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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

PREFACIO

Tras la época dorada que tuvo la “histeria” en la historia de la Medicina en el
siglo XIX, el interés por estos trastornos desaparecio a mediados del siglo
XXy los pacientes con trastornos neurolégicos funcionales (TNF) han esta-
do perdidos entre la Neurologia y la Psiquiatria durante varias generaciones,
sin que ninguna de las dos especialidades tomara la responsabilidad com-
pleta sobre el manejo y seguimiento de estos pacientes. En las dos ultimas
décadas ha tenido lugar un resurgir del interés clinico y cientifico por los
TNF, quizas impulsado por la alta prevalencia que tienen en las consultas de
Neurologia (habiéndose reportado hasta en el 15% de los pacientes vistos
por neurélogos) y la necesidad de optimizar su manejo, dado el grado de dis-
capacidad y el consumo de recursos sanitarios y sociales que estos trastor-
nos pueden llegar a ocasionar.

La vision actual de los TNF es mas amplia que la puramente psicoldgica, con-
siderando que tanto factores biolégicos como psicolégicos y sociales pue-
den jugar un papel fundamental en su desarrollo. Este interés creciente por
los TNF, especialmente en el campo de los trastornos del movimiento, se ha
visto traducido en un incremento sustancial de las publicaciones cientificas
sobre los aspectos fisiopatoldgicos y terapéuticos en los Ultimos afos, asi co-
mo en la creacién de un grupo de trabajo especifico dentro de la International
Parkinson and Movement Disorder Society, de la Functional Neurological Di-
sorders Society o las celebraciones periddicas de congresos internacionales
multidisciplinares especificos, con participacién de neurdlogos, psiquiatras,
psicologos, fisioterapeutas, terapeutas ocupacionales y logopedas con inte-
rés especifico en estos trastornos.

A pesar del creciente interés dentro de la comunidad médica, la formacion es-
pecifica sobre los TNF durante la carrera de Medicina o el periodo formativo
MIR es escasa y alin no existen gufas clinicas oficiales para el manejo de estos
pacientes. Ademas, continta existiendo en la comunidad médica la asuncion
de que los TNF no son “reales”, que los pacientes que presentan sintomas fun-
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PREFACIO

cionales estan simulando, o que la labor del médico es Unicamente descartar
otras patologias, en vez de potenciar el diagndstico en positivo e iniciar el plan
terapéutico en cada paciente.

Unos de los objetivos que nos propusimos como Junta Directiva del Grupo de
Trastornos del Movimiento de la Sociedad Espafiola de Neurologia en el afio
2018 fue intentar mejorar la visibilidad de los pacientes con TNF en nuestro
pais, que en el caso especifico de los Trastorno del Movimiento pueden supo-
ner hasta el 18% de los casos evaluados en consultas especializadas. Un pri-
mer paso ha sido la elaboracion de las Primeras Recomendaciones sobre el
diagnostico y manejo de los pacientes con Trastornos del Movimiento Fun-
cionales dentro del marco de la Sociedad Espafiola de Neurologia. El presen-
te documento es uno de los primeros que se publica dentro de una Sociedad
Neurolégica Nacional a nivel europeo. Cuenta con la participacion de exper-
tos e intenta resumir las recomendaciones actuales basadas en la literatura
cientifica mas reciente para abordar los Trastornos del Movimiento Funciona-
les, realizar el proceso diagnodstico, comunicarselo al paciente y elaborar un
plan de tratamiento coordinado con otras especialidades desde la consulta de
Neurologia. Los criterios de cada nivel de evidencia y grado de recomendacion
de cada intervencion, cuando esta disponible, se detallan en el Anexo 1. Asi
mismo, en el presente documento se hace un repaso historico de estos tras-
tornos y se describen las teorias neurobioldgicas mas actuales.

En el capitulo 1 de Introduccién se discuten las diferentes terminologias usa-
das a lo largo de la historia para denominar los TNF (histeria, psicogenos,
conversivos, médicamente no explicados, etc). A lo largo del documento, se
ha hecho un esfuerzo por unificar términos y facilitar la lectura. Dado el co-
nocimiento actual sobre su fisiopatologia, los editores acordaron emplear el
término “funcional” que, aunque imperfecto, no tiene implicaciones sobre la
etiologia (alin desconocida) de estos trastornos, es un término bien aceptado
por profesionales sanitarios y pacientes y esta incluido en el Manual de Diag-
noéstico y Estadistico de los Trastornos Mentales mas reciente (DSM-5) y en
la Ultima Clasificacion Internacional de Enfermedades (CIE-11). Por otro lado,
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

aunque a lo largo del documento se ha empleado el término “organico’ para
designar a otras patologias neuroldgicas tipicas, no por ello el presente do-
cumento apoya una vision anacronica y dualista de mente/cerebro. Al con-
trario, se aboga por una vision moderna del mismo, donde los trastornos del
movimiento funcionales tienen cabida dentro de un marco neurobiolégico.

Esperamos que el presente documento sirva de ayuda a residentes, neuro-
logos clinicos y a todos los profesionales de la salud que, en un momento u
otro, tengan que tomar decisiones diagndésticas o terapéuticas sobre estos
pacientes. Esperamos también que, en nuestro pais, ayude a fomentar no
sélo el interés clinico sobre estos trastornos tan enigmaticos sino también
el cientifico y se promuevan colaboraciones multidisciplinares, tan necesa-
rias en nuestro ambito.

Nos gustaria finalizar agradeciendo a todos los autores de esta guia, nacionales
e internacionales, su trabajo desinteresado, la calidad del mismo y su aporta-
cion para intentar potenciar el conocimiento y mejorar el manejo, en ocasiones
tan complejo, y la calidad de vida de estos pacientes en nuestro medio.

Isabel Pareés

Javier Pagonabarraga
Diego Santos

Pablo Mir
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CAPITULO 1

Introduccion a los trastornos
del movimiento funcionales

Autores
Mariana H.G. Monje'*?

José A. Obeso’?

Centro

1. HM CINAC (Centro Integral de Neurociencias Abarca Campal),
Hospital Universitario HM Puerta del Sur, HM Hospitales, Madrid.
CEU Universidad San Pablo, Mdstoles, Madrid.

2. Departamento de Anatomia, Histologia y Neurociencia,
Facultad de Medicina, Universidad Autonoma de Madrid.

3. CIBERNED, Instituto Carlos I, Madrid.






RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

‘[..] A rough division is often made into two broad classes of ‘organic’ and ‘func-
tional’ disease. The first class, that of ‘organic diseases, comprehends those in
which there is always a visible lesion, manifesting sometimes the morbid process
which constitutes the disease, sometimes only the ultimate degree or result of
that process. The second class, that of functional diseases’is less definite, com-
prehending’ those diseases that consist only in the disturbance of function, and
are therefore properly so designated; and? many diseases which have this is com-
mon with true functional disease, that they are transient and not permanent, that
they are not known to depend on organic changes [..]” Gowers, 1898

A finales del siglo XIX, en la descripcion y clasificacion de las enfermedades
neuroldgicas se incluia bajo el término “funcionales” enfermedades para las
cuales no se encontraba una causa “organica’, en las que no existia una lesion
conocida que explicara los sintomas y signos del paciente. Ejemplo de estas
enfermedades neuroldgicas “funcionales” eran la epilepsia, la migrafia o tras-
tornos del movimiento como el temblor o la distonia’.

Precisamente, cuando se establecio el drea de los trastornos del movimiento en
los afos setenta y ochenta del siglo XX, la tradicion era calificar como “psicoldgi-
€os” a un gran numero de sujetos con distonia focal, tics, temblores, espasmos
musculares, etc. En ese momento, el esfuerzo de los neurélogos fue demostrar la
naturaleza “organica” de la mayoria de estos trastornos del movimiento?® y, en el
caso del Profesor David Marsden, esto podia llegar al extremo de negar casi cual-
quier otra interpretacion alternativa. Mas tarde, muchos de nosotros nos dimos
cuenta de que efectivamente hay pacientes que remedan patrones anormales de
movimiento, ya sea como simuladores, como una (aparente) expresion de algun
tipo de conflicto emocional o fisico, o sin factores evidentes asociados.

ESTADO DE LA CUESTION

Los trastornos neurolégicos funcionales (TNF) son de los diagndsticos mas
frecuentes en neurologia y suponen cerca del 16% de los pacientes que son
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CAPITULO 1: INTRODUCCION A LOS TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO FUNCIONALES

atendidos por primera vez en una consulta de neurologia®. Dentro de los
TNF, la prevalencia de los trastornos del movimiento funcionales (TMF) no
es completamente conocida, principalmente debido a la carencia de con-
senso con la terminologia empleada y los criterios diagnosticos aplicados
en cada caso. En centros neuroldgicos se ha estimado una prevalencia en-
tre 1-9% de los pacientes atendidos®%, porcentaje que aumentaria hasta un
20% en el caso de centros especializados en trastornos del movimiento’.
Los TMF afectan mas frecuentemente a adultos jovenes, si bien no son in-
frecuentes en ancianos o en nifios®?. Estos datos de prevalencia reflejan la
dimension del problema, y de ahi la relevancia del abordaje correcto de los
pacientes con TMF, asi como la necesidad de conocer mas sobre la neuro-
biologia de los mismos. En esa linea, a pesar de que los TMF normalmente
ocurren como entidades aisladas, hasta en un 10-15% de los casos tienen
asociado un trastorno “organico’™'. Este llamado functional overlay o sola-
pamiento funcional pone de manifiesto la complejidad de la fisiopatologia
subyacente que, pese a los notables avances en la uUltima década, esta lejos
de ser totalmente resuelta.

NOMENCLATURA Y NEUROBIOLOGIA

La consciencia de autonomia de movimiento (o self agency of movement) es
nuestra percepcion subjetiva de control sobre nuestros propios movimientos,
de identificar un movimiento voluntario como realizado por uno mismo'?. Una
caracteristica clinica clave que separa a los pacientes con TMF de aquellos
con trastornos “organicos” es que, aun pareciendo un movimiento voluntario,
los pacientes no pueden controlarlos, refiriéndolos como involuntarios. La ex-
plicacion de por qué el cerebro genera un movimiento voluntario, pero éste es
experimentado por el sujeto como involuntario ha sido fuente de discusion
académica durante siglos.

La carencia real de conocimiento y comprension sobre los mecanismos fisio-
patologicos subyacentes a los TMF se pone de manifiesto con la amplia no-
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

menclatura que se ha utilizado para referirse a estos pacientes. Asi, a lo largo
de la historia, se han utilizado distintos términos desde: “histeria”, “conversi-
Vo', “somatico’, “psicdgeno’, “psicosomatico’, hasta “‘médicamente no explica-

do” 0 "no-orgénico’; todos ellos con implicaciones acerca de la fisiopatologia™®.

La fisiopatologia de los TMF ha estado dominada ampliamente por los con-
ceptos freudianos de trastorno conversivo y de trastorno disociativo de Ja-
net. De esta manera, una explicacion frecuentemente usada es que los TMF
son secundarios a factores psicoldgicos o enfermedades psiquiatricas, de ahi
el término de trastornos “psicogenos” del movimiento. Esta definicidn tiene,
por si misma, cierta incoherencia. En primer lugar, en muchos pacientes con
TMF no existen factores psicoldgicos o psiquidtricos asociados al cuadro de
movimiento, o al menos no son evidentes, y su ausencia no es motivo para
excluir el diagndstico™S. Por otra parte, la propia dicotomia patologia estruc-
tural-neuroquimica y factores psicolégicos-patologia psiquiatrica sugiere una
compartimentalizacion cerebro-mente: un concepto ya de por si no sostenido
con el conocimiento neurocientifico actual'®.

En este escenario, el uso de término “psicdégeno”’ parece poco adecuado, prefi-
riéndose en el momento actual el término “funcional”. Si bien parece un térmi-
no impreciso, no hace referencia directa a teorias etiolégicas (lo cual evita una
errénea asuncion de la causa subyacente) y en cualquier caso, sugiere la pre-
sencia de una alteracion en la funcion cerebral. La errénea vision de la causa es-
tructural, de la lesién, como Unica razén de la enfermedad neuroldgica es otra
dicotomia (falsa) ya también superada. Por otra parte, si el término “funcional”
se hiciera especifico y exclusivo de pacientes denominados como TMF, se per-
deria la caracteristica esencial de varios procesos neurolégicos clasicos, entre
los cuales destacan los caracterizados por trastornos del movimiento, por €.
las distonias focales y, particularmente, las ligadas a tareas (Tabla 1).

Las investigaciones de la Ultima década han conformado un modelo neuro-

bioldgico que permite un acercamiento mas preciso a la fisiopatologia subya-
cente a los TMF. De esta manera, existe evidencia experimental que muestra
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la presencia de alteracién 1) en mecanismos de atencion; 2) en el manejo de
creencias y expectativas; 3) en el procesamiento emocional; y 4) en el sentido
subjetivo de control para generar un movimiento'”. Este modelo neurobioldgi-
co, no excluye el papel de “factores psicolégicos”, integra conceptos y propor-
ciona un marco de flexibilidad para explicar como los sintomas y signos son
desencadenados. Asi, los TMF serian el resultado de una alteracion en la per-
cepcion subjetiva del propio movimiento, con predicciones anomalas relativas
al mismo, y un trastorno atencional, en el sentido de un excesivo enfoque a un
segmento corporal’’. Lejos de conocer con exactitud la etiologia subyacente
a los TMF, la aproximacion neurobiolégica actual ha cambiado radicalmente
el escenario proporcionando una base cientifica para una mejor comprension
y enfoque de las manifestaciones motoras en estos pacientes.

MANIFESTACIONES CLINICAS

El paciente con TMF puede presentarse con cualquier trastorno del movimien-
to conocido, frecuentemente con temblor, distonia, lentitud de movimiento o
una alteracion de la marcha, o bien con una combinacion de todos ellos. De
forma general, independientemente del trastorno de movimiento que presen-
te, hay ciertos aspectos que son especificos a los TMF y pueden ayudar a su
reconocimiento. Es caracteristico de los TMF la presencia de incongruencias
(patron no compatible con trastornos conocidos) e inconsistencias (patrén
cambiante) tanto en la historia clinica como en la exploracion neurolégica.

La fenomenologia motora suele tener un inicio agudo, brusco, en ocasiones
precipitada por un evento fisico, traumatico, o emocional, y puede tener una
evolucion rapida hasta hacerse muy grave. No obstante, existe con frecuencia
variabilidad en el patron de las manifestaciones motoras, tanto en la fenome-
nologia como en el curso temporal. Por ejemplo: en ocasiones el trastorno del
movimiento es fluctuante, con periodos de mejoria seguidos de subitas recu-
rrencias. Por otra parte, las manifestaciones motoras pueden desaparecer o
mejorar con la distraccion y aumentar con la atencion’™.
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No obstante, debe advertirse, sobre todo al neurdlogo con escasa experiencia
en este campo, de lo proclive que resultan los trastornos del movimiento pa-
ra clasificarse como funcionales por su atipia o excentricidad. Este punto es
importante, ante el riesgo de que se pueda a realizar un sobre diagndstico de
TMEF en pacientes en los que no entendemos la fenomenologia motora, o el
origen de una determinada manifestacion excepcional. EIl maximo exponente
de ello es la distonia. La distonia “organica” puede tener un inicio brusco y un
curso fluctuante, empeorando con el estrés/ansiedad o precipitada por even-
tos emocionales. A su vez, la distonia “funcional” puede presentar un caracter
movil, no siendo siempre fija, sin presentar mejoria con la distractibilidad, no
tener factores psicoldgicos o traumaticos asociados o presentar mejoria con
trucos sensitivos, como si de una distonia “orgdnica” se tratase.

Por otra parte, como se comento anteriormente, los TMF pueden coexistir cli-
nicamente con una entidad organica conocida, lo cual puede incrementar no-
tablemente la complejidad de la fenomenologia.

APROXIMACION DIAGNOSTICA

El diagnodstico de los TMF se basa en la presencia de criterios positivos de la
historia y examen neuroldgicos. Por ejemplo, el temblor y las mioclonias fun-
cionales pueden desaparecer o variar con la distraccion, cambiar el patron al
mantener un movimiento ritmico contralateral o parar ante un movimiento ba-
listico contralateral. Esta inconsistencia se constata mediante la exploracion
clinica, pero se puede objetivar mediante el estudio neurofisiolégico que, en al-
gunos casos seleccionados especialmente de temblor, mioclonias o distonia,
puede ser fundamental. En este sentido se ha propuesto recientemente una
bateria de exploraciones neurofisioldgicas sencillas con el fin de proporcionar
unos criterios diagndsticos positivos para el temblor funcional®.

Por otra parte, técnicas de neuroimagen funcional, como resonancia mag-
nética y PET, pueden mostrar diferencias estructurales y de conectividad
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funcional en pacientes con TMF'®. Estas diferencias podrian potencialmen-
te ser utilizadas como criterios positivos adicionales para el diagnostico de
los TMF.

Tanto el aspecto neurofisioldgico como los estudios de neuroimagen se
abordaran integramente en sendos capitulos de este documento.

APROXIMACION TERAPEUTICA Y PRONOSTICO

El tratamiento de los TMF comienza con la explicacion del diagnostico al pa-
ciente. Se recomienda la correcta explicacion de los criterios positivos que
han llevado al diagndstico e incluso ponerlos de manifiesto para que el pa-
ciente tome consciencia; ya que la introspeccion del paciente respecto al
diagndstico es un aspecto clave predictor de buena respuesta al tratamien-
to. Resulta también util explicarle la naturaleza del trastorno de movimiento,
en especial que se trata de una alteracion del funcionamiento/procesamien-
to cerebral; lo cual ayuda a la comprension, y a que el paciente gane con-
flanza con el diagndstico?. También es importante resaltar la posibilidad de
mejoria y reversion de los sintomas, en muchos casos mediante un mane-
joy tratamiento multidisciplinar. De esta manera, el abordaje terapéutico de
los TMF se realiza de forma multidisciplinar con fisioterapia, psicoterapia,
logopedia, terapia ocupacional, neurologia, psiquiatria; siendo importante la
adecuada seleccion de los pacientes para dichos programas especificos?.

El diagndstico precoz y la aproximacion terapéutica correcta son importan-
tes, ya que influyen en el pronostico del TMF. Asi, el prondstico depende de
la duracion de las manifestaciones clinicas, de la percepcién del paciente
sobre el diagndstico y tratamiento, asi como del resto de sintomas acompa-
fiantes (ansiedad, depresidn, dolor, ...)?". Resulta importante porque los TMF
causan gran discapacidad y tiene un gran impacto en la calidad de vida de
los pacientes??; representando, ademas, un importante consumo de recur-
SOS econdmicos y sanitarios?.
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CONCLUSIONES

El concepto de TMF ha evolucionado a lo largo del tiempo hasta ser conside-
rado por la neurologia moderna como una nueva (y verdadera) entidad con
sus propias caracteristicas neurobioldgicas y manifestaciones clinicas.

El interés creciente por los TMF no es Unicamente fruto de un objetivo aca-
démico tedrico, sino de una necesidad clinica con importante repercusion
practica. El conocimiento sobre los TMF es fundamental dado que el enfo-
que diagndstico precoz y manejo adecuado son clave para el prondstico de
los pacientes con TMF. Por otra parte, es necesario enfatizar que el diagnos-
tico de TMF no implica un reconocimiento del proceso intimo subyacente,
y que no se trata de una entidad perfectamente aislada de otros sindromes
neuroldgicos ?+2°,

En el pasado se sobre utilizo el aspecto emocional/psicégeno, e incluso el be-
neficio rentista de estas manifestaciones. En el presente, hay un alto riesgo de
ignorar a estos pacientes y dar una explicacion neurocientifica que aun dista
de tener un acervo bien definido. Remarquemos pues que: error tipo |, error ti-
po I, ambos son errores. Es preciso mantener una actitud intelectual abierta'y
critica, perfectamente resumida por Gowers hace mas de 100 afios’.

Conflamos en que la informacion y el aprendizaje que se deriva de esta ne-
cesaria gufa sirvan para aumentar la sensibilidad y pericia neurolégicas en el
estudio y manejo de esta fascinante area de los trastornos del movimiento.
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TABLA 1: Argumentos a favor y en contra del término funcional y psicégeno. Adaptado
de Stone et al 2016.

TERMINO A FAVOR EN CONTRA
Enfatiza mas en la fisiopatologfa que Ambiguo respecto a la presencia/ausencia
en la etiologia. de enfermedad neuroldgica.

Impreciso, puede ser aplicable a maltiples
enfermedades neurol6gicas con alteracion
de la funcion cerebral: como la distonia, la
migrafia, o la epilepsia.

Menor probabilidad de que el paciente
interprete el diagndstico como
sintomas “inventados” o “fingidos”.

Funcional
Mas dificil relacionarlo con posibles
Fécil de interpretar y comprender el factores ps"éo'?g‘cos_ asociados y el
uso de la fisioterapia y rehabilitacion tratamiento de los mismos.
como tratamientos (‘mejoran la
funcion”). P - .
) El término “disfuncional” puede ser mas
apropiado.
Los manifestaciones motoras son e )
X Asume etiologia, implicando la presencia de
fuertemente determinadas por las 2
) X un factor psicolégico externo.
creencias y expectativas.
Alta comorbilidad de factores El diagnéstico no debe basarse en las
psicoldgicos en los pacientes. caracteristicas psicolégicas del paciente.
Psicégeno

Aumenta la probabilidad de que el paciente

interprete el diagndstico como sintomas
Fécil de interpretar y comprender el “inventados” o “fingidos”.

uso de psicoterapia/psiquiatria en el

tratamiento.
Mayor potencial de que el paciente se culpe
a si mismo de la sintomatologia.
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INTRODUCCION

Los trastornos del movimiento funcionales (TMF) parecen ser mas comunes
de lo que se pensaba, pero quizas los médicos estan mejorando en el reco-
nocimiento y diagnostico de estos trastornos. En la actualidad, aproximada-
mente el 10% de los casos de trastornos del movimiento no parkinsonianos
recientemente encontrados que se observan en la clinica de Neurologia (con-
sulta de subespecialidad de trastornos del movimiento son de etiologia fun-
cional)'. Si todos los trastornos parkinsonianos se incluyen en los nuevos
encuentros, los TMF se diagnostican en aproximadamente el 4% de todos los
pacientes nuevos en esta clinica especializada.

Fue en el 2° Simposio Internacional de Distonia celebrado en Arden (N.Y.) en
1986, cuando Fahn y Williams? presentaron 21 casos de distonia psicégena
(que definieron como documentada o clinicamente establecida) y con su mo-
nografia resultante de los procedimientos diagndsticos fueron los primeros
en centrar especificamente el tema de los TMF.

INTRODUCCION A LA EPIDEMIOLOGIA

Es realmente dificil y muchas veces problematico hacer estudios epidemio-
|6gicos sobre “sintomas médicamente inexplicables”; pero, a pesar de los
numerosos problemas que en estas patologias generan confusion, esta cla-
ro que los trastornos neuroldgicos funcionales son probablemente tan co-
munes como otras afecciones discapacitantes como la esclerosis multiple
y la esquizofrenia.

Cuando surgieron las clinicas especificas de Trastornos del Movimiento (Uni-
dades), a pesar de su posible experiencia, siempre han sufrido desde el pun-
to de vista epidemioldgico, las criticas de sus cifras, posiblemente por que
reciben mas a este tipo de enfermos, o porque los criterios temporales de
diagndstico son mas complejos que en Servicios de Neurologia General. V,
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ademas, aunque las enfermedades neurolégicas subyacentes deben excluir-
se cuidadosamente cuando se trata con tales pacientes, el diagndstico de un
TMF “en si” no es de exclusion.

Hay caracteristicas histéricas comunes a muchos tipos de TMF: el ini-
cio abrupto, la répida progresion a la discapacidad maxima o la gravedad
maxima poco después del inicio, el curso estatico, las remisiones y exacer-
baciones paroxisticas. Son también comunes a la mayoria de los TMF la
incongruencia clinica con los trastornos del movimiento ya definidos organi-
camente y las inconsistencias durante el examen, con el tiempo o con la in-
formacion histérica proporcionada; y ademas son comunes la presencia de
otros trastornos funcionales adicionales (debilidad por desvanecimiento, al-
teraciones sensoriales no anatémicas, sindromes de dolor atipicos y lenti-
tud extrema del movimiento, etc..).

En muchas ocasiones los estudios neurolégicos en profundidad pueden no
ser Utiles (excepto excluir trastornos organicos subyacentes especificos), y
los estudios electro-neurofisiolégicos pueden ser Utiles para ayudar a con-
firmar el diagndstico en algunos TMF (mioclonias, temblor...), pero no otros.

Existe una amplia coincidencia en el hecho de que el diagndstico no debe
ser realizado o refutado por médicos sin experiencia en la investigacion vy el
manejo de trastornos del movimiento tanto organicos como funcionales; y
también en cuanto a que, una vez realizado el diagndstico, la aportacion del
trastorno psiquico y el tratamiento del TMF, debe de ser realizado en coordina-
cion con un psiquiatra familiarizado con estos trastornos.

Generalmente la historia natural de los TMF suele estar mal definida y a me-
nudo remontarse a largos periodos de tiempo, lo que retrasa notablemente el

inicio de un tratamiento especifico y dificulta la mejoria.

Aungue ha habido un avance importante en las Ultimas dos décadas, la revi-
sién de la literatura destaca la necesidad de una investigacion notable para po-
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der comprender mejor todo lo concerniente a los TMF, incluidos los aspectos
epidemioldgicos, la metodologia de diagndstico, los mecanismos patogénicos
y, por supuesto cuales son los tratamientos mas adecuados en cada paciente.

El principal problema de los estudios de TMF es la falta general de un “Gold
Standard” para establecer un diagndstico y carecen de anomalias definitorias
en la mayoria de las pruebas complementarias que se encuentran disponible
en la préactica clinica (de laboratorio, electro-neuro-fisioldgicas o de imagen).

En ausencia de medidas diagnosticas definitorias (aparte de las caracteristi-
cas clinicas), se crea un problema especialmente cuando algunos investiga-
dores sienten que las caracteristicas clinicas especificas apoyan un origen
funcional, mientras que otros sienten que las mismas caracteristicas son ca-
racteristicas de un sindrome organico establecido.

PREVALENCIA

Desde siempre ha habido autores muy criticos o que han puesto sobre la me-
sa los multiples problemas que conlleva hacer estudios epidemiolégicos so-
bre TMF (como se definen y se determinan los casos y como se selecciona
la poblacion adecuada)®. Y si afiadimos la falta de pruebas diagndsticas y las
numerosas Unidades o Servicios que los pueden evaluar (neurologia general,
Urgencias, psiquiatria, consultas ambulatorias, etc..), o la inclusiéon de casos
nuevos o antiguos en dichos estudios nos muestran a las claras las enormes
dificultades que presentan este tipo de estudios.

Faltan estudios epidemiolégicos en TMF, y los que hay ofrecen una amplia
variabilidad de resultados, variando los datos si el estudio lo hace una Uni-
dad especifica de Trastornos del Movimiento, o si se incluyen TMF mas croé-
nicos o refractarios 0 mas agudos y de corta duracion; mencionando cifras
tan variables y relevantes como el 30-40% de los pacientes estudiados®®S,
llegando hasta el 52%”.
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Williams y cols. realizan una amplia revision en la Unidad de Trastornos del
Movimiento del Columbia Presbyterian Medical Center de N.Y. en 130 pa-
cientes, destacando que otros 22 muestran signos compatibles con distonia
funcional que también incluyen en su publicacion®. Lang A. desde el Toronto
Western Hospital hace una comunicacion los resultados de una observacion
personal sobre 340 pacientes, en la que destaca el elevado porcentaje de tem-
blor (45%), sequidos de distonia (24% y mioclonias (19%)'°.

Pero pronto empiezan a aparecer estudios meticulosamente mejor disefia-
dos, como el de Factor y cols (Albany Clinics), que revisan todos los pacientes
vistos durante 71 meses en su Servicio que cuenta con una Unidad de Tras-
tornos del Movimiento (mas de mil pacientes con TM), de los que 127 fueron
diagnosticados como TMF. Destacando que un 47% se presenta como tem-
blor, seguidos de nuevo de un 24% en los que aparece como distonia y el resto
tiene porcentajes menores. Pero en su trabajo destaca que 83 pacientes tie-
nen un diagndstico de TMF definitivo (65,3%), 39 son probables (30,7%) y so-
lo 5 posibles (3,9%)°.

También Vidailet M (Paris) hace una comunicacion basada en su observacion
personal durante seis afios de una base de mas de 4400 pacientes con tras-
tornos del movimiento en los que 75 presentan TMF (29% con temblor, 27%
con distonia y un 25% con trastornos en la marcha)'®.

Shill H, realiza una publicacion en 2006 'V sobre un total de 104 pacientes con
trastornos del movimiento, en la que menciona simplemente los porcentajes
de TMF en cada patologia, apareciendo un 17% de los pacientes con parkin-
sonismo funcional, el T0% con trastornos de la marcha, el 55% con temblor no
relacionado con parkinsonismo, el 17% con distonia, el 28% con mioclonias y
otro tipo de TMF en el 3% de sus pacientes.

Schwingenschuh Py Ferrara J., publican en Mov. Disord. en 2008, dos tra-

bajos realizados en nifios. Y curiosamente sus resultados son muy simila-
res (a pesar de lo rara que puede parecer esta patologfa en nifios). Refieren
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que los TMF en nifios son mas frecuentes después de los 10 afios (menos
del 13% los presentan antes de esa edad). Y en cuanto a los tipos: la distonia
representa el 47%, el temblor el 40% y los trastornos en la marcha el 13%. El
mayor porcentaje corresponde a TMF hipercinéticos. Con unas caracteristi-
cas clinicas diagnosticas igual que en los adultos; siendo el trastorno psiqui-
co mas frecuente el sindrome de conversion. Hacen especial referencia a la
dificultad de tratamiento: terapia cognitiva y de comportamiento, junto a re-
habilitacién y hacerlo en equipo. Siendo (como en los adultos) mucho peor
la evolucion y respuesta a mayor tiempo de evolucion''3.

También merece la pena destacar la publicacion de Hinson V. y Cubo E. rea-
lizada en 2005 intentando establecer una escala de medida y ayuda para el
diagnostico de los TMF en el que refieren una frecuencia del 40% de sus ca-
sos para trastornos en la marcha funcionales, el 28% presentaba trastornos
del habla, el 41% temblor de accién, el 38% temblor de reposo, 32% distonia,
23% parkinsonismo/bradicinesia y el 18% mioclonias. Presentando mas de
dos sintomas de forma conjunta el 74% de sus pacientes’.

Y por ultimo, otro excelente trabajo publicado en el afio 2009, que se extrae de
un banco de datos de 1743 pacientes con trastornos del movimiento (duran-
te los afios 2002 a 2007) de los que 49 (2,8%) presentaban TMF. Predomina-
ba también en su estudio una mayor frecuencia en mujeres (34 casos) sobre
los varones (15 casos). El comienzo es agudo en el 85%, mejorando con la dis-
traccion el 83%. Y desde el punto de vista diagndéstico, son: Clinicamente do-
cumentado el 16%, establecido el 81% y probable solo el 2%,

Resumimos y revisamos a continuacion los datos de diferentes estudios
en latabla 1.
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TABLA 1: Resumen de algunos de los datos epidemioldgicos.

TIPO DE TRAST.
TRASTORNO TEMBLOR  PARKIN. DISTONIA MARCH.A MIOCLONO OTROS
MOVIMIENTO
Williams® 21(14%) | 3(2%) | 82(54%) | 14(9%) | 2(1%) | 11(7%) (113%/) 152
Lang A.
(Observacion 154 (45%) | 16 (5%) | 91(21%) | 8 (2%) 0 65(19%) | 6(2%) 340
personal)’®
Factor S.° 60 (47%) | 11(9%) | 30 (24%) 0 3(2%) | 17(13%) | 6(5%) 127
Vidailet M. 9 19
(Observacion 22 (29%) 20 (27%) 1(1%) 0 4 (5%)
Personal)® (12%) (25%) 75

;7
Shill H." i?(55%) | i?(17%) | ¢?(17%) | ¢?(10%) 0 i?(28%) (éo/) 104
Schwingenschuh
p. 40% a7 47% 13% i i i
y Ferrara J'®

49 (2,8%)
14 0y 0 0, 0, 0 0y 4

Ertan S. 44% 8% 24% 12% 4% 0 6% (de 1743)

Una vez revisados estos datos epidemioldgicos, surge como pregunta:
;cuantas veces nos equivocamos en el diagnostico? Hay estudios que eva-
lUan la tasa de diagnostico erréneo en pacientes diagnosticados inicial-
mente de TMF. Un antiguo estudio de Slater, menciona una alta tasa de
diagndstico erréneo del 61%'6. Pero estudios mas recientes y, clinicamente
mas completos nos acaban diciendo que esta tasa es menor, descubriéndo-
se que entre el 0.4% y el 15% (segun los estudios) de los pacientes con un
trastorno neuroldgico funcional podrian tener sintomas de un trastorno or-
ganico subyacente'” 8.

