion permiten descartar estas etiologias infecciosas.

2.11. Diagnéstico definitivo

- Corea secundaria a Hiperglicemia no cetdsica
- Diabetes Mellitus tipo 2

2.12. Tratamiento

Fue tratada con insulina NPH (22 Ul a.m., 8 Ul p.m.), simvastatina 20 mg al dia y quetiapina (25
mg via oral cada 12 horas, con un aumento progresivo de la dosis a 25 mg a.m. y 50 mg p.m.).
Durante su estancia presentd una mejoria parcial en la intensidad de los movimientos coreicos,

sin la desaparicion de los mismos.

Posterior a 7 dias dada la mejoria parcial de los movimientos anormales y el adecuado control

metabdlico fue dada de alta, sin embargo, posterior al egreso refiere una nueva intensificacion en
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la severidad de los movimientos, incluso a pesar del mantenimiento de niveles de glucosa

sanguinea normales.

Durante los tres meses de evolucion ambulatoria posteriores la paciente continué presentando los
movimientos anormales a pesar del consumo regular del medicamento y del control glicémico
apropiado. Ante esto se incrementd la dosis de quetiapina a 50 mg a.m. y 100 mg p.m., ademas
de buscar una alternativa farmacoldgica con la tetrabenazina, la cual finalmente no se encontraba

disponible en la ciudad.

2.13. Evolucién de la paciente en hospitalizacion

La paciente al ingreso presentd niveles de Glucosa capilar elevados, por lo que por medio del
tratamiento metabolico se pudo lograr un control adecuado durante su hospitalizacion (Gréafico 1-
2), a pesar de ello, los movimientos coreicos no cedieron completamente, sin embargo,

disminuyeron en intensidad.

Valor de glicemia

Gréfico 1-2: Niveles diarios de glicemia capilar durante la hospitalizacion de la paciente.

Elaborado por: Espin, Blanca, 2018

2.14. Seguimiento post- hospitalario

El seguimiento de la paciente tuvo una duracién de 8 meses posteriores a su egreso hospitalario.
Durante el mismo se mantuvo el tratamiento a base de insulina, logrando un control metabélico
adecuado, y como neuroléptico la quetiapina, a pesar de todo esto los movimientos coreicos no

disminuyeron en su totalidad, solo evidenciandose mejoria parcial hasta la fecha actual.
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Se envid a realizar una Resonancia Magnética Nuclear de control a los 5 meses de egreso la cual
mostré persistencia de la hiperintensidad en T1 a nivel de ganglio basal izquierdo lo cual estuvo
acorde con las manifestaciones clinicas residuales de la paciente. Durante el seguimiento se
realizaron 2 hemoglobinas glicosiladas de control las cuales mostraron un control metabdlico

adecuado en relacion al valor previo al ingreso hospitalario como se muestra en la Figura 6.
El control por consulta externa se realizd en tres fechas distintas:

- 25 de Octubre del 2017

- 10 de Enero del 2018

- 05 de Abril del 2018

Las visitas domiciliarias se realizaron: 14 de Diciembre del 2017 y el 10 de Marzo del 2018

Hemoglobina glicosilada (%)

18
16 15,4
14
12
10
8
6 =z 57
g ' ~Valores (%)
0
S 5 9
8 2 3
S ) 3
< 3 =
[} jom Fer)
£ 3 o
= T &
o n —

Gréfico 2-2: Valores de hemoglobina glicosilada posterior al egreso hospitalario
Elaborado por: Espin, Blanca, 2018
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CAPITULO Il

3.1 Discusion

En el presente caso, la corea resultd ser la primera expresion clinica de una diabetes mellitus
pobremente controlada, pues no se tenia diagndstico de la misma, sin embargo, las
manifestaciones de este sindrome pueden aparecer incluso después de corregida la hiperglicemia
o incluso en casos de hipoglicemia, a partir de esta infrecuente asociacion radica la dificultad de
su diagndstico, especialmente en pacientes sin diagnéstico previo de diabetes mellitus (Newman
etal., 1984: pp. 341-2). Adicionalmente, puede resultar relevante en el contexto clinico descartar
condiciones como la enfermedad de Wilson y la corea de Huntington (Wang et al., 2015: pp.
1068-9).

Los resultados de los estudios de imagen fueron caracteristicos de pacientes con este tipo de
patologia, con compromiso de los ganglios basales contralaterales al hemicuerpo afectado,
evidenciandose los hallazgos tanto en la resonancia magnética nuclear como en la tomografia
computarizada, estudio con el que no es habitual identificarlos. Sin embargo, aproximadamente
el 21.5% tuvieron imagenes atipicas. De la misma manera también se evidencié en una serie de
casos reportada en Corea del Sur, en donde el 36% de los pacientes no presentaron este hallazgo

en los estudios de imagen (Lee, et al., 2011: pp. 80-83).

La Tomografia por Emisién de positrones (PET) puede ofrecer informacion Gtil en el estudio de
este sindrome y su patogénesis, ya que corresponde a una técnica de imagen funcional que implica
el uso de un ligando radiomarcado que se puede unir a estructuras especificas de interés, por
ejemplo, el uso de FDG permite la demostracion de cambios en el metabolismo de la glucosa del

cerebro.