Se ha demostrado que muchos factores se correlacionan con la precision
del diagndstico o un diagndstico erréneo; y es aqui donde incluimos la expe-
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riencia y la precision y cuidado en el estudio’®'®. Pero no debemos de entrar
en ellos porque su estudio corresponde a otro capitulo.

CONCLUSIONES

Hemos revisado algunos de los estudios epidemioldgicos mas representati-
VOS, que nos mencionan la frecuencia de presentacion de los TMF. Todos ellos
muestran una considerable variabilidad en la misma que es debida a numero-
sas causas que debemos de tener en consideracion. Asi:

Todo TMF debe de ser diagnosticado por neurélogos experimentados o
Unidades expertas en TM.

Se realizard siempre un estudio completo (lo mismo que se harfa para
confirmar el diagndstico de cualquier patologia neurolégica organica).
Una vez realizado el diagnostico, se debe de iniciar cuanto antes un tra-
tamiento, porque parece evidente que la cronificacion en el tiempo va en
contra de la mejoria definitiva del paciente.

Es evidente que caminamos en un terreno reshaladizo y dificil en el que
debemos de ser lo mas precisos posibles en el diagndstico y en el trata-
miento. En este sentido, el trabajo conjunto entre diferentes especialida-
des como son la Neurologia y la Psiquiatria es esencial para optimizar el
manejo de estos pacientes.
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

INTRODUCCION

La historia del trastorno del movimiento funcional (TMF) se solapa ineludi-
blemente con la historia de la histeria. Sin conocer la evolucion del concepto
de histeria no se entenderia la inclusiéon del TMF en la seccion de trastor-
nos conversivos, dentro de la actual clasificacion DSMV. La inclusion de los
TMF dentro de los trastornos conversivos supone una de las escasas heren-
cias del psicoanalisis dentro de las actuales clasificaciones. Para muchos,
incluir los TMF dentro de los trastornos conversivos llevaria a confusion, al
sefialar un mecanismo como «la conversion» sin evidencia de la existencia
de la misma. La historia de la histeria se mueve desde una enfermedad del
«Utero», propia y especifica solo de las mujeres, hacia una enfermedad del
cerebro, entrando en las Ultimas décadas en la discusion de mente versus
cerebro, sin conseguir quitarse el halo de una enfermedad con un mecanis-
mo y etiologia subyacente, relacionada con el inconsciente.

EDAD ANTIGUA

La histeria, junto con la epilepsia, es una de las enfermedades mas antiguas,
gue se remontan a hace mas de dos mil afios. En medicina, su primera re-
ferencia se remonta a los trabajos de Hipdcrates. En realidad, son trabajos
que se refieren a enfermedades de la mujer, y lo hacen bajo el titulo de «so-
bre las enfermedades de la mujer», donde se refiere a las enfermedades re-
lacionadas con el «sofoco de la matriz». En ciertas circunstancias, como la
ausencia de coito, el Utero de la mujer se secaba y tendia a ascender con
una autonomia que era entendido como un «animal auténomo». La subida
del utero comprimia el torax, dando lugar a la aparicion de una serie de sin-
tomas: «giro de los ojos, piel oscura y fria, vomitos, trastornos cerebrales,
pérdida del habla»'. El tratamiento era impedir la subida del Utero, compri-
miendo el cuerpo de la mujer con vendas, asi como ahuyentar el animal con
malos olores, inhalando sustancias nocivas. Y, para bajar la matriz, se prece-
dia a fumigar la vulva con aromas agradables.
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Posteriormente, y durante el periodo entre el reinado de Augusto y la cai-
da del Imperio romano (478 d.C.), se aceptan por parte de los médicos los
sintomas de la enfermedad de histeria propuestos por Hipdcrates, pero se
realiza un primer intento de diagnostico diferencial con la epilepsia. Celsio
propugna que la ausencia de una serie de sintomas apoya el diagnéstico de
histeria, como por ejemplo la ausencia de giros de los ojos, ni de convulsio-
nes ni de espuma en los labios?.

EDAD MEDIA

En los afios posteriores, en la era del cristianismo, el sentido de la enfermedad
da un giro y ya no es una medicina basada en la observacion de fendémenos
naturales. Este alejamiento de la perspectiva naturalista permite una entrada
en la creencia de la enfermedad como un fendmeno secundario a un castigo
divino. Esta nueva vision hace que el término de histeria desaparezca, aunque
si se mantiene la presencia de sintomas idénticos a la histeria, pero en este
caso con explicaciones de tipo divino.

En este sentido, en el siglo XI se recogen multiples sanaciones divinas en rela-
cion a sintomas de tipo histérico, como paralisis, pérdida de voz, ceguera, co-
mo es el caso de san Martin, obispo de Tours?®.

Durante el periodo de la ciencia liderado por los drabes, se retoman los textos
clasicos griegos, romanos, bizantinos, y se vuelve hablar de sintomas de «so-
focaciones de la matriz». Es una mujer cientifica, Trotula de Salerno (siglo Xll),
la que en su libro De passionibus mulierum retoma, entre otros aspectos de la
época de Galeno, las descripciones de la histeria, ademas de uno de los prime-
ros libros que trata las relaciones sexuales fuera de la procreacion®.

Si bien, en el siglo XIlI, con la llegada de las escuelas de medicina, en Europa

se abre un periodo de estudios sobre textos antiguos, donde predomina la fi-
gura del erudito, que son médicos, filésofos, matematicos y astrénomos, la
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llegada del Renacimiento supone un auge de los juicios de brujeria, donde se
da una batalla entre los sacerdotes, convencidos de la criminalidad de las mu-
jeres poseidas por el demonio o la hechiceria, frente a la de los eruditos que
salen de las bibliotecas y son llamados como expertos.

EDAD MODERNA

Una figura clave entre estos «expertos» era Johan Weyer (1515-1588), que ex-
pone que los efectos atribuidos al diablo son consecuencia de una acumulacion
de la bilis negra. Estos juicios por hechiceria, en palabras de Trillat®, suponen un
triunfo de los médicos sobre los tedlogos. En estos juicios se habla de etiologfa:
si hay contorsiones, sofocacion o perdida de conciencia, «proponian el diagnos-
tico de histeria», y cuando habia autoacusacion, de melancolia.

Es durante el siglo XVII cuando empieza a cuestionarse el origen uterino de la
histeria, y esta discusion dura hasta entrado el siglo XIX. Dos teorias, con sus
partidarios, dominaron el debate: aquellos que seguian fieles a la teoria del ori-
gen uterino y aquellos que piensan que la histeria tiene su origen en el cerebro.
Dentro del primer bando, destacaba Jean Vaandée, con su libro Tratado de en-
fermedades femeninas (1666), donde sefialaba como causantes de la histeria
a los humores causados por la fermentacion del semen femenino. Hay que
poner en contexto esta teoria de los «vapores», ya que de esta época data el
descubrimiento en fisica y quimica de los gases (Landouzy ,1846).

Es en el siglo XVII cuando aparecen los partidarios del origen cerebral de la his-
teria. Es en este tiempo cuando se descubre el cerebro como el lugar donde ha-
bita el entendimiento y el movimiento, por lo que para algunos autores estaba
claro que debia ser en este 6rgano donde habia que buscar las causas de la his-
teria. Carlos Piso, en su libro Selectiorum observationem et consiliorum de prae-
tervinis hactemus morbis, atribuia a un fallo en el sistema nervioso la causa de
la histeria. En la misma linea, Thomas Willis consideraba la histeria como cau-
sa de un mal funcionamiento del cerebro y los nervios. Thomas Sydenham es-
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cribe, en 1682, De variolis et morbo hysterico et hipocondriaco, donde sitla a la
histeria en el mismo grupo de enfermedades que la hipocondria, teniendo en
comun que «ninguna de las dos enfermedades obedece a ninguna regla». La
histeria la entiende como una enfermedad irregular, que puede tomar la presen-
tacion de otras enfermedades, de ahi la fama de la histeria como camalednica
o falsa (Works of Th. Sydenham, Sydenham Society London, 1850). Con estos
tres autores se empieza a entender la histeria como irregular, asociada a otras
enfermedades, como la tristeza, y se empiezan a tener en cuenta los desenca-
denantes emocionales. Esta aparicion del cerebro como morada de la histeria
supondria un cambio en el concepto de la enfermedad: no solo las mujeres po-
dian presentar histeria: también los hombres. Ademas, la histeria se asociaba a
otra enfermedad, como la hipocondria. Para Sydenham, la histeria en la mujer
correspondia a la hipocondria en el hombre®.

Durante el siglo XVII, la presencia de humores responsables de la histeria se
mantenia, pensando que podian subir o bajar y ser responsables o bien de
histeria o bien de sintomas hipocondriacos. Estos humores estaban presen-
tes tanto en las teorias uterinas como cerebrales. Es en el siglo XVII cuando
William Harvey (1628) descubre que los humores no pueden ascender por
las arterias, ya que circula la sangre, se proponen los nervios como via de
movimiento de los humores. Sin embargo, es Robert Whytt (1751) el que de-
muestra que por estos no hay espacio para que circulen los humores, cuando
propone que son los propios nervios los responsables de las enfermedades,
pasandose a denominar «enfermedades de los nervios». Previo a Whytt, su
maestro Herman Boerhaave propuso este término. Fue en este periodo del si-
glo XVIII cuando aparece el término de neurosis, que sustituye al de enferme-
dades de los nervios. El responsable de este cambio de nombre fue William
Cullen (1777), y desde estas fechas la neurosis se convierte en compafie-
ra de viaje de la histeria, aunque el concepto del término de neurosis ha ido
cambiando. El abandono de las teorias «uterinas» frente a las neuroldgicas,
donde el responsable es el cerebro o los nervios, permite el diagndstico de
histeria en hombres y mujeres, y se abandonan las connotaciones sexuales,
que posteriormente, con el psicoanalisis, resurgen.
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SIGLO XIX Y XX: APROXIMACION DE LA NEUROLOGIA A LA HISTERIA

En el siglo XIX hay resurgimiento en el interés médico por la histeria, pero es-
ta vez viene no de Inglaterra, sino de Francia, con una reaparicion de las teo-
rias uterinas por parte de varios médicos (Pinel, Louyer-Villemay y Landouzy);
sin embargo, las teorias cerebrales tuvieron importantes apoyos, como el de
Briquet, que publica 450 casos de histeria, donde incluye a 7 hombres. En este
trabajo se hace referencia a la cronicidad de los cuadros. También es remar-
cable la asociacion que realiza con problemas emocionales como desenca-
denantes, asi como la predisposicién. Briquet hace referencia a factores de
riesgo, como traumas fisicos, emocionales o abusos.

Una de las figuras clave del siglo XIX en relacion a la histeria fue el neurélogo
francés Jean-Martin Charcot. Charcot estudio a lo largo de su carrera nume-
rosos pacientes que actualmente podrian ser clasificados dentro del espectro
de los TMF. Para designar a estos pacientes emple0 el termino histeria, dentro
del que incluia pacientes con sintomas tan diversos como temblor, distonia,
estereotipias o posturas bizarras.

La hipdtesis de Charcot era la de un experto en neuroanatomia: consideraba
que la histeria se producia por «unas hendiduras del sistema nervioso y se ac-
tivaba por un trauma emocional o fisico»’. Esto suponia que tanto hombres
como mujeres podian sufrir la histeria, apoyando la teoria cerebral frente a la
uterina. Dentro de la explicacién que le daba a la histeria, hay que resaltar el
papel desencadenante de los traumas o emociones.

Otro acontecimiento que fue muy relevante en el desarrollo histérico de la his-
teria fue la industrializacion y, en especial, la expansion de las vias férreas, que
conllevo la aparicion de una nueva patologia: la histeria traumatica. Como era
l6gico, fue en Inglaterra donde se describieron los primeros casos de histeria
traumatica entre los trabajadores de las vias férreas. Los cuadros descritos
eran similares a los de histeria. Ericksen (1866) describe 14 casos entre los
trabajadores de la via férrea, y lo atribuye a una inflamacion del liquido de la
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columna, y de ahi el nombre que propone: railway-spine. Posteriormente, Pa-
ge (1865) describe estados mentales de trabajadores de vias férreas, que re-
medan estado de hipnosis y los bautiza con el nombre de railway-brains. En
Alemania, Oppenhein describe casos parecidos a la histeria. También Charcot
tuvo la oportunidad de tratar a trabajadores de railway, y le llamaron la aten-
cion los cuadros que sufrian algunos de ellos, muy parecidos a los cuadros
de histeria. Como veremos mas abajo, esta oportunidad le permitio tener un
modelo de histeria.

Para comprender la aportacion de Charcot al actual concepto de TMF, es
necesario conocer su método de trabajo. Su principal contribucion a la neu-
rologia moderna fue el desarrollo del método anatomoclinico, que consistia
en primer lugar, en una detallada descripcion de las presentaciones clinicas
(semiologia), y una segunda fase post mortem, en la que correlacionaba
estos signos y sintomas con lesiones estructurales objetivadas durante un
examen anatomopatoldgico. De esta forma, diferenciaba dos grupos de en-
fermedades neuroldgicas: enfermedades organicas, en las cuales existian
lesiones estructurales bien definidas; y las neurosis, enfermedades con ma-
nifestaciones clinicas bien caracterizadas, aunque sin una base anatémica
en la segunda fase del método.

Dentro del heterogéneo grupo de las neurosis se incluyen tanto entidades
con sintomas estaticos o evolucion crénica (enfermedad de Parkinson) como
aquellas con un curso fluctuante o transitorio (epilepsia, migrafia e histeria).
Charcot (1887) estaba convencido de que, detras de estas Ultimas, existian le-
siones anatomicas bien definidas en dreas muy determinadas y no a nivel glo-
bal, pero que eran cambiantes, lo que él llamaba lesiones dinamicas®.

Al comparar tanto las caracteristicas como la distribucion de los déficits en los
pacientes histéricos, llego a la conclusion de que, aunque similares no eran idén-
ticos a los descritos en pacientes con lesiones estructurales objetivadas (por
ejemplo, los déficits motores no necesariamente se acompafaban de cambios
en los reflejos, o las alteraciones sensitivas no respetaban la linea media).
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Al igual que otras enfermedades neuroldgicas, Charcot consideraba que las
neurosis también tenian una base hereditaria. De esta forma sefialaba una
serie de factores ambientales que desencadenaban la enfermedad, sin ser
consideradas la etiologia de la misma, en aquellas personas vulnerables (en-
tendiendo como tales aquellas que tenian antecedentes familiares de enfer-
medad neuroldgica). Entre estos factores ambientales se encontraban el frio,
traumatismos, infecciones y el estrés fisico o emocional.

Desde los inicios, Charcot realiza dos observaciones que van a marcar el con-
cepto de histeria en los proximos decenios: primero la asociacion temporal
con algun estrés emocional o trauma, y segundo, la facilidad de poder hipno-
tizar a pacientes con histeria. En primer lugar, objetivé una estrecha relacion
temporal entre algun tipo de estrés fisico o mental y el desarrollo posterior de
un cuadro neurolégico, aunque con un curso rapido y un desarrollo completo
del mismo en poco tiempo, a diferencia del inicio insidioso y evolucion lenta
de los cuadros neurologicos no histéricos.

A finales del siglo XIX Charcot describi¢ 14 casos de histeria traumatica en
hombres trabajadores de la red nacional de trenes, en los que tras un pequefio
traumatismo fisico desarrollaban cuadros neurolégicos floridos. De esta for-
ma disipo la idea de que la histeria afectaba Unicamente a mujeres. Siguien-
do esta linea argumental, Charcot consideraba que un trauma fisico menor o
emocional podria producir alteraciones neurofisioldgicas en el cerebro, desen-
cadenando la histeria®.

En este punto es donde Charcot hace una de las observaciones que van a es-
tar mas presentes a lo largo del concepto histérico de la histeria. EI medico
francés propone que pensamientos repetidos de un acontecimiento estresan-
te podrian tener consecuencia en la neurofisiologia del cerebro, pasando a te-
ner lesiones dinamicas o funcionales. A este constructo, relacionado con la
produccion de las lesiones dinamicas, paso a llamarlo «autosugestion». Char-
cot consigue, en pacientes histéricos en estado de hipnosis y tras ejercer una
pequefia accion traumatica, producir alteraciones histéricas, como paralisis,
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que se mantienen una vez despiertos. Esto le lleva a teorizar que la histeria
traumatica se debfa a una especie de «autohipnosis», a través de la cual la
idea de trauma podria afianzarse como un parasito, mientras el sujeto «se en-
contraba en un estado alterado de conciencia, como era la hipnosis»™.

Fue en 1885 cuando Sigmund Freud realiza una estancia corta en Salpétriére
con Charcot. El padre del psicoanalisis participo en las sesiones de hipnosis
de Charcot y tuvo conocimiento del trabajo de este sobre el trauma y su papel
en la histeria. Con estas experiencias, Freud vuelve a Alemania y crea su pro-
pia hipotesis sobre la histeria, que difiere esencialmente de la de Charcot en el
valor «simbalico» que les otorga Freud a los traumas.

Tras la muerte de Charcot (1893), se abre un periodo donde diferentes figu-
ras son consciente del legado de Charcot y proponen nuevas explicaciones a
la histeria, con un interés para cambiar los nombres: ya no se llamara histe-
ria, sino que, por ejemplo, Babinski, pupilo de Charcot, la denominara «pithia-
tism». Babinski estaba convencido de que la sugestion jugaba un papel clave
en la histeria. También estaba convencido de que habia movimientos que no
podian afectarse por la histeria, como era la afectacion del reflejo profundo
del tendon y de la planta del pie™.

La teoria de Babinski esta influenciada por Clunet, un doctor que atendié a
los supervivientes de una tragedia de un barco. Relata Clunet que los suje-
tos que sobrevivieron al accidente empezaron a tener sintomas de histeria
no durante los momentos en que sus vidas estaban expuestas al peligro, si-
no cuando ya estuvieron a salvo, desapareciendo los mismos a la semana.
De igual manera relata lo que observa con los supervivientes de la batalla del
Somme, donde la histeria no se aprecia en el momento del trauma sino mas
tarde (REF). Estas observaciones llevan a recuperar el concepto de Charcot
de «periodo de meditacion». Con este concepto, Babinski quiere resaltar que
los sintomas de histeria emergen de la autosugestion cuando es convenien-
te para el sujeto, no surge de manera «innata» una conversion de las emo-
ciones hacia sintomas fisicos.
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Mas tarde, Janet describe el concepto de disociacion, que en sus propias pa-
labras describia como un estado mental peculiar que consistia en una “re-
traccion en el campo de la consciencia’. Bajo este concepto, los pacientes
histéricos presentaban una contraccion en el campo de consciencia que soélo
les permitia percibir lo que era considerado como mas importante. La teoria
inicial de Janet se referia esencialmente a la anestesia histérica, siendo mas
dificil explicar otros sintomas histéricos como los trastornos motores’?.

Las consecuencias de la Primera Guerra Mundial y, en especial, las sufridas
por los soldados fue una oportunidad para el resurgimiento de la «neurosis
traumatica». En este caso se denomino shell shock™ ™. Teniendo aun recien-
tes los casos de histeria traumatica de los trabajadores de los railes de trenes,
la llegada de soldados con cuadros parecidos a la histeria llevo a una nueva
discusion sobre la naturaleza de estos, que se caracterizaban por una varie-
dad de sintomas fisicos y psicolégicos que incluian pesadillas, ansiedad, tem-
blor y ataques de panico.

En Europa, la primera linea de tratamiento con la que se encontraban eran
las basadas en la teoria dominante en ese momento, que correspondia con
la «teoria molecular de la neurosis traumatica», de Oppenheim’s. Este au-
tor entendia que los sintomas de histeria que se observaban en la «neuro-
sis traumatica», como el shell shock de los soldados de la Primera Guerra
Mundial o las neurosis traumaticas de los trabajadores ferroviarios, no eran
equiparables en el mecanismo de la histeria. Oppenheim propuso que los
sintomas de histeria observados en las neurosis traumaticas se debian a
cambios moleculares, a los que denomind «finos cambios organicos» en la
mielina y paredes de los vasos, que se diferenciaban de las lesiones dinami-
cas de Charcot.

Al inicio de la Primera Guerra Mundial, la introduccion de la electroterapia en
Berlin, asi como en el resto de Alemania, se basé en modelos organicos o
moleculares, como el propuesto por Oppenheim. Se creia que al demostrar
la contraccion del musculo inducida por la estimulacion eléctrica, el paciente
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comenzaria a aprender de nuevo la funcién del mismo. En esta misma linea
de pensamiento, se crefa que la estimulacion faradica a nivel del musculo re-
activaba areas corticales responsables del movimiento de una extremidad
paralizada, reviviendo ademds imagenes de movimiento (olvidadas por el pa-
ciente por el dafio orgénico sufrido)?®.

A lo largo de Europa se extendieron otras terapias para los soldados que pa-
decian shell shock, algunas muy controvertidas, como la de Lewis Yealland
(1884-1954), por su dureza durante el tratamiento. El abordaje terapéutico de
los TMF empleado por Yealland se basaba en las terapias del “ataque sorpre-
sa" practicado por Fritz Kaufmann en Alemania y la “reeducacion intensiva” de
Clovis Vincent en Francia. Yealland proponia el uso de la estimulacion eléctri-
ca central y periférica (corrientes faradicas sobre los miembros afectados o
sobre la propia corteza motora), junto con técnicas de sugestion y reeduca-
cion, la demostracion de la funcién preservada de los érganos y la comunica-
cion a los pacientes de una explicacion fisioldgica de su trastorno'”.

Asimismo, empleaba el uso de la presion supraorbitaria en el caso de las ce-
gueras funcionales vy, en los de sordera funcional, diapasones de diferentes
frecuencias aplicados sobre la mastoide. En primer lugar, aquellos en los que
las vibraciones fueran lo suficientemente lentas como para ser solo sentidas y
no oidas, y, posteriormente, aquellos cuyas vibraciones pudieran oirse.

Para aquellos pacientes que presentaban temblores o sacudidas, usaba la
terapia de aislamiento, y para las crisis convulsivas de origen funcional Yea-
lland pedia al paciente que las reprodujera de forma consciente, describién-
dolas, de modo que finalmente pudieran inhibirlas a través de este proceso
de reeducacion.

Yealland ha sido criticado por su uso de la estimulacion eléctrica y por su es-
tilo directivo, autoritario y paternalista, tal y como queda patente a través de
sus propios registros y los del hospital Queen Square. Este apelaba a los mie-
dosy al sentido del honor de los soldados que trataba, como parte del proce-
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so terapéutico, indicandoles que “si se recupera rapidamente sabré que (su
trastorno) es debido a una enfermedad, mientras que si lo hace lentamente...
pensaré que su trastorno es simulado’'®.

No obstante, contrariamente a la imagen popular de Yealland, este no emplea-
ba la electroterapia con finalidad punitiva, usando sobre todo corrientes fara-
dicas débiles y reservando las de mayor potencia para los casos en los que
hubiera fallado la primera linea de tratamiento.

Procedimientos como el biofeedback con sefiales electromiograficas, desa-
rrollado por Fishbain (1988), también incorporaban la comunicacion a los pa-
cientes de un modelo de enfermedad somatica, la demostracion de que las
funciones organicas se mantenian intactas y técnicas de condicionamiento.

En Londres Arthur Hurst (1879-1944) que trabajé como neurdlogo en Guys
Hospital, realizo unas grabaciones sobre pacientes que sufrian shell shock
[19]. Estas grabaciones, con sus controversias sobre algunos casos han su-
puesto una contribucion al estudio de los TMF. Un ejemplo es el documental
de John Houston Let there be light, sobre los soldados de la Primera Guerra
Mundial, donde pueden apreciarse diversos TMF'.

A pesar de haber acontecido contiendas bélicas de parecidas consecuencias,
los cuadros presentados por los soldados no han sido similares a los descri-
tos durante el periodo posterior a la primera guerra mundial.

¢Cual fue la respuesta del psicoanalisis a esta epidemia de shell shock? Freud,
en su tratado sobre «el principio de placer», afrontd este tema. Si bien Freud
no entendia que el shell shock era lo mismo que la histeria, si observaba una
similitud entre ambos. Esta idea de unos mecanismos que subyacen en todas
las enfermedades mentales sera una contaste en el psicoanalisis.

Las respuestas del psicoanalisis no podian competir con las claras conclu-
siones de la comision War Office Committee of Enquiry sobre la validez del
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constructo de shell shock®. Fue esta comision la que investigd el fendmeno
de shell shock y determind que era una entidad controvertida, siendo probable
que este informe jugara un papel determinante a la hora de que los clinicos se
interesaran por otras patologias. Como recoge Stone en un articulo publica-
do en 2008?, las publicaciones de libros de neurologia en relacion a la histeria
sufrieron una continua caida desde los afios 1870 hasta los afios 1990, don-
de las referencias a la histeria eran testimoniales. Otro hito que marca el aleja-
miento de la neurologia de la patologia histérica fueron los trabajos de Slater
y Glithero (1965), en la década de los sesenta, donde confirmaron un alto por-
centaje de fallos diagndsticos cuando realizaron cohortes de seguimiento®.
Estos resultados llevaron a Slater (2008) a afirmar que la histeria no existia y
era un «delirio»?®.

Es en la década de los ochenta cuando la psiquiatria realiza un viraje hacia el
método cientifico y abandona el psicoanalisis. Este cambio de rumbo se plas-
mo en la creacion del manual diagnostico DSMIIIL El responsable del manual,
Robert Spitzer, decide alejarse del psicoanalisis, que en esa época dominaba
la psiquiatria americana, y aplica por primera vez en los manuales DSM cri-
terios diagndsticos basados en evidencias publicadas. Esta fue una batalla
entre el psicoanalisis y la nueva psiquiatria, como bien relata en su libro Lie-
berman?*. En la nueva DSMIII, el psicoanalisis queda aislado al trastorno de
conversion y a la depresion neurdtica, entre otras?®. La histeria y lo que hoy
se denomina TMF se incluian en los trastornos somatomorfos. Esto ha segui-
do ocurriendo en la siguiente DSMIV, pero con menor intensidad?, y es en la
DMSV donde los TMF se encuadran dentro del diagnostico conversivo; pero, a
excepcion del nombre, que puede llevar a equivocos, no quedan vestigios del
psicoanalisis entre los criterios propuestos.

En la actualidad, y teniendo en mente la DSMV, los TMF estan conceptualiza-
dos de una forma similar a la propuesta por Charcot, dado que continuamos
observando alteraciones del movimiento de las que se desconoce su etiolo-
gia, y que responden favorablemente a ciertos tratamientos, alejados de los
descritos en un inicio por los psiquiatras de la escuela del psicoanalisis.
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En el siguiente capitulo se describen algunas de las teorias actuales acerca
de estos trastornos.
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

INTRODUCCION

En las Ultimas décadas han tenido lugar numerosos avances en el campo
de las Neurociencias que han contribuido de manera significativa al cono-
cimiento de las estructuras y funciones cerebrales implicadas en los me-
canismos bioldgicos del sistema nervioso que regulan el comportamiento
humano, asi como sus respuestas maladaptativas.

Ha sido en esta época de avances cuando se ha manifestado la necesidad
de encuadrar los trastornos neuroldgicos funcionales (TNF), clasicamente
conocidos como psicdgenos, conversivos o médicamente no explicados, y
durante décadas olvidados desde el punto de vista cientifico, dentro del mar-
co actual de conocimientos de la anatomia y fisiologia cerebral 2.

Cualquier alteracion del movimiento o de la percepcion tiene un correla-
to neuronal, y por ello, uno podria pensar que una vision neurobioldgica de
los TNF es la unica forma de entenderlos. Sin embargo, entender un tras-
torno cerebral desde una visiéon unidimensional esta destinada al fracaso.
Tanto la interpretacion puramente psicologica de los TNF que ha predomi-
nado histéricamente en los circulos médicos, como la de intentar reducir
la comprension de éstos Unicamente a sus mecanismos bioldgicos, sin te-
ner en cuenta sus dimensiones psicologicas o sociales, parecen simplis-
tas e insuficientes.

En este capitulo se revisan los conceptos claves a nivel neurobioldgico
de los trastornos del movimiento funcionales (TMF) y los modelos actual-
mente propuestos para explicarlos. Es importante resaltar que no por ello
se resta valor a la dimension cognitiva, psicoldgica o social abordadas en
otros capitulos. La importancia de concebir tanto la salud como la enfer-
medad desde una visién biopsicosocial es esencial en Medicina y toma
pleno sentido en estos trastornos que, por otro lado, siguen constituyendo
uno de los grandes retos de la Neurociencia Cognitiva.
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FACTORES PREDISPONENTES, PRECIPITANTES Y PERPETUANTES

Uno de los grandes avances en el ambito clinico en relacion a los pacientes
con TMF y TNF en general, ha sido aprender a reconocer que los pacientes
son heterogéneos y no existe una sola ruta para desarrollar estos sintomas?®.
En ausencia de conocimiento cierto acerca de la etiologia de estos trastornos,
es importante enfatizar que parece que existen factores predisponentes, pre-
cipitantes y perpetuantes que son individuales de cada paciente y que pueden
diferir entre unos pacientes y otros a la hora de desarrollar un TNF.

Factores predisponentes

Entre los factores que parecen conferir cierta vulnerabilidad a desarrollar un
TNF se incluyen el antecedente de eventos vitales adversos, algunos rasgos de
personalidad, comorbilidades psiquiatricas o la alexitimia. En un meta-analisis
publicado recientemente se concluyé que los pacientes con TNF presentan an-
tecedente de eventos vitales estresantes y maltrato con mayor frecuencia que
un grupos controles sanos y de pacientes con enfermedades neuroldgicas o
psiquiatricas*. A diferencia de lo que se ha asumido tradicionalmente, es el an-
tecedente de negligencia emocional mas que el de abuso fisico o sexual el que
parecen conferir mayor riesgo a desarrollar un TNF. Sin embargo, en este estu-
dio se enfatiza que en muchos pacientes no se identifica ningun estresor, y por
ello, el antecedente de dificultad emocional se considera como factor de vulne-
rabilidad y no la causa en si del trastorno, apoyando los cambios realizados en
el DSM-5, donde el antecedente de estresor psicologico ya no se considera un
requisito para establecer el diagnostico de un TNF®. También se ha propuesto
que el tipo de personalidad puede influenciar el tipo de TNF que desarrolla un
paciente. Por ejemplo, un estudio reciente ha observado que los pacientes con
un TMF son mas concienzudos y muestran menos rasgos de neuroticismo que
los pacientes con crisis funcionales disociativas®. Por otro lado, se ha observa-
do que los pacientes con TMF muestran una forma de procesamiento cogniti-
vo diferente a sujetos sanos. Es comun que presenten alexitimia (incapacidad
para identificar las emociones de los sintomas fisicos que se asocian a ellas)’y

-62 -



RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

presentan una tendencia a tomar decisiones y aceptar hipotesis en base a una
evidencia escasa®. Se ha postulado que estas diferencias en el procesamiento
cognitivo pueden influir en la forma en que los pacientes interpretan los sinto-
mas derivados un evento fisico o emocional para después incorporarlo como
un TMF. Finalmente, aungue aln no se conoce ningun gen que se haya asocia-
do a los TNF, el potencial papel de la genética y la epigenética en los TNF ha
comenzado a estudiarse. Hasta el momento solo un estudio con una muestra
pequefia de pacientes ha analizado de manera preliminar la posibilidad de que
existan cambios epigenéticos en los TMF®. Los autores observaron que los pa-
cientes con TMF presentaban unos niveles de metilacion en el gen del receptor
de la oxitocina mayores que los sujetos sanos y esto no se correlaciond con los
resultados en escalas de depresion ni ansiedad ni con la severidad o duracion
de los sintomas funcionales.

Factores precipitantes

La mayoria de los pacientes con TMF puede identificar un evento en relacion
estrecha temporal con el inicio de los sintomas funcionales. En un estudio, Sto-
ne et al observaron que el 20% de pacientes con debilidad funcional desarro-
llan los sintomas después de un traumatismo en el miembro afecto y el 59%
tras un atague de panico'. En un estudio similar realizado en pacientes con
diferentes TMF se reporté que hasta un 80% de los pacientes identifican un
problema fisico antes del inicio de los sintomas funcionales, la mayoria en la
semana previa''. Estos eventos incluyeron entre otros traumatismos, infeccio-
nes o enfermedades neuroldgicas. El 70% también reportaban sintomatologia
fisica sugestiva de un ataque de panico coincidiendo con el evento fisico. Se ha
propuesto que los sintomas fisicos que emergen durante estos eventos preci-
pitantes pueden servir como sustrato para el desarrollo posterior de un TMF.

Factores perpetuantes

Entre los factores que pueden jugar un papel en la perpetuacion de los sinto-
mas funcionales se han descrito el retraso en el diagndstico, la duracién de los
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sintomas, las creencias sobre la enfermedad, la existencia de beneficios socia-
les derivados de la enfermedad o la disponibilidad de compensacion legal, etc'.

CONCEPTOS CLAVES

Aunque tanto los factores predisponentes, precipitantes y perpetuantes pue-
den diferir entre unos pacientes y otros, hay algunos aspectos observables en
la practica clinica que son comunes a todos los pacientes con TMF y relevantes
en la produccion de los sintomas funcionales (y por tanto, deben ser explicados
y tenidos en cuenta a la hora de desarrollar cualquier teoria neurobioldgica). Es-
tos aspectos son: la atencion sobre el movimiento, las creencias erréneas sobre
la enfermedad y la pérdida de voluntariedad de los movimientos anormales’@.

El papel de la atencion en los TMF

Una de las caracteristicas que definen a los TMF y que los diferencia de
otros trastornos del movimiento vistos en enfermedades neuroldgicas tipi-
cas es el hecho de que el movimiento anormal mejora o se normaliza con la
distraccion y por el contrario empeora al focalizar la atencion sobre el sinto-
ma. Por lo tanto, un foco atencional anormalmente dirigido a monitorizar el
sintoma parece jugar un papel clave en la fisiopatologia de los TMF.

En la Ultima década se han publicado diferentes estudios donde se analiza de
manera experimental el papel de la atencion sobre el control del movimiento
en los pacientes con TMF. Por ejemplo, en un estudio van Poppelen et al mos-
traron que los pacientes con temblor funcional mantienen una atencién visual
sobre el sintoma durante mas tiempo que pacientes que padecen otro tipo de
temblor™. En otro estudio se observo que los pacientes con TMF presentan di-
ficultad en tareas de aprendizaje motor que requieren un control atencional ex-
plicito (movimientos de alcance de una diana manipulando un joystick durante
una tarea n-back) comparado con un grupo control sano. Por el contrario, los
pacientes no diferian de los controles sanos a la hora de ejecutar el mismo mo-
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vimiento en un paradigma de aprendizaje motor implicito que consistia en el
aprendizaje de una transformacion visuomotora, donde no se requiere un con-
trol motor atencional™. El papel de la atencion en los TMF también ha sido eva-
luado con estudios de neuroimagen con tomografia con emision de positrones
(PET). En un grupo de pacientes con distonia fija funcional se ha demostra-
do una reduccion del flujo cerebral en el cortex motor primario e incremento
del mismo en los ganglios de la base y el cerebelo, un patrén opuesto al que
se observo en pacientes con distonia primaria de origen genético. Los autores
sugirieron que la activacién anormal subcortical en los pacientes con distonia
funcional puede reflejar una monitorizacién excesiva corporal relacionado con
cambios en los circuitos frontosubcorticales que modulan la atencién motora
en estos trastornos'. Mas recientemente se ha publicado un estudio con EEG
donde se evallan los cambios en la potencia espectral en la banda de frecuen-
cia beta en cortex sensitivomotor en pacientes con TMF comparado con suje-
tos sanos durante una tarea motora en la que el movimiento a realizar podia
predecirse 0 noy por tanto el sujeto podia estar 0 no preparado antes de ejecu-
tar el movimiento'”. En condiciones fisioldgicas se observa una supresion de la
potencia espectral en la banda de frecuencia beta y una lateralizacion de la mis-
ma en situaciones donde el movimiento esta preparado de antemano, pudiendo
considerarse esta supresion como una medida indirecta del control atencional.
En dicho estudio, los pacientes con TMF no mostraron dicha supresion cuan-
do el movimiento podia estar preparado de antemano comparado con sujetos
sanos. Los autores sugirieron que el mantenimiento anormal de la potencia es-
pectral en la banda de frecuencia beta esta en relacién con un control atencio-
nal explicito anormal en los pacientes con TMF.

Expectativas o creencias anormales sobre la enfermedad

Que los TMF estan influenciados por creencias erroneas del paciente acer-
ca de como un sintoma debe ser, sin tener en cuenta los principios que rigen
la anatomia y fisiologia cerebral, es una de las caracteristicas clinica de es-
tos trastornos. La vision en tubo independientemente de la distancia a la que
se muestre un objeto, el cambio brusco de eje de un temblor, trastorno de la
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marcha con posturas no econémicas o bases de sustentacion muy estrechas
son ejemplos de estas creencias erréneas. Por tanto, se ha propuesto que la
influencia de las expectativas o creencias erréneas de los pacientes sobre los
sintomas funcionales juegan un papel fundamental en el desarrollo de éstos
y debe incorporarse en cualquier modelo neurobioldgico que intente explicar-
los. Como hemos comentado antes, desde el punto de vista cognitivo, se ha
observado que los pacientes con TMF presentan un estilo de razonamiento
probabilistico alterado, con tendencia tomar decisiones firmes en base a una
evidencia insuficiente®. Se ha sugerido que es posible que este sesgo cogni-
tivo influya en la capacidad para procesar informacion sensitiva nueva que
se proporciona en ciertos contextos (por ejemplo tras un evento fisico o tras
un estresor emocional) y favorezca la formacién de creencias o expectativas
erroneas acerca de nuevos sintomas.

Es bien conocido que las expectativas o las creencias que un individuo pue-
den modular la percepcion. Un ejemplo claro es el efecto placebo o noce-
bo en individuos sanos. En un estudio con pacientes con temblor funcional,
donde se monitorizé el temblor con un acelerémetro de mufieca durante 5
dias se observo que a pesar de que el acelerometro no registraba mas de
30 minutos de media de temblor al dia en los pacientes funcionales, éstos
creian haber tenido temblor entre el 80-90% del tiempo que habian perma-
necido despiertos'®. Esa sobreestimacion del temblor fue significativamen-
te mayor que la que hizo un grupo de pacientes con otros tipos de temblor,
sugiriendo que las creencias de los pacientes con TMF influyeron en la per-
cepcion de su propio temblor, siendo incapaces de percibir los periodos que
estuvieron asintomaticos.

Alteracion del sentido de pertenencia del movimiento (sense of agency)

Una de las grandes incdgnitas que envuelve a los TMF es el hecho de cémo
a pesar de que superficialmente parece que los pacientes utilizan circuitos
voluntarios para generar los movimientos anormales, éstos perciben el tras-
torno del movimiento como involuntario.
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Los movimientos voluntarios estan asociados a una experiencia consciente
en la cual esta implicada la capacidad de reconocer que uno controla sus pro-
pias acciones, lo que en neurociencia cognitiva se conoce como sentido de
pertenencia del propio movimiento o “sense of agency”. En el afio 2010, Voon
et al investigaron este fendmeno en pacientes con TMF mediante neuroima-
gen con resonancia magnética funcional™. Los autores compararon las areas
cerebrales que se activaban en un grupo de pacientes con temblor funcional
en varias situaciones: en reposo, cuando presentaban el temblor funcional o
cuando se les solicitaba que imitaran voluntariamente el mismo temblor. Al
comparar las diferentes situaciones observaron una hipoactividad de la union
parietotemporal derecha mientras los pacientes presentaban el temblor fun-
cional comparado con el patrén de activacién que los pacientes presentaban
cuando se les solicitaba que imitaran el temblor voluntariamente. La union
parietotemporal derecha forma parte de la red que se encuentra involucrada
en la diferenciacion de sensaciones generadas por uno mismo o generadas
desde el exterior y por tanto parece ser relevante en los mecanismos que sub-
yacen al sentido de pertenencia del propio movimiento o “sense of agency”.
Los autores sugirieron que los pacientes con TMF presentan una alteracion
en estos mecanismos y por ello no perciben el movimiento anormal como vo-
luntario. Estudios posteriores han confirmado alteraciones en neuroimagen
funcional en estructuras que parecen estar involucradas de manera critica en
el sentido de pertenencia del propio movimiento en los pacientes con TMF2°.

Otros estudios mas recientes también han investigado las posibles bases
neurobioldgicas de la pérdida de voluntariedad de los movimientos anor-
males en los pacientes con un TMF con otras metodologias diferentes a la
neuroimagen funcional. La mayoria de ella se han basado en el estudio del
fendmeno fisioldgico de la atenuacion sensitiva.

De manera fisioldgica, el cerebro tiende a atenuar las consecuencias sen-
sitivas de un movimiento voluntario y esto se traduce en una reduccion de
la intensidad percibida del estimulo generado por uno mismo (es la base
fisiopatoldgica de por qué uno no puede hacerse cosquillas a si mismo).
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Se ha propuesto que esta atenuacion es una caracteristica intrinseca del
movimiento voluntario y es también una medida implicita del sentido de
pertenencia del propio movimiento (sirve para diferenciar las acciones ge-
neradas por uno mismo de las generadas por eventos externos). De este
modo, un estudio evalud el fendmeno de la atenuacion sensitiva en pacien-
tes con TMF utilizando un paradigma de “equiparacion de fuerzas”, previa-
mente usado en pacientes con esquizofrenia y delirios de control?'. En este
paradigma se solicita a los participantes que intenten reproducir una fuer-
za de X" Newtons ejercida sobre uno de sus dedos, bien presionando ellos
mismos directamente sobre el dedo o de manera indirecta utilizando un
elemento externo (un robot) para ejercer dicha presion. En condiciones nor-
males, los participantes tienden a ejercer mas presion de la que deben pa-
ra reproducir la fuerza “x” cuando presionan ellos mismos en el dedo, que
cuando utilizan un elemento externo, para compensar la atenuacion sensi-
tiva intrinseca al movimiento ejercido por ellos mismos. Se observoé que los
pacientes con TMF eran extremadamente precisos a la hora de reprodu-
cir la fuerza solicitada cuando presionaban ellos mismos, traduciendo una
disminucion del fenédmeno de atenuacién sensitiva comparado con sujetos
sanos. En otro estudio se observo que los pacientes con TMF presentan
menor reduccion de la amplitud de los potenciales evocados sensitivos del
nervio mediano medidos al inicio de un movimiento voluntario respecto a la
amplitud del mismo potencial en reposo comparado con controles sanos,
traduciendo también un defecto en los mecanismos de atenuacion sensiti-

va en estos pacientes®.

DE LOS CONCEPTOS A LOS MODELOS NEUROBIOLOGICOS ACTUALES

Durante el siglo XXI, con el interés clinico renovado y el uso de nuevas técni-
cas de investigacion, en particular la neuroimagen funcional, se han elabo-
rado nuevas teorias, algunas basadas en modelos neurobioldgicos actuales
de funcionamiento cerebral global, para intentar explicar los diferentes as-
pectos de los TMF.
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Teoria de la representacion motora conversiva

Voon y Hallet han propuesto una teoria, basada fundamentalmente en los
hallazgos de los resultados de neuroimagen funcional y de los estudios pu-
blicados en las ultimas décadas, de como los TMF puede ocurrir'®23 En esta
teoria, se propone el concepto de “representacion motora conversiva cere-
bral”, lo que podria entenderse como un patron condicionado de movimien-
to anormal que se establece tras un evento precipitante y queda registrado
a nivel cerebral. Los estudios de neuroimagen funcional han mostrado que
areas que se asocian normalmente con la seleccion de patrones motores a
nivel cerebral, como es el drea suplementaria motora (AMS), se encuentran
hipoactivas y su conectividad con estructuras limbicas como la amigdala
esta anormalmente incrementada, respondiendo a estimulos emocionales
de manera errénea. La hipoactividad de la AMS supone un sustrato que ex-
plicaria la dificultad para inhibir o parar una accion. Bajo esta teoria, en un
contexto de mayor estimulo emocional o fisico, la representaciéon motora
conversiva se activa en parte por la conectividad anormal entre las estruc-
turas limbicas y la AMS, y no puede ser inhibida por la desconexion entre el
AMS vy otras estructuras que en otras condiciones inhiben acciones moto-
ras no deseadas como es el cortex prefrontal. El resultado es un movimiento
anormal del que no se predice sus consecuencias motoras de manera fisio-
l6gicay por tanto se experimenta como involuntario. Esta teoria se apoya en
los resultados de estudios de neuroimagen previos y encaja bien con los ha-
llazgos en los mismos de una hipoactividad del cortex prefrontal. También
aporta una explicacion a por qué los pacientes no sienten el TMF como vo-
luntario. La idea de la representacion motora conversiva concuerda con pro-
puestas previas que interpretan los sintomas funcionales como respuestas
condicionadas de eventos iniciales.

Teoria de la inferencia activa

Mas recientemente se ha empleado una de las teorias mas actuales del fun-
cionamiento global del cerebro conocida como inferencia activa (active in-
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ference) para intentar explicar como los trastornos funcionales motores y
sensitivos pueden surgir'®. Bajo esta teoria, el cerebro se entiende como una
magquina de inferir y se considera como una estructura jerarquica donde la in-
formacion fluye en dos sentidos: los datos sensitivos que proceden del exterior
y suben a través de los érganos de los sentidos (bottom-up) y la informacion
que contiene el cerebro basada en experiencias previas (predicciones) y que
desciende desde el cortex (top-down). En este modelo, la percepcion y el mo-
vimiento son el resultado de integrar correctamente las predicciones del ce-
rebro con la informacion que proviene del exterior a través de los diferentes
niveles de la jerarquia. Este proceso es flexible y en ciertas circunstancias el
individuo dara mas importancia a las predicciones del cerebro que a la infor-
macién que recibe del exterior o viceversa, de manera que la percepcion o el
movimiento final estara mas influenciado por las predicciones del cerebro en
unas situaciones y en otras ocasiones los estara por los datos sensitivos que
proceden del exterior. Un ejemplo sencillo seria la situacion de moverse a 0s-
curas por una habitacion. Si se trata de una habitacion desconocida, los mo-
vimientos estaran basados Unicamente en los datos sensitivos que provienen
del exterior porque el cerebro no tiene conocimientos previos sobre el tama-
fio de la habitacion, los muebles, etc. Por ello, los movimientos seran lentos
y el individuo intentara palpar todo lo que hay alrededor con el objetivo de no
caer. En cambio, si la habitacion es bien conocida, los movimientos, incluso
con laluz apagada, seran mas fluidos, porque estan mas influenciados por las
predicciones que el cerebro tiene acerca de la habitacion basadas en la expe-
riencia previa. ¢Pero qué ocurriria si alguien cambiara un mueble de lugar en
nuestra habitacion sin nosotros saberlo? Es posible que tropecemos porque
no pudimos predecir su existencia (las predicciones y la informacion sensitiva
procedente del exterior no estaban ajustadas). Esta discrepancia entre predic-
ciones y datos sensitivos externos se conoce como “sorpresa” y sirve al cere-
bro para aprender y ajustar sus predicciones con el objetivo de minimizar esa
“sorpresa” en el futuro.

En el caso de los TMF, Edwards et al proponen bajo este modelo que un even-
to inicial (que puede ser fisico: cirugfas, traumatismos menores, reacciones
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farmacologicas, o emocional: crisis de ansiedad, etc, o una combinacién de
ambos) induce la formacién de una prediccion errénea acerca de un sinto-
ma. El contenido de esta prediccion seria el sintoma funcional que experimen-
tard el paciente, dependerd de multiples factores (experiencias individuales
previas sobre enfermedades, sesgos cognitivos, etc) y residiria en areas inter-
media de la estructura jerarquica como el area motora suplementaria. La ten-
dencia excesiva a focalizar la atencion en el cuerpo y especificamente en los
sintomas que se observa en los pacientes con TNF, facilitaria la seleccion de
la prediccién erréneay la produccion del sintoma funcional a través de M1 (un
ejemplo son los pacientes que no tienen temblor durante la conversacion pe-
ro que aparece en el momento de explorarlos durante la consulta)?. EI movi-
miento que ocurre al dirigir la atencion anormalmente hacia el cuerpo no se
genera de una manera normal. Ocurre sin la serie de eventos que daria lugar a
una sensacion normal de voluntariedad y por ello el paciente percibiria el mo-
vimiento anormal como involuntario.

CONCLUSIONES

El esfuerzo realizado hasta ahora por parte de la Neurociencia Cognitiva ha
sido crucial para dar un giro de paradigma, abordar estos trastornos desde
un punto de vista cientifico y proponer teorias renovadas. A pesar de ello,
ninguna de estas teorias explica a ciencia cierta todos los aspectos de es-
tos trastornos ni se conoce la etiologia final de los mismos. Aun quedan mu-
chas preguntas por formular y muchas respuestas por encontrar a la hora
de refinar un modelo neurobioldgico Unico que permita incorporar y expli-
car todos los aspectos de los TNF (por ejemplo, ;como aparecen los TNF
cuando aparentemente no existe un desencadenante claro?, ;por qué unos
pacientes desarrollan un tipo de TNF y no otro?, ;por qué la ausencia de vo-
luntariedad esté limitada al TMF y no a otros movimientos voluntarios en
estos pacientes?). Con suerte, los estudios venideros ayudardn a mejoraran
nuestro conocimiento y aportaran una vision mas unificada e integral de es-
tos enigmaticos sintomas.
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

INTRODUCCION

El temblor es el trastorno del movimiento funcional (TMF) mas frecuente. Com-
parte con el resto de trastornos neuroldgicos funcionales el hecho de ser a me-
nudo errbneamente diagnosticado o en caso de un diagnostico correcto, ser
tardio y muchas veces poco explicito, lo que conlleva exploraciones innecesa-
rias y tratamientos inadecuados. En este capitulo revisamos la epidemiologia,
las caracteristicas clinicas y las bases diagnosticas del temblor funcional (TF).

EPIDEMIOLOGIA

En una serie de mas de 500 pacientes con TMF el 55% presentaba temblor’.
Aungue no existen datos claros de su incidencia, se ha reportado que el TF pue-
de representar entre un 4,1%” a un 11%° de todos los temblores remitidos a cen-
tros de referencia en trastornos del movimiento. Suele afectar preferentemente
a las mujeres en una proporcion 2-4:1 y aparecer a cualquier edad de la vida,
desde la adolescencia a la senectud, aunque también puede observarse en la
edad pediatrica*s. En una revision reciente de casos y series publicados duran-
te el periodo 2008-2018, el temblor (seguido de la distonia y la mioclonia) fue el
sintoma mas frecuente en menores de 18 afios, observandose que un 16% de
todos los TMF se presentaban en menores de 10 afios®. Las posibles diferen-
cias culturales entre poblaciones del mundo occidental no parecen influir en el
hecho de que la presentacion de temblor sea la mas frecuente entre los TMF®.

FENOMENOLOGIA CLINICA DEL TF

Aungue no hay un dato clinico patognomaonico, diferentes sintomas y signos
sugieren la funcionalidad del temblor. En general el inicio es agudo y en ocasio-
nes relacionado a un evento estresante o trauma fisico (traumatismo, cirugia,
enfermedad) previo’. Suele ser un temblor complejo, con una combinacion de
temblor de reposo, postural y accion, que afecta sobre todo las manos y los bra-
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z0s, pero al contrario que en la enfermedad de Parkinson, no suele afectar a los
dedos. También puede presentarse en la cabeza, el tronco o las piernas y mas
raramente en otras localizaciones como el paladar®®. Son caracteristicos el cur-
so estatico y no progresivo, la intensidad fluctuante y las frecuentes remisio-
nes. Aungue raro, también puede presentarse como un trastorno paroxistico'.

Durante la exploracion clinica, al contrario que los pacientes con temblor or-
ganico, los pacientes con TF focalizan su atencién hacia el miembro afec-
to'y es tipico observar una mejoria, desaparicién o cambios en la amplitud,
frecuencia y direccién del temblor (flexo-extensién, pronacidn-supinacién)
con maniobras de distraccion. La modificacion de la amplitud no es especi-
fica del TF ya que también se observa en los temblores organicos ante diver-
sos factores como la ansiedad, el ejercicio o los cambios de postura. Otros
signos sugerentes de TF es la presencia de pausas en el temblor cuando
se efectlia un movimiento balistico rapido con la otra extremidad o el feno-
meno de arrastre que consiste en que la frecuencia del temblor se adapta
a diferentes ritmos de golpeteo de los dedos efectuados con la extremidad
contralateral. En algunos pacientes puede presentarse lo que se ha llamado
el signo del “wack-a —mole” (juego de arcade en el que un topo, cuando se
golpea en su agujero original, vuelve a aparecer en otro lugar) consistente en
que la supresién del movimiento de una parte del cuerpo es seguida por una
reaparicion inmediata del movimiento en otra parte'?. Durante la exploracion
también se puede observar el “signo de la coactivacion” que se pone de ma-
nifiesto al mover pasivamente las extremidades con temblor. Normalmente
siempre hay una coactivacion muscular subyacente al temblor. En los pa-
cientes con TF al valorar el tono con movimientos pasivos a un ritmo varia-
ble se puede llegar a obtener una relajacion total muscular y la desaparicion
del temblor, cosa que no es posible en los temblores orgdnicos (“rueda den-
tada” en la enfermedad de Parkinson o el temblor esencial)®. Los movimien-
tos voluntarios repetitivos y alterantes estan en general enlentecidos, pero
sin la disminucion progresiva de amplitud observada en la bradicinesia de
origen organico y el paciente parece invertir mas energia de la necesaria pa-
ra realizar una tarea, mostrando una fatiga marcada al llevarla a cabo'®. No
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todos los pacientes presentan este comportamiento, algunos pueden mos-
trarse indiferentes a sus sintomas, aunque sean muy intensos, lo que se
conoce como “la bella indiferencia”. Ademas del temblor los pacientes pue-
den presentar otros sintomas y signos neurolodgicos como debilidad moto-
ra, trastorno sensitivo sin una topografia anatomica, trastornos del lenguaje,
de la memoria o de la marcha, que en ocasiones puede ser mas orientativo
de funcionalidad, por la incongruencia con patologia organica, que el tras-
torno del movimiento™.

DIAGNOSTICO

La variabilidad en la direccion, la frecuencia y la amplitud, el curso estatico
y no progresivo, la intensidad fluctuante y las frecuentes remisiones son
rasgos clinicos lo suficientemente tipicos como para permitir establecer
un diagndstico en positivo. En algunos casos los examenes de laboratorio
pueden complementar el “nivel de certeza” diagndstica y ayudar a persua-
dir al paciente de lo preciso de su diagnostico y la potencial reversibilidad
de sus sintomas'.

Examenes complementarios

Entre los diferentes test complementarios, los estudios neurofisioldgicos
son los mas utilizados y posiblemente los mas Utiles. Una combinacion de
estudios neurofisioldgicos con electromiografia y acelerémetro (registro
del movimiento, frecuencia y amplitud del temblor) han mostrado una al-
ta sensibilidad (89.5%) y especificidad (95.9%) asi como una intra e inter-
observadores significativa para el diagndstico diferencial con los temblores
organicos'®. La bateria de test incluye el registro del temblor en reposo, man-
teniendo una postura (cony sin carga ponderal) y durante la acciéon con ma-
niobras de golpeteo de los dedos (tapping a 1,3y 5 Hz) y con movimientos
balisticos con la extremidad menos afecta. Los signos funcionales que se
consideran positivos para el TF son la coactivaciéon muscular tonica?, la co-
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herencia intermanual en la frecuencia del temblor', la respuesta al movi-
miento balistico contralateral (pausa del temblor)'® la carga (aumento de la
frecuencia del temblor)®'®y la realizacién del tapping a frecuencias determi-
nadas'®. Estos aspectos se detallan en el capitulo 16.

Los estudios de neuroimagen funcional pueden poner de manifiesto activa-
cion diferencial de areas cerebrales en el TF en comparacion con temblores
organicos?. Aunque estas diferencias, pueden ser relevantes en su patofi-
siologia no ayudan al diagndstico clinico. EI SPECT con trasportador de do-
pamina (DAT-SPECT) puede ser Util en casos con temblor de reposo para el
diagndstico diferencial con la enfermedad de Parkinson, aunque su norma-
lidad no permite descartar temblores organicos como el temblor esencial y
disténico, o el temblor inducido por farmacos?'.

CONCLUSION

El temblor es el TMF mas frecuente. La evaluacion clinica es el aspec-
to mas importante en el diagndstico aunque los examenes de laboratorio
pueden fortalecerlo. Esto es de gran relevancia dado que el reconocimien-
to y manejo precoz parecen ser criticos para un adecuado resultado tera-
péutico a largo plazo.
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TABLAT: Claves en el diagnéstico del temblor funcional.

} Evaluar al paciente durante toda la entrevista (al entrar, durante la exposicion de la historia
clinica, etc.).

} Buscar signos positivos inconsistentes e incongruentes con enfermedades neuroldgicas
organicas.

} Utilizar maniobras de distraccion como calculos mentales; examinar otra parte del cuerpo;
pedir al paciente efectuar movimientos secuenciales o balisticos con la otra mano.

Valorar fenémeno de arrastre, coactivacion, signo del “wack-a-mole”, presentacién/supresion
del temblor por sugestion.

} Considerar inicio brusco y factores psicoldgicos/sociales.

} Valorar exdmenes neurofisioldgicos para reforzar el diagnéstico clinico.
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

INTRODUCCION

La distonia es un trastorno del movimiento involuntario debido a contraccio-
nes musculares que pueden ser sostenidas o intermitentes y causan movi-
mientos y/o posturas anormales’. La distonia funcional (DF) forma parte de
los trastornos del movimiento funcionales (TMF) uno de los mas frecuentes
junto al temblor funcional.

Dado que las distonias organicas (DO) pueden presentar caracteristicas ati-
picas, los pacientes con sospecha de DF deberian ser remitidos a unidades
monograficas de trastornos del movimiento para un correcto diagnostico y
manejo clinico?.

CLINICA

Los datos clinicos mas caracteristicos de la DF son: inicio abrupto y una pos-
tura fija en reposo con marcada resistencia a la movilizacion pasiva. Habi-
tualmente se presentan sin trucos sensitivos. Los sintomas suelen estar
precipitados por eventos fisicos o emociones existiendo una marcada varia-
bilidad en la fenomenologia, progresion y duracion de los mismos. Recurren-
cias o remisiones espontaneas o relacionadas con hechos personales son
frecuentes. La DF suele coexistir con otros TMF como temblor funcional, mio-
clonias y enlentecimiento “excesivo’ en la accion que no son una auténtica
bradicinesia. Es frecuente la sugestibilidad al placebo y una respuesta atipica
a la medicacion3*.

SUBTIPOS DE DF

Se han descrito tres presentaciones clasicas de DF: craneal, fija y paroxisti-
ca (Tabla1).
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Distonia funcional craneal*

Este tipo de distonia se desarrolla con mas detalle en el capitulo 10. Es mas
frecuente en mujeres de entre 40-60 afios. Se afecta mas la parte inferior
de la cara y suele ser de presentacion unilateral o asimétrica. Los sinto-
mas suelen ser paroxisticos y consisten en espasmos tonicos con breves
periodos de actividad muscular normal “intercrisis” aunque puede haber
casos de postura fija durante varios dias. Un ejemplo muy frecuente es el
descenso unilateral de la comisura labial acompafado por contraccion del
plasma ipsilateral. En la mayoria de los pacientes la deglucion no suele es-
tar afectada.

Otro tipo de DF craneal es el blefaroespasmo funcional (BF) que consiste
en un cierre palpebral generalmente de inicio brusco, asimétrico con con-
traccion tonica mantenida o sin ella. En presentaciones asimétricas donde
se afecta una hemicara imitando a un espasmo hemifacial, la falta de sin-
cronicidad entre los musculos faciales superiores e inferiores y la ocasio-
nal contraccién ténica bilateral de la parte inferior de la cara con espasmo
unilateral de la cara superior ayudan a sospecharlo. Tipicamente los es-
pasmos son mas prolongados que las breves descargas eléctricas tipicas
del espasmo hemifacial. La ausencia del llamado “el otro signo de Babins-
ki" (contraccion sincrona del orbicular del ojo y el musculo frontal que lleva
al cierre del mismo con elevacién ipsilateral de la ceja) ayuda al diagnos-
tico. A veces, la respuesta inmediata a la toxina botulinica puede ayudar a
reconocer la naturaleza funcional.

Distonia fija funcional*

La distonia fija no es una presentacion tipica de la DO idiopatica aunque pue-
de verse en las distonias secundarias a lesiones estructurales en estadios
avanzados. La DF fija se diferencia en que es predominantemente dolorosa
y N0 mejora con trucos sensitivos. Pacientes con distonia fija no muestran
fendmeno de “overflow”.
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Es mas frecuente en mujeres y suele desencadenarse por traumas menores,
suele coexistir con dolor, el cual en ocasiones cumple criterios para el sindro-
me doloroso regional cronico tipo | (CRPS-I). A diferencia de otros tipos de dis-
tonia secundaria, la distonia fija se desarrolla rapidamente (en una noche o en
pocos dias) tras un evento precipitante menor.

Cuando afecta a miembros inferiores suele producirse una inversion del pie
con flexion plantar y dedos flexionados. En las manos es tipica la flexion me-
tacarpo y/o interfalantica, sobre todo de los dedos cuarto y quinto sin afectar-
se el pulgar o afectandose minimamente. En la mayoria de los casos, el dolor
es el sintoma principal. A nivel cervical puede producirse una postura distoni-
ca con elevacion ipsilateral del hombro, también con dolor. En estos casos es
importante descartar una luxacion de la articulacion atlantoaxoidea.

Es caracteristica la falta de respuesta a inyecciones de toxina botulinica. Pue-
de asociar debilidad tipo “giveway”, sacudidas funcionales y temblor tanto en
los segmentos afectados como en los que no. Ademas, la existencia de afec-
tacion sensitiva, disociacion o somatizacion es mayor en pacientes con DF fi-
ja comparado con aquellos con DO idiopatica. La presencia de CRPS se ha
visto que es un factor predictor de peor pronéstico.

Distonia funcional paroxistica*

Cuando afecta a extremidades y/o tronco puede ser dificil de diferenciar de
otros trastornos paroxisticos organicos, en particular de discinesias paroxis-
ticas primarias.

La combinacion de movimientos anormales junto con posturas distonicas
gue no se ven en las presentaciones clasicas de discinesias paroxisticas pri-

marias, caracterizan a estos pacientes.

Hay tres formas de presentacion de discinesias paroxisticas: discinesia cine-
sigénica paroxistica (PKD), discinesia no cinesigénica paroxistica (PNKD) y
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discinesia paroxistica inducida por el ejercicio (PED). Estas formas suelen co-
menzar durante la primera o segunda décadas de la vida, mientras que la DF
paroxistica suele aparecer mas tarde.

Otro aspecto importante de la DF paroxistica es la gran variabilidad entre ata-
ques en términos de duracion y fenomenologia. Aunque las primarias tienen
variabilidad entre sujetos, no hay grandes cambios en el mismo individuo. En
la PKD los ataques suelen durar menos de un minuto. Por el contrario, en la
DF paroxistica pueden durar mas y variar mucho la duracién en un mismo in-
dividuo, ademas puede variar la forma de los ataques.

Algunas pistas clinicas de DF paroxistica son*:

* Inicio en edad adulta.

e Presencia de temblor paroxistico.

 Gran variabilidad clinica de los episodios.

e Precipitacion de los ataques o aumento de los sintomas durante la explo-
racion.

e Duracion variable y atipica de los ataques.

e Presencia de multiples desencadenantes.

e Presencia de factores precipitantes atipicos.

* Presencia de maniobras de alivio atipicas.

e Presencia de signos fisicos funcionales adicionales y/o sintomas médi-
cos somaticos inexplicados.

» Respuesta a la medicacion atipica.

DIAGNOSTICO

No existen pruebas complementarias definitivas para el diagnéstico de DF. El
diagnostico se realiza fundamentalmente tras una anamnesis y exploracion
clinica exhaustivas. Algunas caracteristicas son comunes a otros TMF, como
el inicio brusco y una marcada variabilidad clinica. Hallazgos clinicos adicio-
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nales pueden ser la poca o ninguna exacerbacion con la accion, poca o nula
respuesta a trucos sensitivos, dolor en los segmentos corporales afectos, in-
mediata resolucion tras inyeccion de toxina botulinica u otras respuestas a la
misma no fisiolégicas?.