Los estudios PET han demostrado un hipermetabolismo estriado no relacionado con una etapa
especifica del HCB; los cambios metabdlicos en los ganglios basales pueden no tener una
relevancia principal en la patogénesis de la Corea, sino ser un resultado directo de los cambios
histoldgicos relacionados con su desarrollo, como el hipometabolismo en la isquemia celular y su
gliosis resultante (Ohara et al., 2001: pp. 521-5).
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A pesar de no contar con la accesibilidad a este tipo de examen se lleg6 a la posible conclusion
de que los movimientos coreicos de la paciente no cederdn de manera completa sino parcial
debido a secuelas anteriores reflejadas en la RMN a nivel de T1, que puede ser contrastada con

la presencia de un proceso isquémico celular, necrosis o gliosis.

Finalmente, esta entidad presenta una mejoria total en la mayoria de casos cuando el control
glicémico es alcanzado, por tanto este caso resulta de excepcional interés derivado de la larga
duracion de los movimientos anormales a pesar del tratamiento farmacol6gico y del rapido control
metabolico alcanzado, reflejado en los niveles de glicemia en sangre y la hemoglobina glicosilada
en valores normales en su evolucion posterior al egreso, descartando otros diagnésticos

diferenciales como posible etiologia de la HC (Branca et al., 2005: pp. 275-7).

En la literatura solo se ha reportado un paciente cuya duracion de la HC fue superior a 4 meses a
pesar del manejo, teniendo éste similares caracteristicas al presente caso, como la edad avanzada,
el grado de compromiso y los hallazgos de imagen (EI Otmani et al., 2009: pp. 129-32) (Abdo et
al., 2010: pp. 29-37). Por todo esto, se deben considerar estos casos de excepcional duracion en
las teorias etioldgicas de esta HC, teniendo en cuenta el impacto de la hiperglicemia tanto cuando
esta se encuentra presente como cuando se logra su control, esto con miras a evaluar las
caracteristicas particulares de estos casos, en los cuales la prolongada duracién de los sintomas

confiere una alta morbilidad y discapacidad a estos pacientes.
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3.2. Conclusiones

La Corea secundaria Hiperglicemia no cetdsica es una rara complicacion de la Diabetes Mellitus
tipo 2, siendo esta situacion especialmente prevalente en la poblacion Asiatica y en mujeres de
edad avanzada, segun lo reportado en la literatura. La patogénesis de este tipo de Corea no se

conoce del todo, pero se han sugerido varias teorias.

Los datos clinicos obtenidos en la Revisién de la Literatura nos orientan a conocer el prondstico

de los pacientes que padecen esta patologia y a brindar una mejor consejeria a los mismos.

En la mayoria de los casos reportados en la literatura, los movimientos coreicos cedieron al tratar
la etiologia, en este caso se tratd los niveles de glicemia capilar elevados, a pesar de ello en la
paciente tuvo tan solo una disminucién significativa de los movimientos coreicos sin la
desaparicion de los mismos, por lo que se puede concluir que la hiperdensidad a nivel de T1,
sugieren secuelas de dafio celular que puede traducirse como necrosis, proceso de isquemia
celular o gliosis causadas por la injuria celular por la hiperglicemia, que contrasta con el
pronostico de la paciente con referencia a los movimientos coreicos, los cuales persisten en menor

intensidad a pesar del adecuado control metabdlico.
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3.3. Recomendaciones

La Corea secundaria a hiperglicemia es un sindrome neurolédgico inusual por este motivo
recomiendo se realicen estudios dirigidos principalmente a la Fisiopatologia y prondstico de esta

patologia.

Debido a que los movimientos son bruscos y en la mayoria de los casos limitan o incapacitan las
actividades diarias de los paciente que la padecen, se debe realizar un diagnéstico y tratamiento
oportuno, dirigido sobre todo a la posible etiologia y de ser necesario a la clinica que presenta el
paciente.

Esta condicion puede ser la primera expresion clinica de la diabetes mellitus o el resultado de un
pobre control metabolico de la misma, especialmente entre adultos mayores por lo que
recomiendo se realice controles metabélicos periddicos previos y de esta manera evitar este tipo

de sindrome

Recomiendo se conozca los diagnésticos diferenciales de este padecimiento en base sobre todo a
su etiologia, debido a que se puede confundir con otros tipos de diagnésticos y no tratarse de
manera adecuada, lo cual empeoraria la condicién del paciente y se tendria un peor pronéstico

por el dafio causado.
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ANEXOS

Anexo A: Consentimiento informado

Formulario de consentimiento Informado

Y 0t iiuieiinienasersnsetsssesessnssonssssnsnssnsessssnssasassssnsnssnssssssessssnssas doy mi consentimiento
para que la informacion sobre mi / mi hijo o pupilo / mi pariente (circulo segun el caso) que se

PUDIICAIA BN.utreieinininieieieteeieiaeeeseeeteseesesscasnsasesnsesssssssssnsnsesssssssassnsssssnsnsnsssssnsns

ooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooo
...................................................................................................................

Entiendo que la informacién se publicara sin mi / mi hijo o pupilo del / de mi pariente (circulo
como apropiado nombre) unida, pero que el anonimato completo no puede ser garantizada.
Entiendo que el texto y las imagenes o videos publicados en el articulo estaran disponibles
gratuitamente en Internet y puede ser visto por el pablico en general.

Las iméagenes, videos y texto también pueden aparecer en otros sitios web o en la impresion,
puede ser traducido a otros idiomas o utilizado con fines educacionales.

Se me ha ofrecido la oportunidad de leer el manuscrito.

La firma de este formulario de consentimiento no quita mis derechos a la privacidad.