Distinguir entre DF y DO no siempre es facil debido a que éstas ultimas pre-
sentan caracteristicas como son:

* Su aparicion sélo en ciertas acciones y la desaparicion cuando se usan
trucos sensitivos.

e Lacomplejidad de algunos tipos de DO dando lugar a cuadros clinicos bizarros.

e Su susceptibilidad al estrés social 0 mental.

e La normalidad de las pruebas complementarias.

Podemos encontrar hallazgos generales que ayudan a distinguir la DF de la
DO (Tabla 2).

Fahn y Williams introdujeron en 1988 cuatro categorias diagnosticas: docu-
mentada, establecida clinicamente, probable y posible. Gupta y Lang sugi-
rieron en 2009 revisiones a estos criterios diagnosticos, establecieron una
categoria clinicamente definida de la combinacion de documentada y esta-
blecida clinicamente y reconocieron la electrofisiologia como ayuda para el
diagndstico definitivo de DF?. Este aspecto se desarrolla con mas detalle en
el capitulo 15.

Los dos elementos mas importantes para establecer el diagndéstico de todos
los TMF son:

¢ Inconsistencia: hallazgos clinicos que varian en severidad o topografia a
lo largo del tiempo.

* Incongruencia: los signos son contrarios a la fisiopatologia o neuroanato-
mia del trastorno organico.
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Aplicando estos dos conceptos a las DF tenemos que los hallazgos incon-
gruentes incluyen posturas fijas al inicio, dolor en las regiones afectas (més
alla de la regién cervical), resistencia a los movimientos pasivos, debilidad
variable, déficits sensitivos no anatdmicos. Dentro de los hallazgos incon-
sistentes tenemos la tendencia a variar en distribucion y severidad de for-
ma espontéanea o con intervenciones no fisioldgicas, asi como multiples
somatizaciones que cambian en el tiempo (tabla 3)2.

Para el diagndstico de DF craneal y de DF fija del pie podemos ayudarnos
de estudios neurofisiolégicos. El componente R2 del blink reflex se ha vis-
to que esta anormalmente aumentado en pacientes con blefarospasmo or-
ganico, al contrario que en pacientes con blefarospasmo funcional donde
se encuentra normal. En pacientes con distonia fija del pie podemos ver un
patron anormal de co-contraccion de musculatura antagonista; suele haber
un periodo de unos 30 segundos de co-contraccién entre la instruccion ver-
bal de una accién y la sefial para la contraccion muscular, mientras que en
pacientes sanos o con DO no existe esta co-contraccion previa?.

FISIOPATOLOGIA

Varios estudios han demostrado hallazgos electrofisiolégicos primeros identi-
ficados en DO que se solapan con aquellos encontrados en DF. En general, se
han identificado tres anormalidades fisiopatoldgicas en el sistema sensitivo-
motor en la DO: excitabilidad reducida de los sistemas inhibitorios corticales
y espinales, alteracion del procesamiento e integracion somatosensoriales y
plasticidad maladaptativa en la corteza sensitivomotora:

 Excitabilidad cortical y espinal: la inhibicion cortical esta reducida en pa-
cientes con DF, similar a como lo esta en pacientes con DO, en ambos con
afectacion de miembro afecto y no afecto. La inhibicién espinal esta re-
ducida de forma similar en la DF y la DO, documentada como un aumento
del periodo silente cutaneo. Ya que tanto en la DF como en la DO los sis-
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temas de inhibicién interneuronal estan afectos de forma similar, se ha
propuesto que la excitabilidad cortical anormal puede ser predisponente
para padecer cualquier tipo de distonia®.

* Procesamiento somatosensorial: la alteracion en el procesamiento so-
matosensorial se ha identificado por aumento en los limites de discri-
minacién espacial y temporal tanto en las partes del cuerpo afectadas
como no afectadas en DO, asi como en pacientes con DF. Por tanto, co-
mo ocurre con la inhibicion cortical y espinal, el procesamiento anémalo
somatosensorial puede representar un rasgo electrofisioldgico que pre-
dispone a desarrollar o mantener una postura distonica?.

* Plasticidad cortical: la plasticidad cortical en los circuitos sensitivomo-
tores es altamente anormal en pacientes con DO y normal en pacientes
con DF. La falta de plasticidad cortical maladaptativa en la DF necesita
ser reproducida por otros grupos antes de que se pueda utilizar tanto en
la clinica como en investigacion?.

Neuroimagen funcional: un estudio con PET en pacientes con DF del pie dere-
cho mostré un incremento del flujo sanguineo anémalo en cerebelo y ganglios
de la base y disminuido en corteza motora primaria, comparado con pacien-
tes con DO con similar afectacion topografica; estos mostraron aumento del
flujo sanguineo en corteza motora primaria, talamo y nucleo caudado. Estos
datos sugieren una diferencia cortico-subcortical entre DO y DF en relacion al
flujo sanguineo regional. En otro estudio con RM funcional que uso tareas mo-
toras, reconocimiento emocional basico y estimulos emocionales intensos,
se vio hipoactivacion bilateral en putamen con tareas motoras y emocionales
basicas y se vio hipo e hiperactivacion en regiones claves de los ganglios ba-
salesy regiones corticales en respuesta a estimulos emocionales intensos en
pacientes con DF comparado con pacientes con DO o sujetos sanos. Estos
datos sugieren que la afectacion especifica en el procesamiento de estimu-
los dependientes de emociones puede ser la razon en la generacion o man-
tenimiento de la DF o en las comorbilidades psicolégicas asociadas a la DF?.
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TRATAMIENTO

Se debe evitar un retraso diagnostico pues el abordaje terapéutico precoz es
un marcador de buen prondstico, evitandose asi la cronificacion por multiples
consultas, opiniones y ensayos terapéuticos. La aceptacion del diagndstico
no suele ser facil.

Para el abordaje terapéutico se requieren equipos multidisciplinares consti-
tuidos por neurdlogos, psiquiatras, psicologos y rehabilitadores.

En inglés existe el acronimo THERAPIST que nos ayuda a recordar los ele-
mentos mas importantes a la hora de tratar a pacientes con TMF, y por exten-
sion a pacientes con DF?

* Terminology (terminologia).

 Hear out the patient (escuchar al paciente).

* Explain the diagnosis (explicar el diagndstico)

* Reasure (reafirmar).

 Address issues (abordar las cuestiones).

* Prognosis (prondstico).

* Individualize (individualizar).

* Self-help (autoayuda).

* Treat concurrent illness, if any (tratar enfermedades concurrentes si existen).

Es fundamental que el neurdlogo explique el diagnostico al paciente y corrija
las ideas erroneas que pueda tener, para asi garantizarnos una correcta adhe-
rencia al tratamiento.

 Terapia cognitivo-conductual (TCC): este tipo de terapia ha acumulado
gran evidencia en depresion y ansiedad y recientemente se ha visto su uti-
lidad en pacientes con TMF. El tratamiento farmacoldgico de comorbilida-
des como depresion o ansiedad, si estan presentes, ayudan a que haya
mas éxito con esta terapia. Un psiquiatra puede ayudar a la hora de indicar
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tratamiento si hay alguna psicopatologia relevante sirviendo de apoyo pa-
ra el tratamiento de TMF2.

Psicoterapia psicodinamica: es otra terapia Util para el tratamiento de la
DF. Puede combinarse con antidepresivos o ansioliticos. Esta dirigido a
evaluar experiencias personales antiguas, especialmente en la edad tem-
prana, y también rasgos de personalidad y compara esto con experiencias
y emociones problematicas actuales?.

* Terapia fisica: en los Ultimos afios la evidencia de la terapia fisica en los
TMF haido en aumento. Especificamente, en DF un grupo evalud un progra-
ma de ejercicios en cinco pacientes con DF y documenté mejoria substan-
cial en tres de ellos? En el consenso de recomendaciones para fisioterapia
de los TMF publicado en el afio 2015y que se detalla en el capitulo 19, dedi-
cado a la rehabilitacion fisica de los TMF, se describen los aspectos genera-
les para el abordaje de estos trastornos y las estrategias fisicas especificas
que pueden ser Utiles para cada tipo de TMF, incluyendo la DF®.

 Otras: de forma anecdodtica en pacientes con TMF se han probado te-
rapias como acupuntura, hipnosis, sedacién con propofol, estimulacion
transcraneal magnética repetitiva, naltrexona a bajas dosis y estimulacién
intratecal con baclofeno?.

Para la distonia fija es importante que se restablezca el movimiento tan pronto
como sea posible. Ademas, dada la alta frecuencia con la que estos pacientes
asocian dolor, es importante tratarlo, centrandose en minimizar los medica-
mentos usados y concentrandose en terapias fisicas y cognitivo-conductua-
les. Cualquier retraso entre en inicio de los sintomas y el inicio del tratamiento
conlleva un peor resultado y puede desembocar en contracturas intratables.

Las presentaciones paroxisticas de la DF pueden tener un pronostico mas

favorable. Aqui terapias cognitivo-conductuales como las usadas en trastor-
nos paroxisticos no epilépticos pueden ser Utiles.
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Medicacion oral para el tratamiento de sintomas distonicos en este tipo de pa-
cientes no se recomienda.

PRONGSTICO

Se han documentado mejorias en menos de un 25%, remision total tan solo en
un 6% y empeoramiento en un tercio de los pacientes?. El diagndstico de CRPS
es un factor predictor independiente de peores resultados. Otras situaciones
que contribuyen a la peor recuperacion de estos pacientes es la mala acep-
tacion del diagnostico por el paciente y las multiples consultas médicas que
llevan a cabo. El prondstico también se ve empeorado por la situaciéon de seden-
tarismo y complicaciones ortopédicas. Aungue hay pocos estudios al respecto,
podemos concluir que factores de buen prondéstico son el menor tiempo de evo-
lucion, un diagnostico temprano, asi como la aceptacion del mismo?.

CONCLUSIONES

La DF supone una fuente de discapacidad mayor y olvidada entre las en-
fermedades neuroldgicas. Puede ser diagnosticada en alguna ocasion con
certeza clinica definitiva mediante una exploracion fisica, pero a menudo es
dificil. Se estan llevando a cabo investigaciones centradas en entender la
neurobiologia de la DF para poder definir en un futuro sus bases fisiopatolé-
gicas y poder mejorar las opciones terapéuticas?®.
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TABLA 1: Resumen de las caracteristicas clinicas de las presentaciones comunes de dis-

tonia funcional®.

TIPO DISTONIA CRANEAL DISTONIA FIJA DISTONIA PAROXISTICA
Edad de inicio Cuarta-sexta década Segunda-cuarta década Tercera-sexta década
Género Mujeres > hombres Mujeres > hombres Mujeres > hombres
Miembros inferiores > Ataques variables en
miembros superiores > duracién y fenomenologia;
cuello/hombros presencia de episodios
) Flexion plantar fija con paroxisticos sobre una
i Descenso unilateral ) - B
Caracteristicas . . inversion de los dedos del base de postura disténica
P tonico del labio con e . o
fenotipicas . pie; flexion del carpo con continua; alteracion de
ascenso del platisma !
comunes o dedos cuarto y quinto en la respuesta durante
ipsilateral ) . .
garra; postura tonica- los ataques posible;
distonica del cuello (latero/ | presencia de maniobras
torticolis) con elevacion del | desencadenasteis y de
hombro ipsilateral alivio atipicas
Presencia del “otro
signos de Babinski”; Aumento de la frecuencia
espasmo asincrono y severidad durante la
de musculos faciales CRPS-I comun; extension a exploracion; presencia de
Hallazgo superiores e inferiores; | otras extremidades posible; | trastornos del movimiento
adicionales contraccion ténica ausencia de overflow o adicionales durante el
bilateral de cara truco sensitivo episodio paroxistico;
inferior con espasmo respuesta atipica de la
unilateral de cara medicacion
superior
Presencia . . .
L Comun Prominente Comun
. . Respuesta R2 del blink | Plasticidad sensitivomotora
Neurofisiologia
reflex normal normal
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TABLA 2: Comparaciones entre DO y DF2.

Inicio

Insidioso y evoluciona de meses a afios;
la postura disténica es con la accion.

Abrupto o evoluciona en pocos dias; la
postura disténica es en reposo.

Precipitantes

No identificable; historia de trauma previo
es rara y cuando esta presente la latencia
desde el trauma hasta el inicio es larga.

Trauma menor, dafio relacionado con el
trabajo; latencia muy corta desde el dafio
hasta el inicio de la distonia.

Curso

Progresion lenta; paroxismos y
remisiones son raros; la extension
segmentaria es infrecuente y la pierna es
inhabitual que esté afectada en casos de
inicio en edad adulta.

Progresion rapida a la maxima severidad;
comunes |0s paroxismos y remisiones;
suele haber extensién segmentaria con
afectacion de la pierna.

Discapacidad

Suele ocurrir tras muchos afios y suele
estar reducida por estrategias de
superacion.

Desproporcionada al grado de distonia.

Suele estar fija, resistencia activa

Manipulacion Muy poca o nula resistencia a la a los movimientos pasivos de las
pasiva manipulacion pasiva. partes afectas; la manipulacién puede
desencadenar o aumentar el dolor.
Trucos Ausentes o paraddjicos (empeoramiento
s Comunes. P ! (emp
sensitivos con el dolor).
Hallazgos ) o Debilidad funcional de miembros
. Ninguno o temblor distonico. ) X ) '
asociados 9 hipoestesia funcional, otros TMF.

Respuesta a
tratamiento

Excelente respuesta a toxina botulinica.

Pobre respuesta a toxina botulinica o
respuesta inmediata (efecto placebo).
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TABLA 3: Criterios diagndsticos propuestos para distonia funcional?.

DISTONIA FUNCIONAL
CLINICAMENTE DEFINIDA
S1TODOS PRESENTES

DATOS DE APOYO PERO
NO SON NECESARIOS NI
SUFICIENTES

NEUROFISIOLOGIA

Inicio répido

Dolor asociado
(salvo en region cervical)

En blink reflex recuperacién
normal en blefarospasmo
funcional (R2 normal)

Distonfa fija en reposo

Asocia sindrome de dolor
regional complejo (CRPS)

Signo de coactivacion en EMG
en distonia fija del pie

Resistencia variable a la
manipulacion y/o distraibilidad
0 ausencia cuando no son
observados
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

INTRODUCCION

El parkinsonismo funcional (PF) se caracterizé en detalle por primera vez
en 1995 por Lang y colaboradores’, y dentro de los trastornos funcionales
del movimiento (TMF), es uno de los menos representado?. El conjunto de
sintomas que incluye puede inducir al diagndéstico de enfermedad de Par-
kinson (EP), y el diagnostico diferencial puede ser en ocasiones realmente
dificil, sin olvidar que ambas entidades también pueden coexistir.

Se desconoce la prevalencia global del PF, que podria representar el 1.5—
7% de todos los TMF seguidos en unidades de trastornos del movimiento
de hospitales terciarios®. Hasta la fecha no se han publicado grandes series
que nos puedan indicar las caracteristicas especificas de estos pacientes,
pero en una serie de 32 pacientes diagnosticados con PF* el 53% eran muje-
res, con una edad media de 48 afios, una duracion media de sintomas de 5,2
anos en el momento del diagnostico, y el 13% de ellos tenia un trabajo rela-
cionado con el campo de la salud. El impacto en la calidad de vida del PF y
del resto de los TMF es comparable al descrito en las enfermedades neuro-
degenerativas, con niveles similares de discapacidad general comparables
a los presentados en la EP, y peor calidad de vida en salud mental, con ma-
yores niveles de ansiedad, depresion, y de somatizacion.

El PF comparte las caracteristicas generales de los TMF (distraibilidad, va-
riabilidad y sugestion)®, ademds de los sintomas motores caracteristicos
del sindrome parkinsoniano (temblor de reposo, lentitud, rigidez, y tras-
torno de la marcha), pero presenta ademas una serie de caracteristicas
que permiten diferenciarle de la EP24%, y otros signos también habituales
en otros TMF como la debilidad o el déficit sensitivo sin clara distribucion
anatomica®.
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PRESENTACION CLIiNICA

El diagndstico de PF comienza desde la propia historia clinica. La presenta-
cion inicial de los sintomas, la progresion, y los antecedentes personales del
paciente pueden apoyar el diagndstico desde un principio. Los pacientes con
PF suelen presentar los sintomas con una aparicion repentina, alcanzando un
déficit maximo en poco tiempo, con poca progresion posterior, y una evolu-
cion con fluctuaciones en las que pueden presentar remisiones transitorias
o incluso permanentes. La brusquedad de inicio, y la progresion tan agresiva
afecta de manera muy precoz a la capacidad laboral, y las actividades coti-
dianas. En ocasiones puede identificarse un factor precipitante, generalmen-
te estresante, ya sea fisico o psicoldgico, pero su ausencia no debe excluir el
posible diagndstico de PF. Con frecuencia se asocian multiples quejas soma-
ticas (dolor, trastornos visuales, o pérdida de memoria), sintomas ansioso-de-
presivos, y en algunos pacientes existe historia familiar de EP o temblor*.

SIGNOS CLINICOS (Tabla 1)

Eltemblory la lentitud generalizada son los dos sintomas mas frecuentemen-
te observados en pacientes con PF.

e Temblor: El temblor suele tener las mismas caracteristicas que el temblor
funcional (TF) sin parkinsonismo, caracterizado por la capacidad de dis-
traccion, cambios en el ritmo, direccion y amplitud del temblor, afectando
a la mano dominante, y se mantiene de manera constante en todas las si-
tuaciones: reposo, postura, y accion. A diferencia de la EP donde el tem-
blor es de reposo, disminuye con la accion, y suele ser reemergente, en el
PF es continuo y no hay pausa con los cambios de postura. De manera
caracteristica el temblor en el PF aumenta en intensidad cuando en la en-
trevista se le pregunta especificamente, o se centra la exploracion en él.
El temblor disminuye con la distraccion, cuando se realizan movimientos
con la extremidad opuesta, al hacer calculos mentales, o al caminar sobre
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todo al realizar la marcha en tandem. Se puede observar en una o0 ambas
piernas, y puede migrar de una extremidad a la siguiente, en especial si
la extremidad deja de temblar activamente. El temblor no tiene un patron
constante, es variable en frecuencia y direccion, y puede ir cambiando de
pronacion a supinacion o de flexion a extension. Ademas, en la propia ex-
ploracion puede sorprender la extension repentina del temblor a la otra ex-
tremidad, y es caracteristica la ausencia de temblor en los dedos®.

Hipocinesia: en el PF el movimiento es lento de manera llamativa, con fre-
cuencia acompafiado de muestras de un gran esfuerzo, agotamiento, con
suspiros, y muecas ante gestos simples. En la exploracion los movimien-
tos repetitivos pueden ser lentos, pero sin modificaciones en la amplitud,
ni bloqueos. Cuando se observa al paciente a lo largo de la entrevista se
puede objetivar normalidad en la velocidad del movimiento en otras acti-
vidades. La escritura puede ser normal en velocidad, y no tiene la micro-
graffa caracteristica ni disminucién del tamafio de la letra como en la EP.

Rigidez: cuando se evalla el tono muscular se aprecia resistencia activa a los
movimientos pasivos, sin fendmenos de rueda dentada’, y la rigidez disminu-
ye con las maniobras de distraccion, a diferencia de lo que ocurre en la EP.

Trastorno de la marcha: la marcha en el PF puede ser lenta, pero no suele
tener fendmenos de congelacion, y asocia disminucion de braceo a veces
con un brazo mantenido en extension o aduccion®, y no mejora al correr
a diferencia de la marcha de pacientes con EP. Ademas, el paciente pue-
de asociar otros tipos de TMF como astasia-abasia. En las pruebas para
valorar la inestabilidad postural, con frecuencia la respuesta es despro-
porcionada para el estimulo que se emplea, con agitacion de brazos, y re-
trocesos llamativos, pero sin llegar a caer.

Otros: también pueden asociar alteraciones atipicas en el habla, incluyen-

do tartamudeo, susurros, acento extranjero, o habla infantil. Pueden referir
pérdida sensorial no anatémica, y dolor muscular difuso.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

El diagndstico del PF es fundamentalmente clinico, pero algunas pruebas
complementarias incluyendo estudios neurofisioldgicos o técnicas de medi-
cina nuclear, pueden proporcionar informacion de apoyo.

* DaT-SPECT: en el PF esta prueba no muestra déficit en la via nigrostria-
da’. La interpretacion de esta exploracién es cualitativa, no cuantitativa,
y puede dar falsos positivos o falsos negativos. Conviene recordar que
existen numerosos trastornos del movimiento como el parkinsonismo
vascular, el inducido por farmacos, la distonia sensible a dopa, el tem-
blor disténico, o el temblor esencial (TE), que pueden tener esta prue-
ba normal. Ademas, un DaT-SPECT anormal tampoco descarta un PF ya
que hay pacientes que pueden tener una combinacion de PFy EP. El fe-
némeno de solapamiento funcional en la EP se describe con mas deta-
lle en el capitulo 13.

* Pruebas neurofisioldgicas: estudios neurofisioldgicos accesibles como
la electromiografia de superficie, puede proporcionar gran informacion
para distinguir el PF de la EP y otros tipos de temblor. En el PF la ampli-
tud del temblor aumenta al cargar la extremidad con aumento de peso
mientras que en EPR, y otros temblores, la amplitud disminuye o perma-
nece igual. El analisis de la frecuencia del temblor muestra en pacientes
con PF una frecuencia muy similar en todas las extremidades afecta-
das, mientras que en la EP y TE hay una tendencia a variar mas de 0.1
Hz entre extremidades. También al realizar movimientos voluntarios con
la extremidad contralateral en los pacientes con PF resulta dificil man-
tener la frecuencia del temblor, que se ve arrastrado a la frecuencia de
los movimientos voluntarios, o hacen que el temblor desaparezca. Es-
tos estudios pueden identificar caracteristicas del TF, pero también pue-
de identificar caracteristicas de temblor parkinsoniano que no se habfan
apreciado en la exploracion®, y son especialmente Utiles para distinguir
pacientes con PF puro de aquellos que también asocian una EP.
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» Otras: en la propia exploracion fisica se puede observar que el movi-
miento repetitivo es mas lento y mas variable en pacientes con PF. Regis-
trando el golpeteo con un dedo durante 30 segundos, se puede apreciar
como los pacientes con PF tienen un golpeteo significativamente mas
bajo frente a pacientes con TE, distonia, o EP.

* Respuesta a medicamentos: la respuesta a placebo resulta controver-
tida, y debe interpretarse con precaucion porque una respuesta positiva
también se puede observar en la EP. En este sentido se podria probar con
carbidopa (que no atraviesa la barrera hematoencefélica), y una respues-
ta llamativa a 25 mg apoyaria el diagndstico de PF“ La respuesta a los
medicamentos con accion dopaminérgica también puede proporcionar
informacion Util. Los pacientes con PF no deberian presentar discinesias
inducidas por levodopa como se ve en pacientes con EP, aunque algunos
pacientes pueden desarrollar movimientos hipercinéticos atipicos e in-
congruentes, diferentes a las tipicas discinesias inducidas por levodopa.
En el PF tampoco se deberian desarrollan sintomas de abstinencia ante
retirada de agonistas dopaminérgicos como ocurre en la EP.

PARKINSONISMO FUNCIONAL EN LA ENFERMEDAD DE PARKINSON

No es infrecuente encontrar sintomas que sugieren un componente funcio-
nal en pacientes con la propia EP®. Los trastornos somatomorfos se han
descrito en el 7,5% de los pacientes con EP, en el 18% en la demencia con
cuerpos de Lewy, y en menor proporcion en otras enfermedades neurodege-
nerativas como la enfermedad de Alzheimer, y la demencia fronto-temporal®.
Predominan signos catatonicos con estereotipias y negativismo con inicio
entre 6 meses y 5 afios antes del diagndstico de trastorno neurodegenera-
tivo'®. Las manifestaciones funcionales generalmente coinciden con el lado
afectado, y se ha planteado la hipdtesis de que el exceso de atencion para
realizar el movimiento en pacientes con EP podria aumentar la vulnerabili-
dad para poder desarrollar un PF.
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TRATAMIENTO

El tratamiento comienza con la comunicacion del diagndstico al paciente, inci-
diendo en que los sintomas son reales, no son imaginados o simulados, y son
potencialmente reversible™. Se debe explicar el papel patoldgico de la excesi-
va atencion hacia el movimiento, y el gran papel de las técnicas de distraccion
para restablecer los patrones normales de movimiento y redirigir esa atencion
ineficaz centrada en el movimiento que ha generado el problema.

El abordaje terapéutico debe ser multidisciplinar, y es importante que estén
involucrados el médico general, el neurdlogo, el fisioterapeuta, y cuando
sea preciso también el psiquiatra, el logopeda, un terapeuta ocupacional y
el trabajador social. La fisioterapia tiene un papel importante para mostrar
al paciente su potencial reversibilidad (demostracién de que el movimien-
to normal es posible), y entrenar el movimiento desviando la atencion co-
mo punto clave. En algunas series la fisioterapia ha mostrado mejoria de
los sintomas en el 55% de los pacientes a los 3 meses de seguimiento’.
Es frecuente que el PF se acompafie de otros sintomas como el dolor, la
fatiga, y las dificultades de concentracion, que deben ser bien explicados,
y durante el seguimiento los pacientes pueden desarrollar otros trastornos
funcionales. El diagnostico precoz es importante para prevenir la cronifi-
cacion, dado que una mayor duracion de los sintomas se correlaciona con
una peor respuesta al tratamiento. La comorbilidad psiquiatrica también
es un factor predictor de peor resultado’.
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TABLA 1: Signos clinicos para diagndstico diferencial entre EP y PF.

SINTOMA ENFERMEDAD DE PARKINSON PARKINSONISMO FUNCIONAL
Temblor Reposo, postural, accion Reposo, postural, accion
Distraccion Aumento de amplitud Disminuye amplitud o desaparece

Sostener un peso

No se trasmite

Se trasmite a otro segmento

Temblor de dedos

Frecuente

Infrecuente

Efecto de arrastre

Puede mantener la velocidad y
ritmo en tapping

Se extiende al miembro contralateral en
el tapping

Hipocinesia

Progresivo enlentecimiento y
reduccion de amplitud

Lentitud sin reduccién de amplitud

Rigidez

Rueda dentada

Resistencia activa

Signo de Froment

Aumenta rigidez

Disminuye rigidez

Marcha

Lenta, rigida, con retropulsion o
propulsion

Lenta, rigida, antidlgica

Postura de brazos

Parcialmente flexionados

Extendido en aduccién mantenida

Balanceo Tipicamente disminuido Puede estar disminuido
“Congelacion” Frecuente Infrecuente
“Pull test” Retropulsién variable, puede caer LTI A B E) e

brazos, tambaleédndose sin caida

Discinesias
por levodopa

Corea, distonia, atetosis

Movimientos hipercinéticos bizarros

Escritura

Micrografia

Puede ser normal

Habla

Hipofonia

Tartamudeo, susurros, infantil, acento
extranjero
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INTRODUCCION

Los trastornos de la marcha funcionales no son inusuales, alcanzando hasta
el 1.5 al 26% de todas las consultas neuroldgicas'?. Pueden aparecer de for-
ma aislada, pero con mayor frecuencia se presentan asociados a otros tras-
tornos del movimiento funcionales™3#.

En una cohorte de 279 pacientes con trastornos del movimiento funcionales
(TMF)", un 42% presentd trastorno de la marcha, bien de forma aislada (5.7%),
0 en combinacién con otros TMF (36.6%). En otra serie de 49 pacientes con
TMF identificados en una cohorte de 1743 pacientes neuroldgicos a lo largo
de 5 afios®, un 12% mostrd un trastorno de la marcha funcional aislado.

Hay una preponderancia de mujeres, en torno al 63-77%'%

No existen hasta el momento criterios clinicos para el diagndstico de trastor-
no de la marcha funcional 7. Al igual que en otros trastornos funcionales, el en-
foque tradicional basado en la exclusion de patologia organica y la busqueda
de evidencias de ganancia primaria y secundaria ha demostrado ser de utili-
dad limitada. El diagnostico debe apoyarse en una exploracion sistematizada,
en la presencia de inconsistencias en la exploracion y/o incongruencias con
trastornos neuroldgicos conocidos, y no basarse Unicamente en un diagnosti-
co de exclusion o en la asociacion con factores psicoldgicos®. En los ultimos
afios se ha hecho un esfuerzo por identificar signos y patrones de la marcha
caracteristicos (signos positivos), que orienten precozmente la sospecha de
trastorno funcional, evitando el retraso diagnostico que se produce con fre-
cuencia en este tipo de pacientes®.

Los trastornos de la marcha funcionales tienen con frecuencia un inicio
abrupto, con patrones inconsistentes e incongruentes, multiples sintomas
simultéaneos, fluctuantes, que pueden mejorar con la distraccion'#¢. Pese
a ello, existen otros trastornos neurologicos con patrones de marcha com-
plejos que pueden confundirse con un trastorno funcional®. Ciertas enfer-
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medades como la enfermedad de Huntington ¢ la corea-acantocitosis, se
manifiestan con una combinacién de distintos trastornos del movimiento
que pueden hacer parecer la marcha inconsistente. Una marcha disténica
podria interpretarse como funcional por aparecer Unicamente al caminar ha-
cia delante, hacia atras, ¢ al correr®®. Las discinesias por L-Dopa se manifies-
tan en ocasiones con una alteracion de la marcha sumamente abigarrada,
y los pacientes con dolor, con frecuencia acompafian la deambulacion con
gestos y muecas. Los pacientes ancianos que han sufrido una caida pueden
presentar una marcha temerosay con frecuencia reaccion exagerada al test
del empujon, que no se considera funcional®.

Por lo tanto, para poder diagnosticar adecuadamente un trastorno de la mar-
cha funcional, es necesario conocer la marcha normal y patoldgica, saber
identificar ciertos tipos de marcha organica complejos y poco comunes, reco-
nocer los trastornos patolégicos de la marcha no relacionados con trastornos
del movimiento, tanto neurolégicos (p.e. marcha miopdtica), como no neuro-
l6gicos (p.e. alteraciones musculo-esqueléticas), asi como conocer los princi-
pales signos positivos descritos en los trastornos de la marcha funcionales.

MARCHA NORMAL

La marcha presenta 2 componentes separados e interrelacionados: el equili-
brio, y la locomocién.

En la locomocidn, el ciclo de la marcha comienza cuando el pie contacta con
el suelo y termina con el siguiente contacto mismo pie con el suelo. Los dos
componentes del ciclo de la marcha son: la fase de apoyo vy la fase de balan-
ceo. Durante un breve periodo de tiempo hay un doble apoyo de los pies en
el suelo. La fase de apoyo supone un 60% del ciclo, y la de balanceo un 40%.
Dentro de la fase de apoyo, un 40% corresponde al apoyo unilateral y un 20%
al doble apoyo. La duracion del doble apoyo disminuye conforme aumenta la
velocidad de la marcha, estando ausente en la carrera.
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Longitud de zancada: distancia entre dos puntos sucesivos de contacto

del talon del pie.

Longitud del paso: distancia lineal en el plano de progresion entre los pun-

tos de contacto de un pie y el otro pie.

* Ancho de zancada o base de sustentacidn: distancia entre la linea de am-
bos pies.

e Cadencia: numero de pasos por unidad de tiempo.

Velocidad de la marcha: distancia x unidad de tiempo, o longitud del pa-

so x cadencia.

* La consistencia esta relacionada con menor variabilidad en el patron de

la marcha.

TRASTORNOS ORGANICOS DE LA MARCHA INUSUALES

Marcha disténica. La distonia se define como contracciones musculares o
intermitentes que originan movimientos anormales, a menudo repetitivos,
posturas andmalas o0 ambos. Se caracteriza por su patron estereotipado,
ser tarea-especifica y responder a trucos sensitivos. En la marcha disté-
nica la distonia puede afectar a las extremidades inferiores, al tronco, o a
ambos. El hecho de que la distonia sea tarea-especifica, y que mejore con
maniobras compensatorias o con trucos sensitivos, puede dar la impresion
de inconsistencia y hacernos pensar en un trastorno funcional. Por el con-
trario, la presencia de trucos sensitivos ¢ gestos antagonistas, son un apo-
yo al diagnostico, dado que son casi exclusivos de la distonia. Algunos de
los trucos sensitivos que se han descrito en la marcha distonica son: tocar
la cara anterior del muslo®, meter las manos en los bolsillos, sostener un
bastdén sobre el pecho o un maletin sobre el hombro®, tocar la parte inferior
del abdomen, caminar alternativamente de rodillas y talones, o caminar ha-
cia atras®. La marcha distonica puede aparecer exclusivamente cuando el
paciente camina hacia delante o hacia atras, al correr, o al subir o bajar es-
caleras. Aunque las alteraciones de la postura pueden ser bizarras y extre-
madamente andmalas, una caracteristica de la distonia, que puede ayudar
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a diferenciarla de los trastornos funcionales, es su patrén estereotipado®.
La alteracion en la postura ocurre habitualmente en la misma fase del ciclo
de la marcha, si bien puede ser diferente en cada fase del ciclo®. A pesar de
la alteracion postural, lalocomocion y el equilibrio suelen estar bien conser-
vados y las caidas son raras®.

Cuando la distonia se asocia a otros trastornos del movimiento, como la co-
rea, los tics, las estereotipias, o la ataxia cerebelosa, tal como ocurre en la
enfermedad de Huntington o en la corea-acantocitosis, la marcha puede pa-
recer mas inconsistente y aleatoria®. La observacion cuidadosa ayudara a
identificar un componente estereotipado subyacente sobre el que se super-
ponen movimientos involuntarios aparentemente aleatorios e irregulares.

Discinesias bifasicas. Se han descrito patrones abigarrados de marcha en
casos de discinesias bifasicas por L-Dopa que pueden simular un trastorno
funcional. Los pacientes presentan movimientos balisticos de la extremi-
dad inferior, caminan dando patadas ¢ con movimientos de baile y rotacion
de la pelvis. En estos casos, la relacion del movimiento con las tomas de
L-Dopa, la afectacion predominante en el hemicuerpo contralateral al lado
con mayor denervacion putaminal, y la presencia de un patron estereotipa-
do, pueden ser de utilidad en el diagndstico diferencial™.

Ataxia frontal. Se caracteriza por trastorno del equilibrio y aumento de la base
de sustentacion. La longitud del paso esta disminuida y es variable, y la altu-
ra del paso esta disminuida. Son frecuentes la dificultad para iniciar la marcha
y los bloqueos en los giros'™. El patrén puede ser variable y modificarse con
el avance de la enfermedad, por lo que se puede confundir con un trastorno
funcional si los signos frontales no son muy prominentes®. Causas habituales
son la afectacion microvascular de la substancia blanca, las demencias neu-
rodegenerativas o vasculares y la hidrocefalia normotensiva.

-120-



RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

HISTORIA CLIiNICA

De forma similar a otros trastornos funcionales del movimiento, se debe pres-
tar especial atencion a factores precipitantes, tanto psicoldgicos como fisi-
cos, historia de trauma menor, incluyendo accidentes de trafico o cirugias,
quejas cognitivas, dolor y fatiga.

Es importante tener presente que los pacientes pueden desarrollar sintomas
organicos y funcionales de forma simultanea. Esta superposicion no es in-
frecuente en otros trastornos neurolédgicos, estimandose en un 15% los pa-
cientes con Esclerosis Mdltiple y Epilepsia que presentan también sintomas
funcionales®. Por otra parte, se considera que si un paciente con trastorno de
la marcha presenta un sintoma identificado inequivocamente como funcional
(ceguera, temblor, etc), es mas probable, aunque no seguro, que el trastorno
de la marcha sea también funcional™.

La marcha funcional puede mejorar con maniobras de distraccion, como una
tarea cognitiva o una conversacion, y los propios pacientes pueden referir epi-
sodios transitorios de normalizacion de la marcha*.

EXPLORACION

Ante la presencia de un trastorno de la marcha con sospecha de origen fun-
cional, es recomendable seguir una sistematica en la exploracion neurologi-
ca® (Figura 1).

SIGNOS POSITIVOS EN TRASTORNOS DE LA MARCHA FUNCIONALES

Ya en el siglo XIX existen descripciones de trastornos de la marcha funcio-
nales: en 1860 Jaccoud describié en un paciente la habilidad paraddjica para
usar las extremidades inferiores de forma normal, excepto para mantenerse
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en pie y caminar, que denomino astasia-abasia. Desde entonces se han des-
crito muchos otros signos caracteristicos de los trastornos de la marcha fun-
cionales en diferentes series de pacientes’>%'? (Tabla 1).

Los signos positivos se consideran de utilidad en el diagndstico de los tras-
tornos de la marcha funcionales, si bien, existen limitaciones metodologi-
cas significativas que reducen su validez. La mayor parte de los estudios
en los que se describen carecen de enmascaramiento y basan su validacion
en una Unica evaluacién. Al no existir “gold standard” para el diagndstico
de trastornos funcionales, muchos estudios incluyen estos signos positi-
vos en el proceso diagndstico, con el consiguiente riesgo de sobreestimar
su especificidad e incurrir en errores diagndsticos”'. Gran parte de los es-
tudios se basan en la valoracion de los videos en lugar de la exploracion de
los pacientes por un examinador, lo que reduce la fiabilidad inter-observa-
dor™. En muchos de ellos no hay una descripcién detallada del signo. Salvo
algunas excepciones's, se desconoce la especificidad y sensibilidad de mu-
chos de estos signos positivos; ninguno tiene un valor predictivo positivo o
una especificidad perfectas. Por todo ello, es recomendable no basarse en
un unico signo para el diagnoéstico®.

En una cohorte de 279 pacientes con trastornos de la marcha funcionales,
118 pacientes (42%) presentaron un trastorno de la marcha, bien en combi-
nacion con otros trastornos funcionales (102/279, 36.5%) o aislados (16/279,
5.7%). Los signos mas frecuentes fueron: enlentecimiento (18%), distonia
(18%), marcha bizarra (12%), astasia-abasia (12%) y temblor subito de rodi-
llas (7%). En esta serie se describe una lentitud extrema como un hecho muy
caracteristico de marcha funcional, aunque poco frecuente (6 pacientes). La
lentitud de la marcha en trastornos neuroldgicos organicos puede producir-
se bien por disminucion de la longitud del paso, como en la enfermedad de
Parkinson, por el aumento del intervalo entre los pasos para disminuir la ines-
tabilidad en la ataxia?, ¢ por dolor en los pacientes con trastornos musculoes-
queléticos. Un signo de utilidad para diferenciar un trastorno de la marcha
funcional de la marcha parkinsoniana, es la observacién de una disparidad im-
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portante entre la rapidez de los movimientos de pies y piernas cuando el pa-
ciente esta sentado, y la lentitud y rigidez de las piernas al caminar™.

En un estudio? se evaluaron de forma no ciega los videos de 37 pacien-
tes con trastornos funcionales de la marcha, comparandolos con 13 estu-
diantes de teatro a los que se pidié simular un trastorno de la marcha. De
los diversos signos que mostraron los pacientes funcionales, dos de ellos
(Romberg psicégeno y caminar sobre hielo), no se observaron en los tras-
tornos simulados?.

En otra serie de 49 pacientes con trastornos de la marcha funcionales identi-
ficados en una cohorte de 1743 pacientes neurolégicos a lo largo de 5 afios®,
6 (12%) presentaron un trastorno de la marcha puro, descrito como: “temblor
de rodillas” en 4 pacientes, “marcha a saltos con movimientos exagerados de
brazos” en un paciente y “andar cansino” en otro paciente®.

En el temblor de rodillas y temblor funcional de piernas, el temblor de las pier-
nas puede aparecer al inicio de la marcha o cuando el paciente esta caminan-
do, pero habitualmente no condiciona caidas, o si lo hace, el paciente presenta
un descenso controlado en lugar de golpearse contra el suelo. No obstante, al-
gunos pacientes pueden presentar caidas graves con fracturas®. Los pacien-
tes con temblor funcional de piernas pueden mejorar con la marcha rapida
(p.e. al caminar en cinta), si bien no debe olvidarse que los pacientes con tras-
torno vestibular de la marcha también pueden mejorar con la marcha rapida.

En 2014, el grupo de Daum C hizo una revision sistematica de los signos posi-
tivos de trastorno funcional validados hasta el momento, con descripcion de
su sensibilidad y especificidad™. Incluyeron 11 estudios controlados con evi-
dencia al menos de clase Ill, y un total de 2517 pacientes funcionales, de los
cuales, sélo uno se focalizd en la marcha, y 3 en sintomas combinados de
marcha con otros sintomas funcionales. Soélo 2 de los 11 estudios eran cie-
gos, y ninguno describia fiabilidad inter-observador. En conjunto todos los sig-
nos presentaban escasa sensibilidad (8-100%) pero una elevada especificidad
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(92-100%)?. De los numerosos signos descritos en la revision, solo 2 asocia-
dos a la marcha (arrastre de la pierna monopléjica y test de la silla) se consi-
deraron validados, si bien con la limitacion de que el test de la silla se evalud
sélo en 1 estudio, y comparando unicamente con pacientes parkinsonianos.

El mismo grupo intento validar estos y otros signos funcionales, publicando
un afio después los resultados de la validez y fiabilidad inter-observador de
signos positivos mediante el andlisis ciego en video de 20 pacientes funciona-
les y 20 pacientes con trastornos organicos neuroldgicos'.

Propusieron clasificar los signos positivos en: altamente fiables, fiables y su-
gestivos, en funcién de si existian diferencias estadisticamente significativas,
de la fiabilidad interobservador y de si habian sido validados en otros estudios’®.
Siguiendo estos criterios, ningun signo de marcha funcional se consider6 al-
tamente fiable'. Se consideraron fiables™: arrastre de la pierna monopléjica,
Romberg psicogénico, dubitacion, comportamiento expresivo, y movimientos
extrafos del tronco. Signos sugestivos': caida siempre hacia soporte, estreme-
cimientos, temblor subito de rodillas y postura no econémica.

Limitaciones de este estudio fueron que se realizd en una poblacion seleccio-
nada y de pequefio tamafio, lo que impedia extraer conclusiones sobre el va-
lor predictivo. Por otra parte, la frecuencia de los distintos signos fue variable
y en muchos casos, diferentes a los descrito en otras series’s.

Ante la complejidad y diversidad de los signos y las diferentes descripciones
de los mismos, algunos autores han propuesto agrupar los signos positivos
de la marcha en 4 sindromes?, con el objetivo de ayudar a enfocar las pruebas
complementarias para descartar otros trastornos organicos neurologicos que
pueden cursar con marchas similares:

1. Analogos a trastornos del movimiento: temblorosos, distonicos, parkinsonia-
nos, propulsivos, camptocormia, coreo-balisticos, ataxicos, espasticos, mio-
clonicos, colapso (asterixis) de extremidades inferiores, robéticos/”Stiff-man”.
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2. Andlogos a sintomas neuroldgicos distintos de trastornos del movimiento:

hemiparéticos, paraparéticos, ataxia sensitiva, miopaticos, neuropaticos.

3. Analogos a trastornos biomecanicos o musculo-esqueléticos: antialgicos
(lumbalgia, sacroileitis, dolor pélvico, de rodillas o piernas), inestabilidad
de cadera (Trendelemburg), cojera.

4. Andlogos a trastorno aislado del equilibrio: caminar “en la cuerda floja”,
caminar sobre hielo.

ANALISIS AUTOMATIZADO DE LA MARCHA

Las técnicas de analisis automatizado de la marcha tienen todavia grandes
limitaciones derivadas de la ausencia de datos normativos en la poblacion
general y la falta de validacién clinica de estas medidas en el momento
actual. Son, ademas, sistemas complejos, dificiles de implementar en la
practica clinica habitual™, y existen dudas razonables sobre si la marcha
analizada en un laboratorio puede ser representativa de la situacion clini-
ca general®. Pese a ello, en ciertos casos el andlisis automatizado de la
marcha puede ser de utilidad para demostrar inconsistencias en la explo-
racion, y ayudar en el diagndéstico diferencial de los trastornos de la mar-
cha funcionales™.

Un estudio valor6 parametros cinematicos de marcha mediante analisis de
redes neurales en 5 pacientes con trastornos de la marcha funcionales, suje-
tos normales y diversos trastornos de la marcha de origen organico'. El es-
tudio mostré que los pacientes con trastornos de la marcha funcionales, no
mantenian el mismo patrén de marcha en 2 estudios cinematicos separa-
dos 3 meses, a diferencia de los pacientes con otros trastornos de la marcha.
Esta discordancia no fue detectada en la valoracion clinica realizada por 2
neurdlogos independientes, que determinaron que el patréon de marcha en es-
tos pacientes no habia cambiado. Otros estudios™ han comparado pacientes
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funcionales y pacientes con trastornos vestibulares y cerebelosos median-
te analisis cuantitativo de la marcha. En los pacientes con trastornos vesti-
bulares o cerebelosos, observaron incremento de la variabilidad (indicativo
de mayor inestabilidad), y de los pardmetros de soporte (relacionados con la
base de sustentacion). Estos pacientes con frecuencia mantienen la veloci-
dad del paso, puesto que la marcha a velocidades lentas es mas dependiente
del feed-back sensorial, mientras que la marcha a mayor velocidad depende
de mecanismos automaticos controlados por centros de locomocion espi-
nal. En pacientes con trastornos de la marcha funcionales, en cambio, obser-
varon una reduccion de los parametros de velocidad y longitud del paso, asi
como elevada variabilidad, pero parametros de soporte normal o reducidos™.
Esta discrepancia entre aumento de la variabilidad y soporte normal o reduci-
do que se objetivaba en los pacientes funcionales supone una incongruencia
desde el punto de vista fisiolégico™.

Utilizar una tarea cognitiva como distraccion durante la marcha (restar de 7 en
7, fluencia verbal), puede normalizar la marcha en pacientes funcionales, y di-
ferenciarla de los trastornos vestibulares y cerebelosos, en los que una tarea
dual motora-cognitiva aumenta la inestabilidad. Por el contrario, la marcha a
mayor velocidad puede no ser de utilidad en el diagndstico diferencial, ya que,
como se acaba de comentar, puede mejorar tanto en trastornos funcionales
como vestibulares.

TRATAMIENTO

En el momento actual no existe un consenso sobre la estrategia 6ptima de
tratamiento en pacientes con trastornos de la marcha funcionales®. Un enfo-
que multidisciplinar con apoyo de psiquiatria, psicoterapia y rehabilitacion se
considera la aproximacién mas adecuada.

Una revision sistematica de estudios de terapia fisica en trastornos de la mar-
cha funcionales ha demostrado mejoria en el 60-70% de los pacientes'®. Un
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estudio controlado y randomizado ha comparado el tratamiento con rehabi-
litacion en un grupo de 60 pacientes con trastorno funcional de la marcha
respecto a un grupo control, encontrando una mejoria significativa en su ca-
pacidad de andar y su calidad de vida, mantenida a 1 afio’. Estos resultados
son alentadores, pero dado que provienen de un Unico estudio, no ciego, de-
ben ser corroborados en estudios posteriores.

CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

Los trastornos de la marcha funcionales se presentan habitualmente aso-
ciados a otros trastornos del movimiento funcionales, si bien en ocasio-
nes pueden aparecer aislados.

Hay un predominio claro del sexo femenino.

No existen hasta el momento criterios clinicos para el diagndstico de tras-
torno de la marcha funcional.

El diagndstico debe basarse en una historia clinica y exploracion sistema-
tizadas, deteccion de incongruencias e inconsistencias, signos caracteris-
ticos en la exploracion (signos positivos), y exclusion de otros trastornos
de la marcha, tanto neuroldgicos como no neurolégicos.

Los signos positivos son Utiles en el diagndstico por su elevada especifi-
cidad. No obstante, ningun signo positivo tiene una sensibilidad y especi-
ficidad perfectas, por lo que no se recomienda basarse en un unico signo
para el diagndstico de trastorno de la marcha funcional.

Las técnicas de analisis automatizado de la marcha pueden ser de ayu-
da en el futuro para detectar inconsistencias y/o incongruencias en la ex-
ploracion.

En el momento actual, se considera la aproximacion mas adecuada al tra-
tamiento, un enfoque multidisciplinar con apoyo de psiquiatria, psicotera-
pia y rehabilitacion.
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Naturaleza del movimiento involuntario

Parte 6 partes del ciclo de la marcha en el que
se produce el movimiento involuntario

Movimientos involuntarios 6 posturas anomalas

variables 6 inconsistente

Trastorno del movimiento inconsistente
e incongruente con un trastorno del movimiento
de naturaleza aleatoria e impredecible
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TABLA 1: Signos sugestivos de trastorno de la marcha funcional. Modificado de: Gas-
ca-Salas and Lang. Neurologic diagnostic criteria for functional neurologic disorders.
Handbook of Clinical Neurology, 2016. 139 (3rd series), chapt 17.

DESCRIPCION

SENSIBILIDAD

ESPECIFICIDAD

Arrastre de pierna

La pierna se arrastra detras del paciente
‘como un objeto inanimadd’, sin la

en una silla giratoria con ruedas en
comparacioén con su marcha habitual.

89%

monopléjica circunduccion propia de la marcha 11% (0-26) 100% (90-100)
piramidal, y habitualmente con contacto
permanente del antepié con el suelo.

Test de la silla Los pacientes se movilizan mejor

100%

Caida siempre
hacia soporte

El paciente cae hacia el examinador o
hacia otro soporte.

19% (0-83)

93% (73-100)

Caidas constantes hacia ¢ lejos
del observador, balanceo de gran

de caderas, rodillas y tobillos).

Ro‘mbelrgA amplitud después de un periodo de 39% (17.61) 100% (73-100)
psicogénico :

latencia 0 unos pocos segundos y

mejoria con la distraccién.

Patron de marcha que requiere gasto
Postura no de energia para mantener el equilibrio 21% (5-42) 100% (83-100)
econémica (p.e.), marcha con flexién constante

Flexion brusca

Flexion brusca de caderas y rodillas,

21% (3-40)

95% (75-100)

la pierna hacia atrés o hacia delante
con el pie pegado en el suelo.

de rodillas habitualmente sin caida.
Elinicio del movimiento se retrasa
o0 no es posible, con frecuencia se
Dubitacion observan pequefios movimientos de 37% (16-58) 100% (75-100)
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CONSISTENCIA
INTER-OBSERVADOR
(K COHEN'S)

FIABILIDAD

*)

LIMITACIONES

COMENTARIOS

Moderada (0.44) Fiable
No hay estudios de
consistencia inter-observador
Evaluado en un Unico
estudio, comparando sélo
con marcha parkinsoniana.
Excelente (0.83) Sugestiva
Moderada (0.54) Fiable
Moderada (0.52) Sugestiva
Moderada (0.52) Sugestiva Imfizeueiiie. plets -
encontrarse en la corea'.
Inervacion simultanea
de musculos
Puede confundirse con ant‘agomst.aS
) los bloqueos al inicio de la A diferencia de_los
Buena (0.66) Fiable bloqueos de origen

marcha (freezing of gait,
FOG).

organico, no se supera
en el primer paso, sino
que esta presente en
cada paso®.
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DESCRIPCION

SENSIBILIDAD

ESPECIFICIDAD

Estremecimientos

Temblor con sacudidas del cuerpo
hacia arriba y hacia abajo (flexion/
extension de rodillas), no compatible
con temblor ortostatico.

16% (0-32)

100% (84-100)

Movimientos
extrafios del
tronco

Movimientos extravagantes del
tronco, a menudo aumentando a lo
largo de unos segundos. Las piernas
con frecuencia no se afectan.

21% (11-53)

100% (77-100)

Lentitud excesiva

Lentitud excesiva en la marcha
incongruente con un problema
neurolégico.

32% (7-53)

94% (71-100)

Comportamiento
expresivo

Expresion facial de tension

o sufrimiento, gemidos,
hiperventilacion, posturas de
agarrotamiento de manaos y pies.

55% (15-75)

95% (62-100)

(*) De: Daum C. JNNP 2015: Altamente fiable: previamente validados en otros estudios; y diferencias
significativas en el estudio actual, y consistencia inter-observador excelente 6 buena, k>0.6. Fiable: pre-
viamente validado en otros estudios; o diferencias significativas en el estudio actual, y consistencia
inter-observador moderada a excelente, k>0.4). Sugestivo: alta especificidad individual (>95%) y consis-
tencia interobservador moderada a excelente, k>0.4

-132-



RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

CONSISTENCIA

INTER-OBSERVADOR
(K COHEN'S)

FIABILIDAD
*)

LIMITACIONES

COMENTARIOS

Buena (0.64) Sugestiva
Moderada (0.48) Fiable
Puede verse lentitud en e STt
Moderada (0.47) : X z de musculos
Parkinson, ataxia o dolor?. i
antagonistas®
Fiable Los pacientes con dolor

Buena (0.62)

severo pueden presentar

comportamiento expresivo.

Signo general
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INTRODUCCION

Los trastornos del movimiento representan una de las categorias mas am-
plias dentro de las patologias de causa funcional en Neurologia. Su presen-
cia puede coexistir con otras enfermedades neuroldgicas. Las mioclonias
son una causa frecuente de consulta. En términos generales, el tipo mas fre-
cuente de mioclonia es la sintomatica, seguida de la epiléptica y de la es-
encial’. Dentro de los trastornos del movimiento funcionales, las mioclonias
suponen el tercero en frecuencia después del temblor y las distonias?. Distin-
guir entre aquellos trastornos del movimiento que tienen un origen funcional y
los secundarios a causa organica constituye un reto diagnostico.

A pesar de que no existen guias basadas en la evidencia sobre los trastornos
del movimiento funcionales (TMF), se han creado escalas segun grados de
certeza. No obstante, la gran variabilidad inter observador de los criterios uti-
lizados, los hacen poco solidos®.

Las mioclonias se caracterizan por ser sacudidas cortas (inferiores a 100
milisegundos salvo excepciones) aleatorias e intermitentes que pueden no
tener un patron definido, aunque se reconocen dos componentes; el prime-
ro consiste en una contraccién muscular breve (en el caso de la mioclonia
positiva) o una pérdida del tono muscular (mioclonia negativa) y un segun-
do componente de vuelta a la posicion original, existiendo excepciones pa-
ra estas reglas® Su amplitud varia segun el subtipo y su repeticion lleva a
confundirlas con un temblor. Esta variabilidad en las caracteristicas defini-
torias del propio movimiento hace su diagnostico dificil incluso para espe-
cialistas en trastornos del movimiento® y la diferenciacién entre organicos
o funcionales lo es mas todavia. La variabilidad en la localizacion anatémi-
ca (eje axial o extremidades) o cambiante en un mismo paciente (si hay uno
o varios generadores), hace imprescindible, como veremos, apoyarse en
pruebas neurofisioldgicas para caracterizar el movimiento, definir subtipo
e inferir su origen. Las mioclonias son, ademas, una manifestacion clinica
asociada a una gran variedad de patologias. Si sumamos a todo lo anterior
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las multiples clasificaciones que han sido propuestas para este trastorno,
su diagndstico correcto puede resultar muy complicado.

Clasificacion de las mioclonias

Clasificacion anatémica: es la que deberia centrar nuestros esfuerzos
diagnosticos. Atendiendo a ella se debe intentar describir el movimiento
y la localizacion de su generador anatémico vy, junto a la historia, explo-
racion fisica y pruebas complementarias, deberia permitirnos orientar la
naturaleza bien funcional u organica e incluso su causa en este segun-
do caso'.

Clasificacion neurofisioldgica: Una vez recogidas historia clinica y explo-
racion fisica, el diagndstico de una causa funcional no se basara solo en
la ausencia de otras enfermedades sino en la presencia de signos positi-
VoS que apoyen la etiologia funcional. Las pruebas neurofisioldgicas nos
ayudaran a definir las caracteristicas neurofisioldgicas de la mioclonia
confirmando, por ejemplo, el aumento de la excitabilidad de la corteza
0 la ausencia de la misma en la generacion de la sacudida, el patrén de
propagacion de los movimientos (orientativos de su generador anatomi-
co) e incluso la puesta en evidencia de un componente que se observa
tipicamente en movimientos que utilizan circuitos de control voluntario.
LLas pruebas neurofisioldgicas: EMG, la correlacion EEG/EMG, promedia-
cion retrograda, la coherencia cértico-muscular o la basada en los po-
tenciales evocados y los reflejos de larga latencia nos permitira conocer
clasificarlas neurofisiologicamente®,

DIAGNOSTICO DE LAS MIOCLONIAS FUNCIONALES

El diagndstico de cualquier trastorno del movimiento debe ser realizado por
un neurdlogo. En el caso de las mioclonfas (en especial algunos subtipos),
preferiblemente, por un especialista en trastornos del movimiento®.
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La etiologia funcional se ha basado clasicamente en la exclusion de enferme-
dades causantes del cuadro clinico centrandose en no fallar el diagndstico de
una patologia organica. En los ultimos afios se ha puesto especial énfasis en
la realizacion de un diagndéstico basado en la identificacion de sintomas y sig-
nos positivos o caracteristicos de un TMF y no solo la exclusion de organici-
dad. En el diagndstico de un trastorno del movimiento pueden orientar hacia
etiologia funcional ciertos antecedentes personales como multiples quejas
funcionales (previamente diagnosticadas o no) y rasgos de personalidad (da-
tos que se tomaran con la cautela necesaria)’.

Recogida la historia clinica, se buscaran caracteristicas que apoyen el diag-
nostico positivo de funcionalidad. Algunas aparecen en todos los TMF y otras
seran especificas de las mioclonias funcionales. (Figura 1).

En el caso de las mioclonias y teniendo en cuenta las multiples formas de pre-
sentacién que las caracterizan (sacudidas esporadicas o repetitivas, ritmicas
o arritmicas, espontaneas o inducidas por diferentes estimulos...) indepen-
dientemente de su etiologia, sera necesario un analisis conjunto de todos los
datos que podamos extraer de la historia clinica asi como de la exploracion fi-
sicay a partir de estos debemos formular una estrategia de pruebas comple-
mentarias y/o estudio neurofisioldgico de forma individualizada.

Historia clinica

El inicio brusco, la rdpida progresion hacia una discapacidad severa, las fluc-
tuaciones, remisiones espontaneas, aunque sean transitorias y su asociacion
con una enfermedad o trastorno previo®, son caracteristicas conocidas clasi-
camente y basadas en series de casos que apuntan a etiologia funcional en
el diagndstico de cualquier trastorno del movimiento pero que pueden no ser
completamente aplicables en el caso de las mioclonias debido al caracter va-
riable de las mismas incluso con patologia organica subyacente?. Basarse en
los antecedentes personales del paciente (patologia psiquidtrica o rasgos de
personalidad premorbida) no serd siempre fiable pese a haber sido criterios uti-

-139-



CAPITULO 9. MIOCLONIAS FUNCIONALES

lizados con frecuencia. Un estudio reciente no demostré asociacion entre co-
morbilidades como depresion y ansiedad con la etiologia funcional ya que se
correlacionan de forma similar con mioclonias tanto de origen funcional como
de origen cortical, no permitiendo, por tanto, diferenciar entre ellas®. Se ha rela-
cionado igualmente el trabajo en medio sanitario con mayor riesgo de padecer
TMF, aunque series recientes no avalan estos datos™.

Exploracion fisica

Conviene observar cuidadosamente las sacudidas, su distribucion, su inicio
y areas afectadas desde la entrada del paciente en la sala de consulta. En
patologia de etiologia funcional se puede observar una actitud de indiferen-
cia a pesar de referir sintomas graves (“la belle indifférence”) aunque ésta si
bien es clasicamente descrita, es frecuente su ausencia. Durante el examen
clinico, estos pacientes suelen mostrar gran esfuerzo al realizar las manio-
bras exploratorias 0 un cansancio excesivo con las mismas. Tres conceptos
clave, aunque dificiles de interpretar en el caso de las mioclonias, son la va-
riabilidad del movimiento, |a distractibilidad y la respuesta a la sugestion.
Ninguno de ellos es por si mismo diagndstico de funcionalidad, pero deben
ser tenidos en cuenta.

Se pueden enumerar una serie de caracteristicas especificas de la mioclonia
funcional obtenidas tras la revision de las series de casos publicados:

* Suelen afectar a miembros, cabeza o tronco, y asociarse frecuentemente
a mimica facial forzada o cierre palpebral prolongado (a diferencia de la

mioclonia de causa organica).

e Cuando entrecortan el lenguaje lo suelen hacer entre dos palabras, pero
no impiden la comprension del mismo.

e Aparecen en episodios que le dan una “periodicidad” (frente a la aleatorie-
dad de la mioclonia organica).
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Las sacudidas mioclonicas suelen ser mas lentas que las de causa organica.

En el caso de mioclonias inducidas o reflejas la latencia entre estimulo
y movimiento es mas larga que cuando subyace causa organica. Las re-
spuestas ‘reflejas” pueden ser desencadenadas incluso antes de la apli-
cacion del supuesto estimulo desencadenante.

Dos signos que apoyan el diagnostico positivo de funcionalidad son: en
primer lugar, el conocido como el “signo de whack-a-mole” (en referencia
al juego de salon recreativo en el que hay que golpear un topo que aso-
ma por un agujero para desaparecer y reaparecer posteriormente en otro
lugar); este signo consiste en la aparicién del movimiento anémalo en un
miembro inicialmente no afectado (generalmente el contralateral) cuan-
do se bloguea aquel que presenta los movimientos anormales al inicio™.
En segundo lugar, el conocido como “el otro signo de Babinski” que se
observa en los espasmos hemifaciales (mioclonias periféricas de nerv-
io facial): en revisiones de casos se describe asociado a los espasmos
hemifaciales de causa organica (sensibilidad del 51% y especificidad del
76%)'?y consiste en la contraccion compensatoria del frontal homolater-
al a la contraccion del orbicular. Cuando se trata de patologia funcional,
la contraccién frontal puede ser contralateral al espasmo, puede coex-
istir un cierre palpebral homo o contralateral a la contraccion de la par-
te inferior de la cara, o ser incluso asincrona con respecto a esta. Estas
mioclonias pueden incluso verse asociadas a una pérdida de fuerza del
hemicuerpo ipsilateral.

Una entidad especial es la mioclonia espinal, cuyo diagndéstico es facil de
realizar pero que plantea una especial dificultad en su clasificacion organi-
ca versus funcional incluso para un neurdélogo especialista en trastornos
del movimiento®.

El grado en que las caracteristicas mencionadas apoyan una causa funcional
son por orden de importancia’®:
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e Facilitacion o sincronizacion con un movimiento realizado a demanda con
el miembro contralateral.

e Sugestion con incremento o supresion total del movimiento.
* Variabilidad en la duracion y la distribucién de las sacudidas o su latencia

con respecto al estimulo sensitivo (si son reflejas). Igualmente, la afecta-
cion axial y facial de las mismas.

Pruebas complementarias

Test de laboratorio

Las mioclonias son junto con el temblor el trastorno del movimiento mas fre-
cuentemente relacionado con causas medicamentosas o metabdlicas. Las
pruebas de laboratorio suelen ser de utilidad en la determinacion de una causa
metabdlica. Igualmente puede ser util conocer la dosificacion de ciertos farma-
cos que pueden desencadenarlas por toxicidad secundaria.

Neuroimagen

Se deben realizar pruebas de neuroimagen que descarten o confirmen patolo-
gias organicas cuando los datos obtenidos de la historia y exploracion fisica
nos orienten a ellas, sobre todo cuando el trastorno del movimiento sea es-
tereotipado y pudiera achacarse a un solo generador. Pueden ser de utilidad
TAC cerebral, RNM cerebral o medular, y DaT SCAN, dependiendo de la sospe-
cha diagndstica inicial y sintomas o signos asociados.

Pruebas de Neurofisiologia

Con nivel de evidencia | (prospectivo y doble ciego) se ha observado que existe
un acuerdo del diagndstico del 90 % entre el diagndstico clinico y neurofisiolégico
de mioclonias, que se reduce a un 47% cuando se define el subtipo, en el caso de
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que el diagndstico se efectle por neurdlogos generales. Estas cifras mejoran de
forma muy notable cuando el diagndéstico lo realiza un experto en trastornos del
movimiento, llegando a un nivel de concordancia con las pruebas neurofisioldgi-
cas del 87 % en el diagndstico del subtipo concreto de mioclonias™.

Se recomienda solicitar las pruebas neurofisiolégicas en funcion de la sospecha
clinica inicial, y poder, de esta manera, aumentar el rendimiento diagndstico. Se
utilizaran las pruebas disponibles de forma escalonada en funcion de la explo-
racion clinica y se obtendra asi informacion de utilidad para confirmarla, o bien
para modificar el diagndstico del subtipo en cuestion. Realizar toda la bateria
de pruebas neurofisiolégicas en todos los pacientes, sin una orientacién previa,
conlleva un tiempo excesivo, y por tanto se aconseja proporcionar una orienta-
cion practica previa a los neurofisiologos para la realizacion de dichos tests'®.

A continuacion, describiremos las principales pruebas neurofisiolégicas que
facilitan el diagnostico de la mioclonia y su interpretacion clinica. El resultado
de dichas pruebas neurofisiolégicas junto con una buena anamnesis, ayudan
por tanto a facilitar el diagnéstico de las mioclonias funcionales.

En el capitulo 16 se desarrolla de manera extensa cada una de las pruebas
neurofisioldgicas que ayudan en el diagndéstico de la mioclonia funcional. En-

tre ellas destacan:

Electromiografia (EMG) y acelerometria

El primer paso para registrar este trastorno del movimiento es la electromio-
graffa, combinada con un registro de acelerometria (Acc) de los musculos
implicados en el movimiento, para precisar con exactitud los musculos invo-
lucrados en el trastorno.

Los principales parametros a analizar son: la duracion de los brotes de acti-

vidad muscular, la ritmicidad de los mismos y las sefiales del acelerémetro,
asi como la organizaciéon témporo-espacial de la contracciéon en los muscu-
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los involucrados para definir y conocer el patrén de movimiento a estudio y su
comportamiento ante varios tipos de estimulacién (somatosensorial, auditi-
va), asi como el impacto de diversas situaciones relacionadas con la actividad
muscular (ya sea voluntaria, distraccion, tareas motoras complejas o repetiti-
vas...)*1®. Caracteristicamente las descargas Acc y EMG serdn irregulares con
un amplio rango de frecuencias.

En funcion del origen de las mioclonias, estas tienen unas caracteristicas di-
ferenciales (clasificacion neurofisioldgica). El registro de las mioclonias en un
montaje con multiples musculos en el EMG evidenciara el patron de activacion
muscular en los mismos, clinicamente indistinguible, aportando una informa-
cion vital para realizar una adecuada clasificacion del subtipo de mioclonia.

EEG convencional con promediacion retrograda

La promediacion de la actividad EEG de forma retrégrada desde el inicio del
brote de actividad muscular (jerk-locked back-averaging:JLBA) es necesaria
debido a que la actividad cortical responsable de la mioclonia puede ser de
muy baja amplitud’.

Debemos conocer las limitaciones de la técnica, que puede ser insuficien-
te para detectar la actividad cortical responsable debido a su bajo voltaje, o
ser infructuosa en los casos en los que el movimiento tenga una frecuencia
demasiado elevada, que interfiera en la promediacién?. Esta técnica permi-
te obtener hallazgos de utilidad de forma directa para el diagndéstico de mio-
clonias corticales y obtener conclusiones en otros subtipos, ya que ademas

1. Una mioclonia cortical se relaciona en | a actividad cortical de corta latencia, que precede al
movimiento cuya latencia serd compatible con el tiempo de conduccién de la via en cuestion.

2. Requiere como criterio tedrico éptimo ausencia de actividad EMG de >= 100 ms previos al mo-

vimiento (por ejemplo, esto limita el estudio de mioclonias corticales ritmicas que podrian pare-
cer un temblor de alta frecuencia).
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informa sobre el estado de alerta (vigilia o suefio) en el que aparecen los mo-
vimientos, aportando datos de utilidad para su clasificacion.

Aplicacion de las técnicas de promediacion: Potenciales Corticales
relacionados con el movimiento

En personas sanas se han descrito potenciales corticales en relacion tempo-
ral con la realizacion de movimientos voluntarios, cuyos componentes han
recibido diferentes nombres desde su descripcion. Kornhuber y Deecke los
describieron en 1964 como Bereitschaftspotential o potencial de preparacion
al primer componente, potencial premotor y potencial motor sucesivamente,
en funcion de su latencia y relacién con la actividad EMG registrada.

El bereischftspotential o potencial de preparacion motor es un potencial que
precede en 1-2 segundos a los movimientos voluntarios, consistente en un
potencial lento y negativo que se origina en la corteza sensoriomotora pri-
maria y area motora suplementaria.

El registro de este potencial se basa en la aplicacion de técnicas de prome-
diacion retrégrada (previamente comentadas).

Como hemos comentado, en toda actividad electroencefalografica, el factor
limitante mas resefable es la ratio sefal-ruido. También es fundamental el
registro de un nimero elevado de movimientos, que puede ser dificil depen-
diendo de la frecuencia de estos. Por otra parte, si son muy frecuentes o si
afectan a la cara y cabeza, su promediacion puede artefactarse, siendo es-
tas dos cuestiones los factores limitantes mas destacables de la técnica*.
La presencia de este potencial, previa a un movimiento, indica que los me-
canismos del movimiento en estudio son comunes a los que subyacen en
la realizacion de movimientos voluntarios'. Las mioclonias funcionales se
han asociado clasicamente al registro de este potencial premotor, ya que el
registro de un potencial normal precediendo una sacudida es un argumento
neurofisioldgicamente de peso para, al menos, para inferir un origen similar
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al utilizado en los movimientos voluntarios. No obstante la relacion con este
potencial no es uUnica ni tan simple como la deduccion inevitable y primera
de pensar que las mioclonias funcionales se asocian a un potencial promo-
tor previo al movimiento. Y algunos hallazgos sugieren alteracion en los pro-
cesos voluntarios del movimiento'®.

Analisis de coherencia cortico-muscular

El Andlisis de coherencia cdértico-muscular consiste en el registro simulta-
neo de EMG para observar si existe relacion temporal entre actividad pa-
roxistica EEG y actividad muscular registrada.

Potenciales evocados

Los potenciales evocados somatosensoriales pueden ser de utilidad en el
estudio de las mioclonias. Se describe un aumento de las ondas P22y P27
conocido como “potencial gigante” en casos con aumento de excitabilidad
ese la corteza somatosensorial, lo que apoya, en el caso que nos ocupa,
un origen cortical de las mioclonias, descartando un origen funcional de
las mismas.

TRATAMIENTO DE LAS MIOCLONIAS FUNCIONALES

No hay consenso sobre el tratamiento de las mioclonias funcionales. La evi-
dencia cientifica disponible para el tratamiento de los TMF serd abordada de
forma especifica en otro capitulo de esta guia.

Recientemente se ha publicado un estudio randomizado doble ciego don-
de la mejoria observada en pacientes con movimientos mioclénicos fun-
cionales que recibian infiltraciones con toxina botulinica no fue diferente
a la observada con placebo™. Los estudios para evaluacion de otras tera-
pias (fisioterapia, estimulacién magnética transcraneal, psicoterapia...) se
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basan, independientemente de su disefio, en series cortas donde se inclu-
yen pacientes con diferentes tipos de TMF. En ellas, las mioclonias funcio-
nales representaban un escaso porcentaje. En términos generales, el mejor
abordaje es proporcionar un diagnostico precoz al paciente, explicando la
etiologia funcional, e iniciar las terapias adaptandolo a las caracteristicas in-
dividuales del paciente.

PRONGOSTICO DE LAS MIOCLONIAS FUNCIONALES

En el estudio mds extenso hallado (cohorte retrospectiva de 76 pacientes)? se
evalia el prondstico funcional a largo plazo de pacientes afectados por mio-
clonias axiales funcionales. Con la terapia adecuada quedan asintomaticos un
22.4% de los pacientes y mejoran parcialmente un 15.8%. El Unico factor asocia-
do de forma significativa con la recuperacion fue el diagndéstico precoz.
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FIGURA 1: Esquema general en el diagndstico de las mioclonias.
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TABLA 1: Nivel de evidencia en el diagndstico de las mioclonias funcionales.

CLAVES DIAGNOSTICAS

CORRELACION CLiNICA

No se relaciona con mayor

TIPO DE EVIDENCIA

- La ausencia del bereitschaftspotential
en la imitacion voluntaria de los
movimientos a estudio apoya
funcionalidad.

: ) L ) 0
Trabajo en medio sanitario desarrollo de TME Nivel IV
Enfermedad previa o lesién Aparece en el 80% de los pacientes. N
ive
Evento estresante. Aparece en el 56% de los pacientes.
Caracteristicas clinicas:
- Facilitacion o supresion. ) . ) )
- Variabilidad de los signos. Signos positivos de causa funcional. Nivel IV
- Predominancia axial o facial.
Coexistencia de ansiedad Sin valor en la diferenciacién entre Nivel 11
y depresion. causa funcional y organica.
Dolor como sintoma asociado. Apoya etiologia funcional. Nivel [I°
Signo del whack-a-mole. Apoya etiologia funcional. Nivel V!
. . — Apoya diagndstico de espasmo -

El "otro signo de Babinski hemifacial tipico (S 51% E 76%). Nivel |

Pacientes diagnosticados de

mioclonias orgdnicas por un

neurdlogo general (S 100%).
Mloclgnq propllqsplnal, - E 47.7% para orgdnico por Nivel I1®
diagnéstico clinico. o

especialistas de TM.

- E de un 84.6% tras pruebas

complementarias.

Se asocian a funcionalidad:

- Su presencia en las mioclonias

espontaneas.
Bereitschaftspotential Evidencia 11718
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CLAVES DIAGNOSTICAS

Realizacion de pruebas
neurofisioldgicas para catalogar
subtipo de mioclonia.

CORRELACION CLINICA

Concordancia del 47% entre neurdlogos
generales y pruebas neurofisioldgicas.

Concordancia de 87% especialistas en
trastornos del movimiento y pruebas
neurofisioldgicas.

13% Pruebas neurofisiolégicas no
concluyentes.

TIPO DE EVIDENCIA

Nivel [
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

INTRODUCCION

Desde un punto de vista practico, los trastornos de movimiento funcionales
(TMF) de la regién craneal pueden afectar a cara, ojos, mandibula, lengua y pa-
ladar, y se pueden dividir en faciales u oculomotores.

Histéricamente fueron descritos por Charcot, Gowers o Babinski a finales del
siglo XIX y principios del XX como “espasmo facial unilateral histérico”. A fi-
nales del siglo XX estos trastornos se clasifican como distonias focales, y re-
cientemente comienzan a ser identificados de nuevo como TMF 2. También
se reconocen trastornos oculomotores funcionales (TOF) como el espasmo
de convergencia, descrito por von Graefe en el siglo XIX como “espasmo agu-
do de la acomodacion”y asociado a la histeria por Knapp y Bielschowsky?.

La prevalencia de estos trastornos es desconocida dado que la mayoria de la
bibliografia son series de casos. Probablemente estén infradiagnosticados ya
que pueden aparecer solo durante la exploracion fisica 0 acompafar a otros
trastornos del movimiento, lo que hace que pasen desapercibidos?. Los prin-
cipales datos son:

e En consultas especializadas de trastornos del movimiento, un 16,3% de
los pacientes atendidos por trastornos del movimiento incluyendo region
facial fueron clasificados como de causa funcional*. El 7,5% de pacientes
valorados por espasmo hemifacial también recibieron este diagndstico en
otro centro®. A suvez, un 9,8% de pacientes diagnosticados de TMF tenian
asociado un espasmo hemifacial funcional®.

* 70% de pacientes con TMF en una consulta especifica presentaban es-
pasmo de convergencia en una exploracion neuroldgica orientada a des-
encadenarlo. Los mismos autores, posteriormente, describen que el 6% de
pacientes con TMF tenian trastornos oculomotores funcionales en la mis-
ma consulta’. Sin embargo, solo en el 2% de pacientes de una consulta es-
pecifica de Neuro-otologia se objetivé algun tipo de TOF&.
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TRASTOSNOS FUNCIONALES OCULOMOTORES

Para abordar este tipo de trastornos es fundamental conocer los diferentes ti-
pos de movimientos oculares: fijacion, seguimiento, convergencia, reflejo ocu-
lo-vestibular, ocular counterroll, sacadas y nistagmo optoquinético. De ellos,
hay unos que se consideran reflejos (oculovestibular, optoquinético y ocular
counterroll), siendo estos de particular utilidad en estos pacientes para confir-
mar una funcién oculomotora normal®. En los siguientes apartados se van a
tratar los diferentes trastornos descritos, resaltando puntos practicos de uti-
lidad clinica.

Espasmo de convergencia

Episodios intermitentes de convergencia ocular cuando el paciente no esta
fijando la vision sobre un estimulo cercano, y se evidencia como una desvia-
cion medial de uno o los dos ojos, acompafado de fenémeno de acomoda-
cion y miosis®”21% Los sintomas que los pacientes suelen referir durante el
episodio son vision borrosa o diplopia binocular que puede resolverse al cerrar
los ojos con fuerza®. Es frecuente que se acompafie de mareo, cefalea, dolor
ocular o fotofobia. Puede durar de unos pocos segundos a ser relativamente
continuo si los episodios se suceden.

Puede aparecer tan solo durante la exploracion, sobre todo en pacientes con
otros TMF, aun sin haber tenido previamente sintomas visuales y por tanto, en
el resto de la evaluacion en consulta no suele aparecer, lo que apunta hacia su
origen funcional®*®. Se han descrito maniobras desencadenantes, como fijar
un objeto cercano y pasar a mirada lateral extrema® o bien después de mante-
ner una mirada lateral extrema, mover la fijacion 10-20° al centro®.

Es importante para su diagnéstico demostrar que existe un rango completo
de movimientos oculares, siendo a veces necesario animar (“encouraging”) o
con la maniobra de ojos de mufieca, aunque la convergencia funcional puede
persistir a pesar de dichas maniobras. Otro dato importante es que se acom-
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pafa de miosis pupilar, que puede registrase con equipos de videonistagmo-
grafia®. Estos hallazgos permiten diferenciarlo de la paralisis uni o bilateral del
VI nervio craneal, entidad con la que frecuentemente podria confundirse.

Conviene tener precaucion y realizar un estudio mas amplio si se asocian
otras manifestaciones clinicas u oculomotoras, ya que se han descrito cau-
sas estructurales del espasmo de convergencia, principalmente patologia a
nivel de la union mesencéfalo-diencefalica®®. También en epilepsia, patologia
desmielinizante, encefalopatia de Wernicke, encefalopatia metabdlica, ence-
falitis, tabes dorsal, 0 en intoxicacion por fenitoina.

Conviene recordar que la convergencia es un mecanismo compensador
en pacientes que tienen una paralisis de la mirada horizontal®, que puede
observarse un exceso de convergencia mantenido, en pacientes con pa-
tologia cerebelosa (esotropia cerebelosa) o taldmica''. También puede re-
cordar a la neuromiotonia ocular, que consiste en espasmos de uno 0 mas
musculos extraoculares después de mantener la mirada en una direccion
en pacientes con antecedentes de radioterapia craneal o lesiones de ner-
vios oculomotores.

Paralisis de convergencia

Se trata de la ausencia total o parcial de convergencia en la mirada cercana,
pudiendo aparecer diplopia o vision borrosa al intentar mirar objetos proxi-
mos. La acomodacion puede estar normal o alterada. Puede aparecer como
consecuencia del envejecimiento normal, en adolescentes, o en diferentes
patologias neurodegenerativas (enfermedad de Parkinson, PSP)*'". El origen
funcional puede ser dificil de demostrar y por tanto conviene estar atentos en
la entrevista si el paciente realiza movimientos de convergencia de forma ca-
sual, o en la exploracion del seguimiento ocular, al ir acercando lentamente a
la nariz del paciente el dedo del examinador mientras se mueve repetidamen-
te de lado a lado. En ocasiones puede ser necesario realizar un test especifico
con prismas para determinar su origen funcional®.
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Limitacion de la mirada

Suele ser un hallazgo de la exploracion formal sobre todo durante el segui-
miento y es frecuente que se acompafie de flutter palpebral y gestos faciales
de esfuerzo. Puede afectar a los movimientos en el plano horizontal o verti-
cal. También se describe la aparicién de diplopia al intentar mirar hacia esa di-
reccion, aun a pesar de que no exista una desconjugacion o limitacion ocular
evidente®. Durante el resto de la evaluacion puede observarse que no se man-
tiene esa limitacion. En la exploracion oculomotora pueden observarse sa-
cadas normales hacia el lado afecto o la limitacion se puede “vencer” con el
nistagmo optoquinético o con el reflejo oculovestibular. Una mencion especial
son los pacientes migrafiosos que pueden tener dolor o molestias al mirar o
mantener la mirada hacia una direccion, comunmente hacia arriba.

El principal diagnostico diferencial es con los trastornos de la mirada supra-
nucleares,apoyando el diagndstico funcional la ausencia de otros sintomas o
signos. En el caso de la limitacion de la mirada vertical, se puede observar que
los pacientes funcionales no elevan las cejas®®. Ademas, las alteraciones de
las sacadas suelen anteceder a la limitacion de la mirada en patologia neuro-
degenerativa.

Desviacion ténica de la mirada funcional (crisis oculégiras funcionales)

Existen casos de pacientes con desviacion de la mirada que se asemejan a
crisis oculodgiras, y que fueron llamados inicialmente crisis oculdgiras funcio-
nales’. Existen dos formas principalmente, una episddica de unos segundos
de duracién y la otra mantenida.

La forma episddica, suele aparecer durante la exploracion y los pacientes
la describian como “una incapacidad para la fijacion”, y muy frecuentemen-
te asociada a otros TMF®. Se distingue de las crisis oculdgiras por la varia-
bilidad en la aparicion, por su asociacion con otros trastornos funcionales,
la falta de otros sintomas y signos que sugieran patologia estructural, la
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mejoria con la distraccién y la incapacidad para superar de forma transito-
ria la desviacion ocular que si consiguen realizar los pacientes con crisis
oculdgiras de otras etiologias®.

Los casos persistentes descritos suelen asociar una fotofobia intensa, con
un cierre palpebral forzado, que puede llegar a suponer funcionalmente
una ceguera.

Nistagmo y opsoclono funcional

Existen personas capaces de realizar un nistagmo voluntario, en forma de
una serie de movimientos sacadicos, en el plano horizontal, de baja ampli-
tudy de alta frecuencia, de inicio y fin a voluntad®. Realmente no se trata de
un nistagmo, pues cuando se analiza por video-oculografia, son oscilacio-
nes sacadicas sin intervalo intersacadico. Un estudio reportd que el 8% de
estudiantes universitarios eran capaces de producirlo™.

Puede ocurrir con la mirada en posicion primaria o durante el seguimiento,
con una duracién habitual de 2-5 segundos (maximo 25 segundos), puede
acompanarse de flutter palpebral y temblor cefélico. Es tipico también que
la frecuencia y amplitud de la oscilacién vaya descendiendo mientras dura
el episodio y al realizarlo repetidamente™. Puede haber al inicio de los epi-
sodios una convergencia ocular transitoria®.

Cuando los mismos episodios ocurren de forma involuntaria, se denomina
nistagmo o flutter funcional y puede ser causa de oscilopsia intermitente,
aunque también es frecuente que aparezcan durante la exploracién oculo-
motora sin sintomas previamente. La existencia de un esfuerzo de conver-
gencia al inicio de los episodios nos orienta a este origen, al igual que su
ausencia durante el resto de la evaluacion®™.

También existen casos descritos de opsoclono funcional, siendo la princi-
pal diferencia con el nistagmo funcional que las sacadas se producen tam-
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bién en el plano vertical. La mayoria de pacientes tenian otros TMF y podian
describir oscilopsia o diplopia durante los episodios.

El diagndstico diferencial conviene realizarlo con otras causas de oscilopsia
intermitente, como la mioquimia del oblicuo superior, la paroxismia vestibular,
el flutter o el opsoclono de otras causas neurolégicas.

Nistagmo posicional funcional

Es frecuente que pueda aparecer nistagmo en determinadas posturas mas
alla de las tipicas maniobras provocadoras del vertigo paroxistico benigno.
Este nistagmo se puede atribuir a patologia vestibular central o periférica,
ser fisioldgico o de etiologfa indeterminada y puede aparecer hasta en el
10% de pacientes estudiados por mareo cronico. En opinién de los autores,
existen casos de nistagmo funcional posicional, en forma de episodios pa-
recidos al flutter con escasa latencia (1-5 segundos) tras el posicionamiento
de la cabeza. Estos pacientes a menudo han tenido vértigo posicional pa-
roxistico benigno previamente o concomitantemente y es posible que estos
movimientos oculares sean un intento de suprimir el nistagmo.

TRASTORNOS FUNCIONALES DEL MOVIMIENTO FACIAL (TFMF)

Los trastornos funcionales del movimiento facial (TFMF) son aquellos que
afectan a la musculatura de la mimica y la masticatoria y, por proximidad y
frecuente asociacion, también a la lengua y al paladar. Son diversos, y pueden
afectan a diferentes partes de la cara de forma sincrona o diferida, unilateral
o bilateral, paroxistica o continua?'°.

La serie mas amplia publicada de TFMF recoge un total de 61 pacientes de 7
centros especializados en trastornos del movimiento®*. Otra serie mas reciente
consta de un total de 471 casos en un solo centro en 5 afos'. El fenotipo mas
comun de TFMF es aquel que cursa con una contraccion muscular ténica que
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parece una distonia con afectacion de la boca en forma de desplazamiento del
labio, sobre todo hacia el lateral o hacia abajo. La contraccion asociada del pla-
tisma puede verse entre 61-85% de los pacientes, al igual que la afectacion del
orbicular de los ojos en un 51-90%2. Pueden parecerse a otros TFMF con los
que debe plantearse el diagndstico diferencial, y que tratamos a continuacion.

Trastornos funcionales del movimiento de la parte superior de la cara

El mas frecuente consiste en la contraccion unilateral del orbicularis oculi, que
ha recibido nombres como “blefaroespamo unilateral” o “pseudoptosis fun-
cional™. Consiste en una contraccion episédica o mantenida de dicho muscu-
lo, que produce una serie de signos'?:

 Descenso ipsilateral de la ceja (signo de Charcot) y parpado superior con
“ptosis inversa” o elevacion del parpado inferior ipsilateral.

Resistencia a la elevacion pasiva del parpado afecto. Puede observarse fe-
némeno de Bell al intentarla.

Ascenso de la ceja contralateral (que marca pliegues frontales) y descen-
so también, pero en menor medida, del parpado contralateral.

Arrugas en la piel que rodea ambos parpados.

Esta presentacion obliga a una serie de consideraciones. No se trata de una
ptosis porque no hay debilidad del elevador del parpado en la que apareceria
una contraccion del frontalis e inhibicion del orbicularis oculi. Podria parecer
también una debilidad del frontalis ipsilateral (dada la disminucién de plie-
gues cutaneos), lo que nos obliga a hacer una exploracién de la fuerza facial
por grupos (con encouragement o pidiéndoles cerrar primero los ojos y luego
alzar las cejas se suele demostrar la normalidad)™®.

Otra presentacion descrita consiste en episodios de cierre palpebral o de di-
ficultad de abrir ambos ojos, simétricamente, lo que se ha llamado “blefa-
roespamo funcional”. Clinicamente destaca la ausencia de contraccion del
orbicularis oculi (y por tanto la ausencia de descenso de la ceja), y se ha des-
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crito como signo especifico la contraccion asociada de procerus y corruga-
tor que produce pliegues en la region glabelar y pliegues transversales en
las cejas’™.

El principal diagndstico diferencial es el blefaroespasmo, que consiste en es-
pasmos involuntarios, del orbicularis oculi que producen cierre ocular, dificul-
tad para abrirlos y descenso de las cejas (signo de Charcot). Suele ser de
Curso progresivo, al inicio suelen describir aumento de la frecuencia de parpa-
deo y es habitual que tengan sintomas sensitivos oculares, fotofobia, y ges-
te antagoniste. Puede asociar distonia oromandibular (sindrome de Meige) '°.
Los principales datos que orientan a causa funcional son:

* Inicio brusco, asimetria, inconsistencia de los sintomas en el tiempo, un
curso atipico para la evolucién normal de un blefaroespasmo.

e La edad de inicio, en casos funcionales entre la 33-52 décadas, mientras
que en el organico entre la 58 y 72 décadas.

e |a ausencia de geste antagoniste o truco sensitivo.

* Los sintomas sensitivos oculares, la fotofobia y la distraibilidad con tareas
cognitivas o motoras, frecuentes en trastornos funcionales, pueden apare-
cer en el blefaroespamo.

e La unilateralidad es tipica del origen funcional. Aunque raramente, de for-
ma transitoria, se ha descrito en la fase inicial del blefaroespamo, la evolu-
cion natural es a la bilateralidad.

e EI EMG puede ser util. Realizando el blink reflex en los controles o en pa-
cientes funcionales, al realizar un protocolo con estimulos separados por
poco tiempo se puede objetivar una caida en el potencial de respuesta en
lo que se conoce como acomodacion, mientras que en el blefaroespasmo
organico esa caida se produce a mucho menos nivel'®.
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Otro diagndstico diferencial es la apraxia de la apertura palpebral, que
consiste en episodios de cierre ocular o de dificultad de apertura por con-
traccion involuntaria de la pars palpebral del orbicularis oculi. Puede aso-
ciarse a blefaroespamo o parkinsonismo. Clinicamente, los episodios se
acompafian de ascenso de ambas cejas por contraccion del frontalis co-
mo compensacion. Puede haber truco sensitivo o intento del paciente de
apertura ocular’®.

Por ultimo cabria considerar el espasmo hemifacial, ya que inicialmente pue-
de afectar a la musculatura de la mitad superior de la cara. Esta entidad sera
tratada en el proximo epigrafe.

Enla figura 1 se puede encontrar una descripcion grafica de lo comentado.

Trastornos funcionales del movimiento de la parte inferior de la cara

El trastorno funcional mas frecuente que afecta a la musculatura de la
parte inferior de la cara es el “espasmo hemifacial funcional” (EHF)"°.
Cursa con diferentes grados de contraccion de la musculatura de la he-
micara, la musculatura perioral condiciona una desviacion del angulo de
la boca que puede ser hacia arriba (dando una apariencia descrita como
“smirk” o "sonrisa de suficiencia” y que asocia una contraccion del orbicu-
lar de los ojos para elevar la mejilla); hacia el lateral, o hacia abajo (acom-
pafiada ademds de activacion del platisma). Es tipico que exista también
una desviacion mandibular o lingual ipsilateral. Puede acompafarse de
debilidad o alteracion sensitiva funcional en extremidades ipsilaterales o
asociar afectacion del orbicular de los ojos en forma de “blefaroespasmo
unilateral funcional”.

El principal diagndstico diferencial de esta presentacion es con el espasmo
hemifacial organico (EHO). Este consiste en contracciones involuntarias de
la musculatura inervada por el nervio facial. Las principales caracteristicas
que permiten diferenciar el EHF del EHO son:
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Edad de inicio menor, 33-42 década en EHF frente a 52-6@ décadas en la
organica®®.

Contraccion tonica definida como duracion >3 segundos que genera
postura anormal mantenida de la cara. La mayoria de causas organicas
tienen contracciones mioclénicas, aunque se han descrito formas toni-
cas”®®,

Bilateralidad, existen pocos casos de espasmo hemifacial orgdnico bilate-
ral, en cuyo caso las contracciones entre ambos lados son asincronas e
independientes. Es posible que pacientes con sospecha de EHF durante la
evolucién cambie el lado de afectacion o que hagan contracciones sincro-
nas bilaterales’?. Esto reducen la posibilidad de un espasmo hemifacial or-
ganico con una especificidad del 97%®.

Afectacioén aislada de la parte inferior de la cara ya que en el espasmo or-
ganico lo mas frecuente es el inicio por la zona superior'®. Especificidad
del 97% para causa funcional®.

Ausencia del “otro signo de Babinski”, que consiste en la elevacion de la
ceja por contraccién del frontalis asociado al cierre ocular por contrac-
cion del orbicularis. La contraccion sincrona del orbicularis oculi y del
frontalis no se puede realizar de forma voluntaria. El signo tiene una es-
pecificidad del 100% para EHO, aunque puede no aparecer en todos los
casos®10,

Desviacion hacia abajo del angulo de la boca con contraccion del platis-
ma. La contraccion del platisma orienta a causa funcional, y se ha descrito
en causas organicas tan solo en distonia oromandibular y excepcional-
mente en espasmo hemifacial®.

Ausencia de contracciones durante el suefio, que si que estan presentes
en el 80% de los pacientes con EHF de causa organica?®.
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e Como en otros TMF, el inicio agudo, curso no progresivo, fluctuaciones,
mejoria espontanea?'°.

e Por ultimo, el EMG también puede aportar datos tipicos de organicidad,
por ejemplo, la aparicion de descargas mas alla de los musculos es-
perado en el blink reflex (se suele registrar el orbicular de los ojos) o al
estimular ramas especificas del facial, estos hallazgos se consideran
demostraciones experimentales de la transmision efaptica’™.

Otro diagndstico diferencial es con las sinquinesias postparaliticas des-
pués de una lesion facial. Consisten en contracciones musculares que se
desencadenan por movimientos faciales que habitualmente no reclutarian
esos musculos. Estan ausentes en reposo'.

La afectacion de la parte inferior de la cara, y mandibular obliga al diagnos-
tico diferencial con distonias oromandibulares. Consisten en contraccio-
nes de la musculatura inferior de la cara y masticatoria, que se manifiestan
como desviaciones mandibulares en forma de apertura, cierre, desviacion
o retraccion. También suele haber afectacion lingual. Suele ser bilateral, in-
terferir gravemente con el habla o la alimentacion y tener geste antagonis-
te (como tocar los labios o colocar un objeto en la boca)'. La semiologia
de los casos descritos de distonia facial unilateral tiende a considerarse
como de origen funcional.

El espasmo hemimasticatorio se caracteriza por la contraccion unilateral
e hipertrofia de los musculos masetero y temporal, que puede causar do-
lor, bruxismo y mordeduras. Es una entidad muy rara y se puede asociar
a atrofia hemifacial y escleroderma localizado (sindrome de Parry-Rom-
berg)'.

Un resumen de los diagnosticos comentados en este capitulo puede con-
sultarse la tabla 1.
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Lengua

La afectacion de la lengua aisladamente es rara en TMF. Suele formar parte de
espasmo hemifacial funcional, con una desviacion ipsilateral de la misma'™®.
Considerando que el espasmo hemifacial puede confundirse con una parali-
sis facial contralateral, el punto anterior es clave. En los cuadros de debilidad
de causa estructural la lengua suele desviarse hacia el lado de la hemicara pa-
rética lo que se ha llamado “wrong-way deviation” (Figura 2)°1°.

La distonia lingual es un trastorno raro, asociado a otros rasgos de distonia
oromandibular y suele ser secundaria (farmacolégica) o degenerativa. Tam-
bién se han identificado distonias focales primarias inducidas al hablar. Un
caso en la literatura describe una paciente con una torsion lingual fija, aislada,
que le dificultaba hablar y comer, que se soluciond rapidamente tras la inyec-
cion de toxina botulinica. Los autores concluyen que el origen fuera funcional
y engloban en esta categoria otros casos similares descritos'.

Paladar

La afectacion del paladar raramente se observa asociada a otros TMF. El tras-
torno del movimiento por antonomasia del paladar es el temblor palatino, del
que existen dos formas:

e Temblor palatal sintomatico: consiste en contracciones ritmicas del pala-
dar blando (levator veli palatini, X nervio craneal), mas visibles en el borde
del paladar. Suele asociar sindrome cerebeloso y nistagmo pendular. Pue-
de ser visible una lesion en neuroimagen en el troncoencéfalo asociada o
no a hipertrofia de la oliva inferior.

Temblor palatal esencial: se denomina asi al temblor palatal como Unica
manifestacion clinica. En este caso las contracciones ritmicas se observan
en el techo del paladar blando (tensor veli palatini, V nervio craneal), acompa-
Aadas habitualmente de un caracteristico chasquido o click audible. El res-
to de la exploracion es normal, y no se observan lesiones en la imagen. Se
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ha propuesto que el temblor palatal esencial puede ser voluntario, en aque-
llos casos en los que el paciente es capaz de reproducirlo y detenerlo a vo-
luntad (se considera una capacidad especial, como el nistagmo voluntario,
y cuando no cumple esas especificaciones, idiopatico. Sin embargo, hay da-
tos que orientan a que muchos casos idiopaticos pueden ser realmente de
origen funcional, ya que en estos pacientes se suele demostrar variabilidad,
distraibilidad, entrainment y respuesta a placebo u otros datos de sospecha
como origen y resolucién brusco, un desencadenante fisico (manipulacion
ORL, infeccion local) o emocional y la presencia de otros TMF 5916,

Trastornos del movimiento facial funcional generalizado

Mencion especial merecen los tics, por dos razones. Por un lado, podrian en-
trar dentro del diagndstico diferencial de los trastornos funcionales mencio-
nados, ya que algunos tics pueden simular, por ejemplo, un blefaroespamo
funcional. Sin embargo, la presencia de otros tics, y las caracteristicas tipi-
cas de sensacion premonitoria y capacidad de control voluntario orientarian
hacia esta patologia®™. Por otra parte, los tics de origen funcional frecuen-
temente afectan la region facial, y sus diferencias con otros trastornos por
tics se vera en otro capitulo.

Por ultimo, existen casos descritos de pacientes con debilidad o incapaci-
dad de contraer la musculatura facial de causa funcional, simulando una hi-
pomimia. Pueden llegar a asociar afonia. Caracteristicamente, no hay otros
datos de parkinsonismo, y el cuadro es variable y distraible, sobre todo du-
rante la entrevista™.

CONCLUSIONES

Los TMF de la region facial probablemente estén infradiagnosticados, y es
importante reconocer que en muchas ocasiones pueden acompafar a otros
trastornos funcionales o aparecer tan solo durante la exploracion neurologi-
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ca. En cuanto a los TOF, una buna exploracion dirigida es imprescindible pa-
ra diferenciarlos de los estructurales. Ademas son los que mas tipicamente
pueden aparecer tan solo durante la exploracion y esto es un dato a tener
en cuenta. Los TFMF funcional suelen producir contracciones mantenidas
de musculos de la cara, con un patron de activacion diferente respecto a los
trastornos estructurales. Otras caracteristicas clinicas tipicas de TMF co-
mo la variabilidad, inicio agudo, resolucion espontanea, distraibilidad o en-
trainment, y sobre todo la ausencia de trastornos durante el examen fisico
‘informal’ pueden orientar a este diagndstico.
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TABLA 1: Principales diagnésticos diferenciales de los trastornos del movimiento

facial funcional.

LUGAR DE LA CARA DIAGNGSTICO COMPARACION CON TFMF
Aislado, bilateral, puede ser asimétrico
Blefaroespasmo al principio, precedido de aumento
progresivo de parpadeo, EMG.
Pérpados
) Cierre ocular sin contraccion orbicular,
Apraxia de la apertura " : -
contraccion frontalis, asociado a
palpebral
blefaroespamo.
Espasmo hemifacial Sincrdnicas, mioclonicas, “other
Babinski sign’, EMG.
Solo musculos masticatorios,
Espasmo hemimasticatorio hipertrofia muscular, atrofia cuténea, no
. doloroso, EMG.
Hemicara

Inervacion aberrante tras
parélisis facial

Desencadenado tras movimientos,
parélisis facial previa.

Clonias faciales en crisis
focales

Otros datos de crisis, evidencia en EEG.

Parte inferior cara

Rabbit syndrome

Temblor de alta frecuencia de labios y
musculatura perioral, neurolépticos.

Distonfa oromandibular

No distraible, continuo, empeora con
accion, evidencia de otros signos segun
causa.

Genioespasmo

Contracciones de mentalis, inicio
infancia, hereditario.

Generalizado/
variable

Tics

Sensacion premonitoria, urgencia, otros
tics en otras localizaciones, desde
infancia.

Mioquimia facial

Periorbitario, empeora con fatiga o
cafefna.

Miorritmia oculomasticatoria

Contracciones musculatura
masticatoria y nistagmo pendular,
Whipple.
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FIGURA 1: Diagnéstico diferencial de los principales trastornos con afectacion palpebral.

1. Blefaroespasmo: contraccion bilateral del orbicularis con signo de Charcot, pliegues cutaneos perioculares.

2. Apraxia de la apertura palpebral: ojos cerrados con contraccion del frontalis de forma compensadora,
ausencia de actividad del orbicularis.

3. Espasmo hemifacial: contraccion unilateral del orbicularis oculis, musculatura perioral y frontalis con el
‘otro signo de Babinski".

4. Blefaroespamo funcional con cierre palpebral y contraccion de procerus con pliegues cutdneos en region
glabelar, aproximacién de los parpados, sin contraccion de frontalis u orbicularis.

5. Blefaroespasmo unilateral: contraccién unilateral del orbicularis oculi con signo de Charcot, contralate-
ralmente ascenso de la ceja por contraccion del frontalis.

FIGURA 2: Desviacion lingual en diferentes trastornos.

Debilidad

Debilidad Debilidad funcional

AA

1. Lesion supranuclear contralateral: hemiparesia y desviacion lingual hacia el lado de la paresia facial y braquial.
2. Lesion nuclear del XIl y via piramidal: desviacion lingual ipsilateral a la lesion y paresia braquial contralateral.

3. Espasmo hemifacial funcional: desviacién lingual hacia el lado de la contraccién de la musculatura fa-
cial. Dado el exceso de contraccion, puede simular una paresia facial contralateral, de ahi el término
“wrong-way deviation” (si hubiera paresia, la lengua deberia desviarse hacia el lado afectado). Una explo-
racion de la fuerza facial y otros detalles (por ejemplo, la contraccion del frontalis contralateral al espas-
mo orbicular, que aumenta arrugas de la frente) puede demostrar que no existe paresia facial, y que la
desviacion de la lengua ocurre hacia el lado del espasmo, algo que no tiene causa organica.
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COREA FUNCIONAL

Introduccién

La definicién actual de corea es la de un movimiento involuntario, continuo,
abrupto breve e irregular que fluye aleatoriamente de una parte del cuerpo a
otra. Puede variar en gravedad desde un estado de intranquilidad leve con un
aumento de los gestos y la expresion corporal, movimientos irregulares de
los dedos y una marcha inestable (como de baile), hasta un flujo continuo de
movimientos violentos e incapacitantes. Las causas de corea pueden ser he-
reditarias o adquiridas, existiendo algoritmos diagndsticos establecidos para
identificar su causa. La etiologia es identificada en la mayor parte de los ca-
sos de corea, siendo la excepcion las fenocopias de enfermedad de Hunting-
ton en las que en la mayoria no se identifica un agente causal’.

La corea funcional es un fenémeno raro y quizas el menos frecuente de
los trastornos del movimiento funcionales (TMF). En series de TMF, la fre-
cuencia con la que la corea es el trastorno del movimiento principal va-
ria entre un 0-12% entre series, siendo de un 0,6% en la serie mas larga
(n: 571)% Solamente existen dos casos con descripcion clinica en la lite-
ratura, uno de 1951 en la que se habla de “marcadas sacudidas de tronco
y brazos”, lo que fenomenolégicamente no encajaria dentro de lo que hoy
consideramos corea”. La segunda descripcion corresponde a una paciente
con antecedentes familiares de Huntington que creia padecer la enferme-
dad (con estado confirmado de no portador). Es decir, el Unico caso clara-
mente descrito corresponderia a un “huntingtonismo” funcional en el que
el paciente ha tenido un modelo como potencial mecanismo implicado en
el desarrollo del trastorno funcional®.

Por otro lado, la corea “psicégena” ha sido un fenédmeno que ha recibido bas-
tante atencion historica, principalmente en la literatura médica del siglo XIX.
Es probable que muchas de estas descripciones hicieran referencia a feno-
menos tales como movimientos bizarros que hoy tampoco enmarcariamos
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dentro del concepto corea. Por ejemplo, el Chorea Sancti Viti (Baile de San
Vito), fue probablemente una forma epidémica de histeria colectiva con mo-
vimientos bizarros que se daban en el contexto de fervor religioso o paga-
no. Todo esto hace que la experiencia clinica en corea funcional sea menor
y que los niveles de evidencia sean mas bajos.

Corea funcional

Aligual que en el resto de los TMF, la corea funcional deberia definirse por
su apariencia clinica (mas que por cualquier especulacion sobre su causa-
lidad), como un trastorno del movimiento que se altera significativamente
con la distraccion o con maniobras no fisioldgicas (como una respuesta dra-
matica al y que no es congruente con un trastorno del movimiento causado
por una enfermedad neuroldgica®.

En el caso de la corea organica, los pacientes pueden y tienden a suprimir
o inhibir parcialmente los movimientos coreicos en el momento que se ini-
cia la exploracion y se sienten observados, y estos suelen reaparecer o ha-
cerse mas aparentes con maniobras de distraccion o cuando el paciente
se siente menos observado (al contrario de lo que ocurriria en la corea fun-
cional). En otras palabras, el aspecto clave para identificar la corea funcio-
nal es que esta precisaria de “atencion” para manifestarse. Por otro lado, un
rasgo particular del paciente con corea es que no suele percibir la presen-
cia de la hipercinesia como algo particularmente disruptivo. Es frecuente
que sea el acompafiante quien refiera antes la presencia de corea y confie-
ra una mayor gravedad al sintoma que el propio paciente. En general, tam-
bién es poco habitual que alguien consulte motu proprio por corea o exceso
de movimiento. Mas bien alguien con corea suele consultar por “torpeza ge-
neralizada”, “caidas de objetos de las manos”, desequilibrio... o0 porque algun
observador externo ha percibido los movimientos involuntarios y ha sugeri-
do al paciente que acuda a un especialista. Esto no seria asi en un pacien-
te con corea funcional, quien consultaria y referiria en primera persona los
movimientos anormales.
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Ademas, ciertos hallazgos histéricamente caracteristicos (aunque no por
si mismo diagndsticos) de los TMF pueden ayudarnos en el proceso diag-
néstico. Por ejemplo, un inicio subito desencadenado por algun evento fi-
sico, una progresion rapida hacia una intensidad alta (no caracteristico
de determinados procesos neurodegenerativos), una marcada variabilidad
(desde remisién a recurrencias incongruentes) o un cambio no explicado
en la fenomenologia de la corea u otros sintomas asociados serian suges-
tivos de TMF.

Por otro lado, siempre hay que tener en cuenta que determinadas carac-
teristicas como la variabilidad en amplitud y velocidad, la distractibilidad y
supresibilidad y cambios en la distribucion pueden verse en la corea organi-
ca. Estas Ultimas también puede verse afectada por el cansancio, estados
mentales y emocionales, cambios de medicacioén, uso de sustancias esti-
mulantes (café, té...) y ser mucho mas aparente unos dias que otros.

Otros sintomas neuroldgicos asociados pueden ser sugestivos de TMF ta-
les como patrones no anatdémicos de pérdida de sensibilidad o fuerza.

Corea funcional en Enfermedad de Huntington

La enfermedad de Huntington es la causa mas frecuente de corea causa-
da por una enfermedad neurodegenerativa. Es posible que la corea no sea
un fenédmeno muy frecuente dentro de los TMF porque estos parten de una
expectativa de la mente del paciente sobre el funcionamiento de su cere-
bro*y la corea es un fendmeno bastante menos conocido a nivel popular
que otros sintomas tales como la debilidad, el temblor o las posturas anor-
males (distonia). Esto es asf salvo en el caso de los sujetos en riesgo de
heredar la mutacion causante de la enfermedad, quienes en muchos casos
conocen la sintomatologia de la enfermedad y ademas estan expuestos a
una situacion con condicionantes psicologicos particulares. Asi es en el
caso del Unico caso publicado consistente de corea funcional con una des-
cripcion detallada de la sintomatologia®.
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La sospecha de corea funcional basandonos en la exploracion es critica a
la hora del manejo diagnostico y terapéutico. Por ejemplo, a la hora de rea-
lizar el consejo genético podria considerarse a un paciente con corea fun-
cional como asintomatico, presentando en ese caso unas implicaciones
operativas distintas.

Se ha postulado que en el estado evolutivo de la enfermedad de Hunting-
ton en el que el paciente ya presente corea franco, deben estar presentes
otros signos neuroldgicos tales como la impersistencia motora y alteracio-
nes de los movimientos oculares externos. La no presencia de estos po-
dria apoyar la presencia de un TMF.

Otro dato interesantisimo extraido de los grupos de pacientes “en riesgo de
EH” (sin analisis molecular) de las cohortes es que la puntuacion en el item co-
rea es mayor que 0. Este hallazgo es probable que sea debido a la presencia
de mas movimientos normales, quizas aprendidos, en sujetos que han convi-
vido en entornos en los que sus progenitores han padecido corea.

Respecto a las pruebas complementarias, como en el resto de los trastornos
del movimiento funcionales, el diagndstico de corea funcional deberia ser un
diagndstico positivo, no de exclusion. Esto conllevaria evitar la realizacién de
pruebas complementarias innecesarias y la posibilidad de dirigir al paciente a
un tratamiento adecuado como trastorno del movimiento funcional.

TICS FUNCIONALES

Introduccion

Los datos de prevalencia de los tics provienen principalmente de registros de
centros especializados mas que de muestras poblacionales comunitarias. Sin
embargo, se estima que puede ser un trastorno bastante frecuente en la in-
fancia. Alrededor de un 10-28% de los nifios pueden tener tics transitorios, con
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una edad media de inicio de siete afios, resolviéndose la mayoria en la adoles-
cencia y aproximadamente un cuarto pueden persistir en la edad adulta. Son
mas frecuentes en varones que en mujeres, con una proporcion de 3a 1. Los
tics de inicio en la edad adulta son mucho menos frecuentes y en general nos
obligan a descartar causas secundarias.

Comparado con el resto de TMF (temblor, distonia...), los “tics funcionales”
son reportados raramente®. Esto en parte puede ser debido a la baja frecuen-
cia (segun algunas series alrededor del 1-2% de todos los trastornos del mo-
vimiento funcionales), y en parte a que son mas dificiles de diagnosticar, ya
que algunas de las caracteristicas que comunmente se han utilizado para di-
ferenciar TMF de otros trastornos del movimiento, pueden verse también en
tics organicos (FiguraT). Ademds, en algunos pacientes pueden coexistir tics
organicos con tics funcionales, lo que dificulta aun mas el diagndstico.

En una serie de once pacientes® el inicio fue abrupto en todos los casos; nin-
guno tenia antecedentes familiares de tics o Sindrome de Gilles de la Tourette
(SGT), y en 10 de ellos se consiguid identificar un factor precipitante de inicio
de los tics, siendo en siete un factor fisico (dolor de espalda, gripe, intestino
irritable..), en uno un factor emocional y en los otros dos pacientes una situa-
cion combinada de estrés fisico y emocional.

Principales diferencias entre tics organicos y funcionales

A continuacion, comentamos algunas caracteristicas que pueden ayudar a
determinar el origen orgdnico o funcional de los tics. Se resumen los diferen-
tes aspectos en la tabla 1.

e |nicio en la edad adulta. La mayoria de los pacientes incluidos en las series
de tics funcionales existentes hasta la fecha tienen su inicio en la edad
adulta, en contraste con el origen en la infancia de los tics organicos. La in-
formacion de familiares o gente cercana al paciente puede ser de utilidad,
puesto que en algunos casos en los que los tics son percibidos por el pa-
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ciente en la edad adulta, ya se encontraban presentes en la infancia, pero
el paciente no los recuerda. En general, un tercio de los tics pueden desa-
parecer al llegar a la adolescencia, un tercio mejora significativamente y el
otro tercio persisten toda la vida®. Aquellos que se presentan “de novo” en
la edad adulta son raros, y nos deben hacer descartar como primera posi-
bilidad que se trate de tics secundarios (neurolépticos, neuroacantocito-
sis, E. Huntington...). En este caso lo mas frecuente es que se acompafien
de otros sintomas neurolégicos por lo que una buena anamnesis y explo-
racion fisica resultan fundamentales.

Urgencia premonitoria. Esta presente en los tics organicos en mas del 80-
90% de los pacientes. Se trata de una sensacion vaga, dificilmente locali-
zable, que se alivia con la realizacion del tic. Se ha implicado a la corteza
somatosensitiva tanto primaria como secundaria en su generacion. Mu-
cho menos frecuentes resultan estas sensaciones en el caso de los tics
funcionales, y si aparecen generalmente son inespecificas y no suelen ali-
viar con la realizacion del tic.

Supresibilidad temporal. Los tics organicos suelen ser suprimibles duran-
te un periodo de tiempo variable, desde minutos a horas, y luego frecuen-
temente se sigue de una “explosiéon” o un incremento del ndmero de tics.
Es por esto que los tics se ven muy influenciados por las diferentes si-
tuaciones externas, pueden aumentar con el estrés o la ansiedad. En los
casos de tics funcionales, la mayoria de los pacientes no son capaces
de suprimir sus tics cuando se les pide especificamente que lo hagan. Al
prestar atencion sobre el propio trastorno, se produce un aumento sig-
nificativo del nimero de tics, sin embargo, este dato no resulta Util para
diferenciarlo de los tics organicos dado que también resulta una caracte-
ristica de estos. Los tics organicos no desaparecen durante el suefio, pero
a menudo disminuyen significativamente.

Distribucion corporal. Los tics organicos tienen caracteristicamente una
distribucion rostro-caudal, empezando normalmente en la cara, cuello y se
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extienden caudalmente. Los tics funcionales no tienen una localizacion cla-
ra, pueden empezar en cualquier parte del cuerpo, con un patréon complejo.

Coexistencia con otros trastornos funcionales. En algunos casos se pue-
de identificar otros trastornos funcionales coexistentes como pseudocri-
sis, fendmenos motores o sensitivos. La comorbilidad psiquiatrica puede
estar presente en la mayoria de los pacientes en forma de fenémenos de
ansiedad o depresion, sin embargo, debemos recordar que el SGT frecuen-
temente puede presentar trastornos psiquiatricos asociados como trastor-
no obsesivo compulsivo, trastorno por déficit de atencion e hiperactividad y
en otras ocasiones fenémenos de tipo ansioso o depresivo (Tabla 2).

Fendmenos de coprolalia, copropraxia, ecolalia. Los fendmenos de imita-
cion o ecofendmenos, forman parte del normal desarrollo del ser huma-
no en sus primeros meses de vida y hasta los 2-3 afios. Posteriormente
van disminuyendo en frecuencia, persistiendo aun en adultos en contex-
tos emocionales adecuados. Su presencia excesiva y fuera de contexto
resulta frecuente en algunos trastornos neuropsiquiatricos, con especial
relevancia en el SGT. Estos fendmenos resultan muy poco frecuentes en
las series registradas de pacientes con tics funcionales, aunque existe al-
gun caso descrito en la literatura como el publicado por Ganos C. et al®.

Respuesta al tratamiento. Los pacientes con tics funcionales no suelen
presentar respuesta a los farmacos comunmente empleados para el tra-
tamiento de tics, como sulpirida o risperidona.

Herencia. En general se acepta la existencia de una base genética comple-
ja. En el caso SGT, estudios familiares y de gemelos previos han demostra-
do que el componente hereditario puede llegar a ser importante. El hecho
de tener un familiar de primer grado con ST confiere un riesgo entre 10 y
100 veces superior al de la poblacion general para desarrollarlo. Anterior-
mente se pensaba que tenfa un patrén de herencia autosémico dominan-
te. Sin embargo, varias décadas de investigacién han demostrado que lo
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mas probable es que se deba a una variedad de factores genéticos y am-
bientales, no a cambios en un solo gen®. Los pacientes con tics de origen
funcional muy raramente presentaran antecedentes familiares.

Pruebas complementarias

El diagnostico de los pacientes con tics se basa principalmente en la realiza-
cion de una buena historia clinica y un examen neuroldgico exhaustivo. En
el caso de que encontremos alguna caracteristica que nos haga sospechar
una causa secundaria debemos proceder a la realizacion de pruebas com-
plementarias; generalmente se requerird una prueba de imagen (resonan-
cia magnética) y una analitica de sangre (cobre, ceruloplasmina, frotis...). En
alguin caso se procedera a la realizacion de estudios genéticos en funcion
de la sospecha clinica (Enfermedad de Huntington...). Las pruebas comple-
mentarias que se mencionan a continuacion han sido empleadas mas bien
en estudios de investigacion que en una consulta de rutina. Sin embargo,
podrian ser Utiles en casos complejos 0 como técnicas de apoyo para dife-
renciar tics organicos de tics funcionales, aunque por si mismas nunca son
definitorias ni diagndsticas.

Neurofisiologia

El primer paso en la evaluacion neurofisioldgica general de los trastornos del
movimiento hipercinéticos seria la realizacion de un electromiograma (EMG)
de superficie, con el objetivo de evaluar los diferentes musculos involucra-
dos, asi como la duracion de los movimientos. El segundo paso seria la reali-
zacién de una prueba conjunta electroencefalograma-electromiograma que
permita correlacionar los hallazgos en ambas pruebas. Los movimientos vo-
luntarios normales suelen verse precedidos de un potencial negativo sobre
la corteza motora contralateral antes de la activacion electromiografica del
musculo apropiado (potencial de Bereitschafts)'. Refleja la implicacion del
area motora suplementaria y normalmente implica voluntariedad. Utilizando
la técnica del back average por el cual el electroencefalograma se prome-
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dia durante los periodos inmediatamente anteriores a los tics, Marsden et
al. (1983) demostraron que este denominado potencial de Bereitschaft (PB)
estaba ausente en los tics organicos. Sin embargo, se encontraba presen-
te en los mismos sujetos cuando los tics eran simulados voluntariamente.
Ocasionalmente este potencial puede aparecer también en movimientos in-
voluntarios por lo que no es fiable al 100% en el caso de que se encuentre
presente. Por otro lado, su ausencia serfa bastante sugestivo del origen fun-
cional de los tics. Se necesitan no obstante mas estudios para comprender
mejor como interpretar el PB en pacientes con SGT y ver si existe una rela-
cion con las sensaciones premonitorias.

Por otro lado, en la evaluacion del test de sobresalto en pacientes con tics
organicos se ha observado una respuesta aumentada ante estimulos auditi-
vos; este hallazgo encaja bien con la hipdtesis de la incapacidad para supri-
mir estimulos inesperados que presentan algunos pacientes.

Pruebas de imagen

Trabajos realizados con resonancia magnética han encontrado alteraciones
sutiles en ganglios basales en pacientes con tics crénicos y SGT respecto a
controles; en estudios volumeétricos, se han objetivado anormalidades mas
evidentes en nucleo caudado con una reduccion del volumen de este, pero
también en el nucleo lenticulary en el cuerpo calloso. Estos cambios fueron
mas evidentes en varones que en mujeres. Ademas, un adelgazamiento del
cortex prefrontal se ha correlacionado con la severidad de los tics.

En relacién con la “urgencia premonitoria”, estudios con resonancia magnéti-
ca cerebral funcional han demostrado un aumento de la actividad registrada
en la corteza somatosensitiva primaria y secundaria, asi como en putamen
y amigdala durante la expresion espontanea de tics en comparacion con tics
simulados. Esta actividad también se encontraba aumentada en areas para-
limbicas, insula y opérculo parietal unos segundos antes de la instauracion
de estos. Los hallazgos en otras pruebas de imagen como SPECT o PET-FDG
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han sido muy variables, demostrado areas de hipo o hipermetabolismo en
estriado, tdlamo, areas premotoras, e implicando también a regiones sensiti-
vomotoras y paralimbicas.

CONCLUSIONES

Dentro del espectro de los trastornos del movimiento funcionales (TMF) tan-
to los tics como la corea resultan en general poco frecuentes. A esto se afia-
de la dificultad que puede tener el clinico para reconocerlos, en el caso de los
tics porque algunas de las caracteristicas que comunmente se han utiliza-
do para diferenciar trastornos del movimiento funcionales de trastornos del
movimiento organicos, pueden verse también en tics organicos.

Como en otros TMF, los tics y corea funcionales deben ser un diagndstico
positivo y no de exclusion, cuyo principal elemento diagndstico es la apa-
riencia clinica del trastorno motor y no la realizacion de multitud de pruebas
que descarten causas organicas.

El diagndstico de TMF tiene implicaciones directas sobre el paciente. Limita
la solicitud de pruebas innecesarias y condiciona el tipo de tratamiento que
se va a efectuar, por lo que los especialistas en trastornos del movimiento
deben estar familiarizados con la naturaleza de estos.
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TABLA 1: Principales diferencias entre tics organicos y funcionales.

ONA ORGA 0

Edad de inicio Adulta Infancia/adolescencia
Urgencia premonitoria No Si

Supresibilidad temporal Raramente Frecuentemente
Distribucion corporal Cualquiera Cabeza/cuello

Otros trastornos funcionales Si No

Antecedentes familiares No Frecuentemente
Coprolalia, copropraxia, ecolalia No Si

Respuesta a tratamiento No Si

TABLA 2: Signos de alarma de presencia de tics funcionales.

OTROS TRASTORNOS ASOCIADOS

e Pseudocrisis epilépticas.

* Alteraciones de la sensibilidad o de la fuerza sin un claro correlato anatémico.

* Otros trastornos del movimiento funcionales: temblor, distonia, discinesias paroxisticas...

* Ansiedad, depresion (precaucion dado que también pueden ocurrir en el sindrome de Tourette).
e Trastornos de la personalidad.
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FIGURA 1: Tics Funcionales

TICS FUNCIONALES

Caracteristicas comunes

Diferencias

e Aumentan con la atencion

* Disminuyen con la distraccion

* Pueden responder al placebo o sugestién

« Elinicio podria ser abrupto en ambos casos,

aunque generalmente los tics orgénicos tienen

un curso fluctuante
* (“waxing and waning").

 Generalmente inicio en edad adulta
 No historia familiar de tics

* No urgencia premonitoria
 Existencia evento precipitante

Figura 1. El reconocimiento de los tics funcionales puede resultar mas complejo puesto que algunas de las
caracteristicas que comdinmente se han utilizado para diferenciar trastornos del movimiento funcionales

de trastornos del movimiento orgénicos, pueden verse también en tics organicos.
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

INTRODUCCION

Los trastornos del movimiento funcionales (TMF) en la edad pedidtrica supo-
nen un importante reto diagnostico y terapéutico para pediatras y neuropedia-
tras. Aligual que el resto de sintomas de origen funcional en pediatria (cefaleas,
dolor abdominal) para su identificacién se requiere cierta experiencia clinica pa-
ra la orientacion en la anamnesis, en la exploracion y en el abordaje terapéutico.

La valoracion de este tipo de pacientes suele ser compleja porque en muchos
casos ni los clinicos, ni la familia ni los pacientes se sienten cémodos con el
diagnostico o bien niegan el mismo, lo que complica y ralentiza las decisiones
terapéuticas. Existe una tendencia creciente a realizar el diagnostico basado
en la presencia de signos clinicos positivos y no tanto en descartar todos los
posibles trastornos organicos causantes de los sintomas. La importancia de
un diagnostico de TMF radica, por un lado, en controlar la sintomatologia lo
mas precoz posible, evitando una cronificacion y la posible disfuncion familiar,
escolar o social, y por otro lado, en el diagndstico o deteccion de un posible
factor estresante que requiera intervencion adecuada y proporcional.

Hasta la actualidad, las publicaciones sobre TMF en edad pediatrica se limi-
tan a series de casos, la mayoria de ellas con recogida de datos no uniforme
(en edades, distribucion, comorbilidad, etc.), o revisiones de las mismas, sin
que haya referencia de ensayos clinicos en poblacion pediatrica. Con esta in-
formacion publicada, no pueden hacerse recomendaciones mas alla de la ca-
tegoria de "Recomendacion SEN”.

DEFINICION Y EPIDEMIOLOGIA

En la actualidad, dentro del DSM-5 los TMF se clasifican como trastorno con-
versivo o trastorno de sintomas neuroldgicos funcionales (TNF) con movi-
mientos anormales; no es precisa la existencia de factores psicoldgicos para
el diagnostico, aunque se deben de especificar si existen. En la Ultima clasifi-
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cacion internacional de enfermedades CIE-11 aparecen por primera vez en la
categoria de enfermedades del sistema nervioso, asi como en la categoria de
Trastornos mentales, del comportamiento y del neurodesarrollo.

La prevalencia de los TMF no se ha establecido con exactitud en la pobla-
cion general, pero es conocido que los TNF afectan a 2-5 de cada 100.000
ninos, y puede estar involucrado en el 6-15% de los diagnosticos neuroldgi-
cos en edad pediatrica’?. En el ambito asistencial especializado, como una
consulta de trastornos del movimiento pediatrica, entre el 2,4% y el 4,3% de
los pacientes pueden presentarse como TMF*4° En las series publicadas, la
edad media de aparicion de los TMF en pediatria (0-17 afios) estd en los 12,4
afios, con un rango entre 5y 17 afios. Afecta con mucha mas frecuencia a
mujeres adolescentes?>10,

FISIOPATOLOGIA

Dada la ausencia de estudios sobre fisiopatologia en edad pediatrica nos re-
mitimos al capitulo de esta guia.

CARACTERISTICAS GENERALES DE LOS TMF EN EDAD PEDIATRICA

Como se ha referido anteriormente, el diagnodstico de los TMF debe estar ba-
sado en una exhaustiva anamnesis y examen fisico, recogiéndose datos es-
pecificos en la historia clinica y buscando signos clinicos positivos que nos
orienten al origen funcional del cuadro. No obstante, se deben de tener en
cuenta una serie de consideraciones a la hora de interpretar determinados
signos en la exploracion que pueden generar confusién. Por un lado, y dada la
edad temprana, algunos pacientes pueden no comprender la actividad a reali-
zar en la exploracién o bien pueden realizar dichas actividades de forma erro-
nea, por la presencia de dolor o presion del entorno. Ademas, es importante
conocer que algunos signos clinicos son muy especificos de trastornos orga-
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nicos: truco sensitivo de las distonias, variabilidad de presentacion de los co-
reas, control voluntario de los tics; esto puede confundir a neuropediatras o
pediatras no familiarizados con trastornos del movimiento y les puede hacer
pensar en origen funcional. Ademas, no es infrecuente evidenciar la presencia
de trastornos psiquiatricos en determinadas enfermedades organicas (meta-
bdlicas o neurodegenerativas) que induzcan a pensar en un origen funcional.

DIAGNOSTICO CLiNICO. CRITERIOS DIAGNOSTICOS

En la actualidad no existen unos criterios formales y validados para el diag-
nostico de TMF, especialmente en nifios, y no existe ninguna prueba definitiva
0 “gold standard” para la confirmacion diagndstica. No obstante, algunos au-
tores han sugerido pistas o indicios en la historia, exploracién o respuesta a
posibles terapias que pueden ser Utiles para diagnosticar un origen funcional
(Tabla 2), especificandose como importantes la incongruencia, inconsisten-
cia, variabilidad (en frecuencia, direccion, localizacién y tipo de movimiento),
capacidad de modificacion con distraccion o sugestion; y la capacidad para
adaptar la frecuencia del movimiento a una frecuencia de determinada tarea
solicitada en otra parte del cuerpo (“entraintment”)'".

Fahn y Williams en 1995'? establecieron criterios de certeza de los TMF (do-
cumentado, clinicamente establecido, probable y posible), sobre los que pos-
teriormente se han hecho propuestas de modificaciones'™'. En la actualidad
existe la tendencia a considerar para el diagnostico signos especificos (positi-
vos) de los diferentes TMF apoyado en pruebas neurofisiolégicas especificas,
evitando considerar las categorias de probable o posible. En el capitulo 15 se
revisan especificamente los criterios diagnosticos clasicos y los propuestos
mas recientemente.

Entre la fenomenologia mas frecuente de los TMF en edad pediatrica, segun se-

ries, destacan la distonia y el temblor, siendo las mioclonias y el trastorno de la
marcha otros tipos de TMF frecuentes en la edad pediétrica (Tabla 1). No obs-
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tante tics, astasia-abasia o incapacidad para caminar, corea, parkinsonismo y
alteracion de la convergencia son otros de los TMF que se describen en las se-
ries, presentando en muchos casos mas de un tipo de movimiento anormal.

Por lo descrito en las series de casos (Tabla 1), son caracteristicos en la edad
pedidtrica el inicio abrupto (85%, rango 58-100%), curso cronico no progresi-
VO, asociacion a factores estresantes (7-100%), comorbilidad psiquiatrica (7-
77%) o médica y presencia de otras quejas somaticas (57-91%). En algunas
series se describe la presencia de mas de un movimiento anormal (29-60%), y
a diferencia del adulto es la mano dominante la mas afectada (88-90%).

La duracién de los sintomas previas al diagnéstico es variable segun la serie
publicada, existiendo rango entre 10 dias a 10 afios®61°.

Como se ha referido previamente, en los TMF es frecuente, aunque no obliga-
toria, la relacion con factores psicolégicos. No es raro encontrar sintomatolo-
gia psiquiatrica asociada o factores psicosociales estresantes como patologia
predisponente, sobre la que se describen en ocasiones algunos factores pre-
cipitantes. En muchas ocasiones, los sintomas representan una busqueda de
atencion (ganancia secundaria) o subyace un mecanismo de evitacién de ex-
periencias negativas (colegio, familia o compafieros).

En las series de poblacién pediatrica con TMF se describen como comorbi-
lidad psiquidtrica: sintomas de ansiedad, depresién, irritabilidad persistente,
ataques de panico, ideacion suicida, personalidad perfeccionista, trastorno
por déficit de atencion e hiperactividad, sindrome de Tourette, trastorno obse-
sivo compulsivo, autismo, trastornos de alimentacion, discapacidad intelec-
tual, trastorno del aprendizaje y déficit cognitivo leve?3589,

Entre los factores psicosociales estresantes, se describen en las series: falle-
cimiento de amigos, separacion de padres, nacimiento o adopcion hermano,
agresion sexual, acoso escolar, problemas académicos o escolares, participa-
cion en deportes o bailes competitivos®5°.
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Los factores precipitantes incluyen traumatismos leves, amigdalectomia, gri-
pe y otros procesos febriles®.

Por otro lado, es frecuente en la poblacion pediatrica con TMF encontrar en la
historia clinica la presencia de otras quejas somaticas, predominando las neu-
rologicas (cefalea, fatiga, parestesias, mareos, vision borrosa, debilidad, pérdi-
da de conciencia, ceguera, disfagia, amnesia, pseudocrisis, lentitud excesiva)
sobre las no neuroldgicas (alteraciones urinarias, dolores articulares, dolores
abdominales)?®.

PRINCIPALES CARACTERISTICAS CLINICAS DE LOS TMF

No estan descritas caracteristicas especificas de los TMF en poblacion in-
fantil, por lo que se consideran las mismas caracteristicas que en el adulto,
siendo importante la identificacion de inconsistencia e incongruencia con sin-
tomas o signos de otras enfermedades neuroldgicas. En capitulos previos se
definen las caracteristicas clinicas tipicas de cada tipo de TMF.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

El diagnodstico de un TMF se basa en la identificacion de signos positivos es-
pecificos como se ha referido, no siendo necesario realizar un diagnéstico de
exclusion para descartar otras patologias en todos los casos.

Sin embargo, los estudios sistematicos que han analizado la validez de signos
positivos de TMF excluyen la poblacion pediatrica’®, y solo existen publicados
casos aislados con la presencia de alguno de estos signos en nifios con tras-
torno motor de causa funcional'®. De este modo, en las series descriptivas re-
portadas en nifios es frecuente (45%-100%) que se hayan realizado multiples
pruebas complementarias, entre las que se incluyen estudios de neuroima-
gen, electrofisiologia, cribado metabdlico, infeccioso y autoinmune; y estudios
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genéticos en la evaluacion de estos movimientos anormales, especialmente
en la distonia funcional®7°.

Posiblemente, también en pacientes pediatricos la presencia de los signos
positivos en funcion del fenotipo clinico junto con otras caracteristicas fre-
cuentes en los TMF (Tabla 2) podrian llevar a un buen grado de certeza en el
diagnostico, sin necesidad de pruebas complementarias, pero en la actuali-
dad, faltan estudios que nos permitan hacer una recomendacion con un buen
nivel de evidencia cientifica al respecto.

En los casos clasificados como probables y posibles TMF, segun la clasifi-
cacion diagndstica propuesta por Fahn and Williams, es necesario aplicar un
diagnostico de exclusion de otras causas. Es por ello, que Gupta and Lang'*
proponen cambiar estas cuatro categorias por: clinicamente definitivo, en
aquellos casos documentados; y clinicamente establecidos +/- patologia adi-
cional o un diagndstico definitivo apoyado por los hallazgos electrofisiologi-
cos en la mioclonia y en temblor funcional.

En un estudio retrospectivo realizado para describir las caracteristicas elec-
tromiograficas de 61 pacientes pediatricos ingresados con trastornos del
movimiento, la electromiografia (EMG) resultd de utilidad para diferenciar la
etiologfa funcional de las causas organicas en todos los pacientes de causa
funcional (5 temblor, 1 distonia)?. Posteriormente, otras series retrospectivas
con pacientes pediatricos también encuentran a la EMG util para apoyar el
diagnostico etioldgico funcional en nifios con TMF, entre los que se incluyen
temblor, mioclonus y distonia. La EMG en estos pacientes muestra variabili-
dad en términos de frecuencia, amplitud y distribucion con las maniobras de
distraccion, sugestion y en la prueba de arrastre al ritmo marcado por el exa-
minador. En la distonia, la ausencia de co-contraccion y overflow son indica-
tivas de trastorno funcional. Sin embargo, es importante destacar que estas
caracteristicas no son siempre faciles de detectar, necesitan un registro largo
para verificar la distraccion y desplazar electrodos a otras regiones muscula-
res para verificar el overflow?°.
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TRATAMIENTO

El tratamiento que ha demostrado tener mejores resultados en los casos pu-
blicados debe presentar un enfoque multidisciplinar donde la familia forme
también parte del equipo (psicélogo clinico, fisioterapeuta, terapeuta ocupa-
cional, neurdlogo y psiquiatra) y éste, debe adaptarse a las necesidades indi-
viduales del paciente y su familia.

El tratamiento multidisciplinar incluye psicoeducacion, psicoterapia, terapia fa-
miliar, fisioterapia y otros tratamientos mas especificos e individualizados de
psicoterapia, como técnicas de relajacion, terapia cognitivo conductual o trata-
miento farmacoldgico en pacientes con trastorno psiquiatrico comaérbido®.

Psicoeducacion

La psicoeducacion debe realizarse en todos los casos y tan pronto se haya
llegado al diagndstico. El tratamiento comienza con la informacion que se da
a la familia sobre el diagnostico, que debe ser transmitida de forma que ayu-
de al paciente y/o la familia a comprender y aceptarlo. Si la familia se mues-
tra colaboradora el éxito y la adherencia al tratamiento sera mayor'. Para ello,
existen ciertos componentes en la comunicacion que pueden ser claves en la
transmision de la informacion acerca del diagnostico al paciente y su familia.
En el capitulo 18 se detallan estos aspectos de manera especifica.

Psicoterapia

Los tipos de terapias mas utilizadas para los TMF en nifios en los ultimos
afios son terapia cognitivo conductual (TCC), técnicas de relajacion, terapia
de refuerzo positivo, terapia de refuerzo diferencial (reduccion de la atencion
al sintoma funcional y aumentar la atencién en actividades productivas), re-
estructuracion cognitiva y técnicas de disminucion de la ansiedad'. En un
trabajo en el que se describen los resultados en 36 nifios con trastornos fun-
cionales neuroldgicos tras recibir TCC, entre los que incluyen 16 pacientes
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con trastornos motores, encuentran mejoria clinica significativa en los objeti-
vos individuales de los pacientes. Sin embargo, no existen ensayos o estudios
gue comparen tratamientos en poblacion pediatrica con TMF'®.

Fisioterapia

Otro de los tratamientos mas utilizado en los ultimos afios como parte del
tratamiento multidisciplinar es la fisioterapia'®. Existen varios ensayos clini-
cos aleatorizados en poblacion adulta que demuestran el papel fundamental
de la fisioterapia en los trastornos funcionales de predominio motor. Evitar la
atencion focalizada en el area motora concreta afectada y dirigir la atencion
hacia conseguir una funcién determinada, es la base de nuevas técnicas de
fisioterapia'”. Se recomienda que los pacientes, para recibir fisioterapia, ha-
yan recibido un diagndéstico de TMF no ambiguo y confiar en el diagndstico.
En el capitulo 19 se aborda de manera especifica los diferentes aspectos a
tener en cuenta en la rehabilitacion fisica en los TMF.

Tratamiento farmacolégico

Segun las series revisadas, hasta un 36% de los nifios con TMF toman farma-
cos para trastornos psiquiatricos comorbidos, siendo los antidepresivos y las
benzodiazepinas los mas frecuentes®®.

Efecto placebo

El efecto placebo también sirve para diagnosticar a los pacientes en los que exis-
ten dudas. Sin embargo, es una prueba controvertida desde el punto de vista de
la relacion médico-paciente y no siempre se consigue una respuesta positiva'®2°,
La técnica placebo mas reportado en la literatura en TMF es poner un diapason vi-
brando en la frente o en el drea afectada, ademas de realizar técnicas de suges-
tion. En un estudio de cohortes retrospectivo donde se compara poblacion adulta
y poblacion pediatrica con TMF, el efecto placebo se observa mas facilmente en ni-
fios que en adultos y en pacientes con menor duracion de los sintomas®°.
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EVOLUCION

En las diferentes series de casos reportadas, una media del 75% de los pa-
cientes consiguen una mejoria sustancial o recuperacion completa tras el
tratamiento adecuado, mientras que una media del 20% presenta cronicidad
o discapacidad asociada al TMF (Tabla 1). Entre los factores relacionados
con buen prondstico, se encuentran la duracion breve de los sintomas previo
al diagndstico (<1 mes), el inicio agudo, seguir un tratamiento multidiscipli-
nary el temblor como fenomenologia. Entre los factores relacionados con la
cronicidad o discapacidad, esta una mayor duracion de los sintomas previo
al diagndstico, enfermedad psiquiatrica comorbida o rechazo del diagnosti-
co/tratamiento por parte de la familia®®.

RECOMENDACIONES

e Se deben realizar los examenes complementarios pertinentes para des-
cartar otras patologias, dependiendo de cada caso en poblacion pediatri-
ca. Sin embargo, no son estrictamente necesarios para el diagnostico de
TMF documentado o clinicamente establecido donde se identifiquen sig-
nos positivos (Recomendacion SEN).

e Enninos donde existan dudas diagnosticas sobre |a etiologia funcional en
el trastorno del movimiento la EMG realizada por profesionales con expe-
riencia en trastorno del movimiento pediatrico puede ser un elemento de
apoyo al diagndstico especialmente en el temblor, la mioclonia y la disto-
nia (Recomendacion SEN).

e Un punto critico en la evolucion favorable del TMF es la transmision del
diagnostico en el que existen puntos claveque ayudan al paciente y/o la fa-

milia a entender el diagndstico y aceptarlo (Recomendacion SEN).

¢ Los estudios que existen respecto a tratamiento del TMF en nifios son estu-
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dios no controlados, series de casos u casos aislados. No obstante, el trata-
miento multidisciplinar en el que se incluye psicoeducacion, psicoterapia y
terapia familiar, fisioterapia y tratamiento farmacoldgico, parece ser el trata-
miento mas adecuado para los TMF en nifios (Recomendacion SEN).

Aunque no existen ensayos clinicos controlados en nifios, los resultados
positivos en poblacion adulta hacen de la terapia cognitiva conductual y la
fisioterapia especializada en TMF opciones de tratamiento a valorar tam-
bién en poblacién pediatrica con TMF.

El efecto placebo se observa mas facilmente en nifios que en adultos y
en pacientes con menor duracion de los sintomas. Su aplicacion cuando
existen dudas diagnosticas o para conseguir mejoria en la sintomatologia
de los nifios con TMF es aun controvertida.

En aproximadamente el 75% de los nifios con TMF, se consigue mejoria
sustancial o recuperacion tras un tratamiento adecuado, y en una media
del 20% el TMF se cronifica o causa discapacidad. La duracién de los sin-
tomas, la adhesion al tratamiento multidisciplinar, la colaboracion familiar
y la comorbilidad psiquiatrica parecen estar relacionados con el prondsti-
co del TMF en nifios.

BIBLIOGRAFIA

Thomas N. Somatic presentation of psychogenic disease in child neurologic practice.
Neurology 2002;58(Suppl 3):A28.

Canavese C, Ciano C, Zibordi F et al. Phenomenology of psychogenic movement
disorders in children. Mov Disord 2012;27(9):1153-1157.

Ferrara J, Jankovic J. Psychogenic movement disorders in children. Mov Disord
2008;23:1875-1881.

Fernandez-Alvarez E. Movement disorders of functional origin (psychogenic) in children.
Rev Neurol 2005;40:575-S77.

Faust J, Soman TB. Psychogenic movement disorders in children. J Child Neurol
2012,27(5):610-614.

-200 -



RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

10.

11.

12.
13.

14.
15.

16.

17

18.

19.

20.

Schwingenschuh P, Pont-Sunyer C, Surtees R, et al. Psychogenic movement disorders in
children: a report of 15 cases and review of the literature. Mov Disord 2008;23:1882-1888.
Ahmed MA, Martinez A, Yee A, et al. Psychogenic and organic movement disorders in
children. Dev Med Child Neurol 2008;50:300-304.

Dale RC, Singh H, Troedson C, et al. A prospective study of acute movement disorders in
children. Dev Med Child Neurol 2010;52(8):739-748.

Kamble N, Prasantha DK, Jha M, et al. Gender and age determinants of psychogenic
movement disorders: a clinical profile of 73 patients. Can J Neurol Sci 2016;43(2): 268-277.
Harris SR. Psychogenic movement disorders in children and adolescents: an update. Eur
J Pediatr 2019;178(4):581-585

Thenganatt MA and Jankovic J. Psychogenic (functional) movement disorders.
Continuum (Minneap Minn), 2019:25(4):1121-1140.

Fahn S, Williams DT. Psychogenic dystonia. Adv Neurol 1995; 65:231-257.

Shill H, Gerber P. Evaluation of clinical diagnostic criteria for psychogenic movement
disorders. Mov Disord 2006;21(8):1163-1168

Gupta A, Lang AE. Psychogenic movement disorders. Curr Opin Neurol 2009;22:430-436.
Daum C, Gheorghita F, Spatola M, Stojanova V, Medlin F, Vingerhoets F, Berney A, Gholam-
Rezaee M, Maccaferri GE, HubschmidM, Aybek S (2015) Interobserver agreement and
validity of bedside ‘positive signs’ for functional weakness, sensory and gait disorders

in conversion disorder: a pilot study. J Neurol Neurosurg Psychiatry 86(4):425-430.
https://doi.org/10.1136/ jnnp-2013-307381

Shahar E, Ravid S, Hafner H et al. Diagnostic value of Hoover sign and motor-evoked
potentials in acute somatoform unilateral weakness and sensory impairment mimicking
vascular stroke J Clin Neurosci. 2012 Jul;19(7):980-3

. Espay AJ, Aybek S, Carson A, Edwards MJ, Goldstein LH, Hallett M, LaFaver K,

LaFranceWC Jr, Lang AE, Nicholson T, Nielsen G, ReuberM, Voon V, Stone J, Morgante F
(2018) Current concepts in diagnosis and treatment of functional neurological disorders.
JAMA Neurol 75(9):1132-1141.

McFarlane FA, Allcott-Watson H, Hadji-Michael M, McAllister E, Stark D, Reilly C, Bennett
S, McWillliams A, Heyman |, Cognitive-behavioural treatment of functional neurological
symptoms (conversion disorder) in children and adolescents: A case series. Eur J
Paediatr Neurol 2019;23(2):317-328

Bonnie M. Functional Movement Disorders and Placebo: A Brief Review of the Placebo
Effect in Movement Disorders and Ethical Considerations for Placebo Therapy.
Movement disorders clinical practice 2018; 5(5): 471-478.

Rommelfanger KS. A role for placebo therapy in psychogenic movement disorders. Nat
Rev Neurol.2013; 9:351-356.

-201 -



CAPITULO 12. TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO FUNCIONAL EN EDAD PEDIATRICA

TABLA 1: Resumen series de casos publicadas de nifios con TMF

Tipo de estudio

Serie de casos

Serie de casos

Serie de casos

Serie de casos

(periodo de tiempo retrospectiva (1988- retrospectiva prospectiva prospectiva
estudiado) 2008) (1996-2007) (2004-2006) 2006-2009
Muestra n o
(prevalencia) 54 (3,1%) 15 1 12
Edad media afios
(rango) 14.(7-17) 12,3 (7-16) 10.7 (6-15) 12,6 (10-15)
Sexo (F:M) 5:1(>12 afios) 41 2:3.5 5:1
o Agudo 91% 0 Abrupto 58%
Inicio Sintomas Subagudo 9% Abrupto 100% Subagudo 41.6%
Precipitantes 69% 53% 100%
Enfermedad,
trauma o cirugia
Accidente 35% o . - menor 75%
precipitantes Enfermedad 9% X i escolares 58%
T Ganancia 22 20% escolares ; I
Ejercicio 9% Sociofamiliar
100%
Estatico 80% . Y
Curso Progresivo 20% Cronico 20% -
Asimétrica 59% Asimétrica
Distribucién Miembro dominante Miembro dominante -
88% 90%
Temblor 65%
Distonia 43% Distonia 45% Tics 54% Temblor 83%

Fenomenologia
mas frecuente

Mioclonias 37%
Astasia-abasia 22%
Convergencia 11%

Temblor 40%
Alt marcha 13%

Temblor 36%
Mioclonias 9%

Mioclonia 41%
Distonfa 33%
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FAUSTET AL.,

20127

Serie de casos

CANAVESE ET AL.,
2012°

Serie de casos

KAMBLE ET AL
2016""

Serie de casos

HARRIS SRET AL.,
2018"2

Revision de estudios

retrospectiva retrospectiva retrospectiva (2000- publicados
(2005-2009) (2007-2010) 2013) (2008-2018)
14 (4,3%) 14 22 159 (2.8%-23.1%)
_ 11,5 (5-17)
13,3 (6-17) 38%<10 afios 12.63+4.95
31 1,21 2:3.5 2.2
o Abrupto 77.3%
Abrupto 100% ést?:aptﬁd?]/jw Suagudo 13.6%
9 ° Gradual 9%
50% 7% 86%
Sociofamiliar
Comorbilidad
psiquiatrica
Sociofamiliar 50% ggoétl)ol/emas escolares Trauma menor
Ejercicio 28% o Accidente

Trauma menor 7%

Cirugia menor 7%

Enfermedad 36%
Sociofamiliar 9%
Trauma menor 4.5%

Problemas contexto
escolar

Enfermedad
Participacion en
deporte competitivo
- 5 Crénico 43%
Cronico 50% Episodico 57%
: . .
Distonia 36% Distonia 43% Mioclonias 36.4% Temblor 32.4%

Temblor 21%
Corea 21%
Mioclonias 21%
Combinado 60%

Temblor 36%

Mioclonias 21%
Alt marcha 14%
Combinado 29%

Distonia 13.6%
Temblor 9%

Alt marcha 4.5%
Combinados 27%
Otros 9%

Distonfa 29.5%
Mioclonias 24.3%
Alt marcha 9.8%
Otros 3.9%
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Quejas somaticas 91% Dolor 57% -
Comorbilidad o o
psiquiatrica 52% 7%
Absentismo escolar 50% 50%
latrogenia Cirugias 22%
Diagndstico
g°cﬁ|‘:]':‘c‘;’:]‘qz‘:]‘t’e 93% 100% 45% 75%
establecido
60% 100%
(Neuroimagen, (Neuroimagen,
Pruebas Electrofisiologia, Electrofisiologia,
complementarias test genéticos, perfil infeccioso -
reportadas screening metabdlico y autoinmune,
incluyendo cobre y screening
ceruloplasmina) metabolico)
80%
(antiespasmadicos,
Tratamiento ant!epﬂeptlgos, 46 %(Ensayo
P anticolinérgicos, -
farmacolégico LDOPA, analgésicos, o
revio al L-DOPA, antiepilépticos - (Antiepileptico) i
previo @’ antiadrenérgicos, ) -
diagnéstico antagonistas benzodiazepinas)
dopaminérgicos,
toxina botulinica)
Tratamiento 26% 8%
farmacolégico ° ’
Placebo -
Rechazo de 79 416%
tratamiento ? -
Remision completa 17% 1 75%

(>1 afo)
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FAUST ET AL., CANAVESEET AL., KAMBLE ET AL HARRIS SRETAL.,
2012’ 2012° 2016 20182
79% -
77% 50% 9%
- 57% -
1% 100%
- 0
100% 45.45% del total
Diagndstico de Emc428% EMG (27%)-Confirma
exclusion Confirma diagnéstico S 0
o diagnéstico 83%
80%
57%
(Benzodiazepinas, .
antiepilépticos,
baclofeno)
- 100%
- - 36%
- - 66.1%
14.2% - -
53.8% 42.8% 77.3% 41%
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FERRARA Y
JANKOVIC
(2008)°

SCHWINGENSCHUH AHMED ET AL., DALEETAL.,

ET AL., 2008° 2009° 2010'°

Mejoria sustancial - 33% 45%

Mejoria incompleta

Cronicidad/

Discapacidad 25% 20% ’ 25%
Duracion breve de Tratamiento

Factores de buen ) sintomas (<1 mes) apropiado con

pronéstico previo a diagndstico psicoterapia o
Temblor sugestion

Factores de mal Duracién larga de los Ers]ifgtririgter(ij(?:
prondstico sintomas previo al Rechazo del

diagndstico tratamiento

TABLA 2: Caracteristicas clinicas de los TMP en edad pediatrica.

INDICIOS SEGUN ANAMNESIS

* Inicio abrupto y progresion rapida
¢ (urso estatico

¢ Remisién espontanea
 Trastorno psiquiatrico obvio

* Somatizaciones

¢ (Ganancia secundaria

INDICIOS SEGUN CLINICA

¢ (Carécter inconsistente del movimiento: amplitud, frecuencia, distribucién, discapacidad selectiva
¢ Incremento del movimiento con la atenciéon y decremento con la distraccion

 Presencia de puntos gatillo de generacion o liberacion de los movimientos

 Falsa debilidad o falsas alteraciones sensitivas

¢ Presencia de varios tipos de movimientos anormales
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FAUST ETAL., CANAVESE ET AL., KAMBLE ET AL HARRIS SRET AL.,
20127 2012° 2016" 20182

23% - - 37.5%

7.6% - - 6.25%

15% 57.1% 13.6% 6.85%

Tratamiento
multidisciplinar
Implicacion familiar

Duracion breve de
sintomas

¢ Heridas autoinfligidas
¢ Movimientos lentos deliberados

« Discapacidad funcional superior a la esperada por exploracion fisica

¢ Dolor desproporcionado a los movimientos

INDICIOS SEGUN RESPUESTA TERAPEUTICA

» Escasa respuesta a tratamientos convencionales
¢ Respuesta positiva a placebo
* Remisién con psicoterapia
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INTRODUCCION

La definicion, nomenclatura y los criterios diagnésticos de los trastornos del
movimiento funcionales (TMF) han variado a lo largo de las ultimas déca-
das, conforme ha avanzado el paradigma fisiopatoldgico de este grupo de
trastornos. En la actualidad, los trastornos neuroldgicos funcionales (TNF)
se definen por la presencia de sintomas neuroldgicos que muestran incon-
sistencia interna o son incongruentes con los patrones definidos de enfer-
medades anatomopatoldgicas’. A diferencia del pasado, la definicién actual
omite la mencién de factores psicoldgicos ya que su relevancia es variable
y no siempre significativa. En los pacientes con una enfermedad neuroldgi-
ca de base, la aparicion de sintomas que no se consideran explicables por la
enfermedad y cumplen caracteristicas de sintomatologia funcional se deno-
mina “solapamiento funcional”.

EPIDEMIOLOGIA

En la poblacion general, la frecuencia de los TNF se ha estimado en torno al
0.2-2%? mientras que en personas que consultan al neurélogo general las ci-
fras de prevalencia son mucho mayores, del 15%2 al 30%*. En el conjunto de
enfermedades neuroldgicas, la prevalencia del solapamiento funcional se
estima en torno al 12%°. Hasta la fecha, los datos epidemioldgicos disponi-
bles sobre qué enfermedades neuroldgicas son mas proclives a tener este
tipo de problema son muy limitados. Sin embargo, en la Ultima década se
han visto grandes avances en su conocimiento, reflejando el cambio de pa-
radigma de los TFN y el gran esfuerzo que se esta realizando para investigar
su prevalencia, fisiopatologia, tratamiento y prondstico.

En el afio 2012, Stone et al. coordinaron un estudio prospectivo y multicéntri-
co en el Reino Unido y Escocia que incluyd a 3.781 sujetos vistos en consultas
de neurologia general a lo largo de 15 meses®. En torno a dos tercios, 2.467 pa-
cientes, recibieron un diagnostico de una enfermedad neuroldgica y, de estos
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(excluyendo las cefaleas), el 12% presentaron solapamiento de un TNF, definido
como “sintomas no atribuibles a su patologia neuroldgica de base”. No se en-
contrd correlacion entre la prevalencia de sintomas funcionales y determinadas
patologias, aunque posiblemente fuesen menos frecuentes en pacientes con
trastornos del movimiento donde solo el 8% presentaron solapamiento.

En otro estudio epidemioldgico, Onofrj et al. evaluaron el problema del sola-
pamiento de TNF en pacientes con Enfermedad de Parkinson (EP), Demencia
por Cuerpos de Lewy (DCL), Enfermedad de Alzheimer, Atrofia Multisistema
(AMS), Pardlisis Supranuclear Progresiva y Demencia Frontotemporal en el
mismo afo del diagndstico®. Analizaron una cohorte de 942 pacientes, de
los cuales, los que desarrollan solapamiento con mas frecuencia, fueron los
pacientes con DCL (12%) y con EP (7%); en el resto de las enfermedades neu-
rodegenerativas sefialadas solamente sufrieron solapamiento entre el 0% y
3% de los pacientes. Los sintomas funcionales aparecieron en los 10 afios a
6 meses previos al diagnostico en todos los pacientes con DCL y en el 96%
de los pacientes con EP. Comparada con una cohorte de pacientes con EP
pura, apareada por edad y duracion de enfermedad, los pacientes con EP y
solapamiento funcional sufrieron mayor deterioro cognitivo en el periodo de
seguimiento de 4 afios. En un estudio posterior, los mismos autores apuntan
cifras de prevalencia incluso mayores, encontrando solapamiento funcional
en el 18% de sus pacientes con DCL y en el 7.5% de los pacientes con EP’. El
sintoma motor mas frecuente fue la catatonia acompafiada de negativismo
(55%) y describen rasgos hipocondriacos en el 93% de los pacientes. Una re-
vision sistematica reciente sobre la prevalencia de sintomas funcionales en
pacientes con EP analiza 9 estudios, encontrando un rango de prevalencia
de entre el 7.0% al 66.7%%.Gracias a otro estudio reciente realizado en ocho
centros de trastornos del movimiento en Europa, USA y Canada, hoy dispo-
nemos de algunos datos sobre las caracteristicas de los sintomas de sola-
pamiento funcional en la EP°. En este estudio, se extrajeron datos de forma
retrospectiva de las historias clinicas siguiendo un formulario estandar pa-
ra determinar “casos de EP y solapamiento” que se aparearon por edad, se-
x0 'y duracién de EP con casos de EP pura. Comparando ambos grupos, se
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observo que el grupo de pacientes con EP y sintomatologia funcional tenia
mayor incidencia de historia familiar de EP, mayor prevalencia de discinesias
(42% vs 18%), mayores dosis de levodopa (972+/-701 mg/dia vs 741 +/- 559
mg/dia), mayor incidencia de depresién y ansiedad, mayor incidencia de pa-
tologia psiquiatrica previa y consumia mas recursos sanitarios. En el grupo
de pacientes con este problema de solapamiento, la mayoria eran mujeres
(68%). El fenotipo del solapamiento mas frecuente incluyé las alteraciones
de la marcha (40%), el temblor (40%) y una combinacién de sintomas (60%).
Fueron menos frecuentes la distonia, las alteraciones del habla y las mioclo-
nias. La mayor parte de los sintomas de solapamiento fueron simétricos o
ipsilaterales a los sintomas parkinsonianos. En cuanto al momento de apari-
cion de los sintomas funcionales, en la mayoria de los casos, se desarrolla-
ron después del diagnostico de EP (57%) y la instauracion fue aguda (55%).
Sin embargo, en un 26% de los casos, los sintomas fueron previos al diag-
nostico y en un 8% fueron concomitantes.

A la hora de interpretar estos datos epidemioldgicos, se debe considerar la
heterogeneidad de los sintomas (motores y no motores), su variabilidad en
el tiempo v la dificultad diagnéstica. El diagnodstico de solapamiento funcio-
nal es fundamentalmente clinico y depende de la experiencia del evaluador ya
que, evidentemente, no se dispone de pruebas diagndsticas ni de un gold es-
tandar. También se debe tener en cuenta las limitaciones de los estudios, que
son mayoritariamente retrospectivos, y los sesgos de seleccion en cuanto a
dénde se realizo el diagndstico (en consulta especializada vs. hospitalizacion
vs. consulta de médico general), quién lo hizo (el neurélogo general vs. neuro-
l6go subespecializado vs. el psiquiatra vs. el médico de cabecera) y como se
realizé (criterios diagndsticos aplicados poco definidos en general).

Como hemos visto, la evidencia cientifica actual acerca del solapamiento de
TNF en enfermedades neurolégicas proviene fundamentalmente de los es-
tudios realizados en EP. Es por ello que las siguientes secciones estan foca-
lizadas predominantemente en el solapamiento funcional en la EP, pero los
conceptos basicos podrian extrapolarse a otras patologias neurolégicas.
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FISIOPATOLOGIA DEL SOLAPAMIENTO FUNCIONAL

Segun los datos epidemioldgicos, es probable que padecer una EP o una DCL
sea un factor de riesgo para el desarrollo de un TNF, y el riesgo podria aumen-
tar conforme se asocia un deterioro cognitivo. Sin embargo, existen pocos
datos sobre la fisiopatologia subyacente que explique esta fenomenologia y
difieren en cuanto a la relevancia otorgada al control motor o a la esfera neu-
ropsiquiatrica de la EP. A partir de una serie de casos de EP con solapamien-
to funcional, Pareés et al proponen que el proceso patoldgico subyacente a la
EP con degeneracion inicial del putamen posterior, predispone a los pacien-
tes a generar movimientos bajo un control motor atencional. Esto, unido a la
presencia de sintomas fisicos causados por la propia enfermedad asi como
a otros factores cognitivo y afectivos intrinsecos a la EP pueden jugar un pa-
pel en la generacion de expectativas o creencias anormales sobre nuevos sin-
tomas y producir cierta vulnerabilidad para desarrollar sintomas funcionales
adicionales en estos pacientes. Esta hipotesis seria congruente con el hecho
de que en muchos casos los sintomas funcionales aparecen en el lado mas
afectado porla EP.

También se ha postulado que los TNF pueden ser parte del conjunto de
sintomas psiquiadtricos de la EP’, se relacionen con un sintoma prevalen-
te como es la alexitimia (alteracion de la capacidad para distinguir entre
emociones de las sensaciones que se relacionan con las emocionales) o
con lo sugestionables que pueden ser estos pacientes como evidencia el
gran efecto placebo en todos los ensayos clinicos'. En una revision muy
reciente se postula que los TNF son parte del complejo psicoético de la EP
y la DCL, junto con las alucinaciones y los delirios'. Los autores apoyan
su hipotesis en datos epidemioldgicos, ya que estos sintomas comparten
prevalencia® se asocian a deterioro cognitivo® y presentan una progresion
similar®®. Relacionan la fisiopatologia subyacente con la alteracion del fun-
cionamiento de redes cerebrales especificas (como la default network y
salient network) encargadas del control de la atencién y la gestacion de
producciones narrativas. Basandose en los modelos de las alucinaciones
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visuales mas actuales, sugieren un modelo de los TNF similar al de Pareés
et al'®. La teoria se basa en la apariciéon de una disritmia talamocortical
progresiva, producida por la aparicién de ritmos theta pre alpha en las neu-
ronas taldmicas de los nucleos de orden mayor (asociativos y posteriores).
Este modelo se basa en investigaciones de neuroimagen y neurofisioldgi-
cas previas y propone que la disritmia talamo-cortical podria inhibir las re-
des atencionales frontales y favorecer el desacoplamiento de default mode
network que se observa en pacientes con sintomatologia psicotica en la
EPy DCL. La default mode network forma parte de los circuitos implicados
en integrar la informacién auto-referencial en la percepcion consciente. La
disfuncion del control vertical (top-down) de las redes atencionales, alte-
ra por tanto la prediccién del resultado de las percepciones corporales vy,
de esta forma, crea percepciones erroneas. Estas percepciones erroneas
pueden traducirse en la produccién de un TNF solapado.

DIAGNOSTICO DEL SOLAPAMIENTO FUNCIONAL

Sintomas de solapamiento motores

El diagndstico de los TMF que se solapan a un trastorno del movimiento de
base, recae fundamentalmente en la exploracion neurolégica y datos de la
anamnesis. Los criterios diagndsticos de los TMF han evolucionado en las
Ultimas décadas como se ha explicado en el capitulo 15 de esta guia. Se ha
pasado de los primeros criterios diagnosticos de Fahn y Williams, en los que
habia diferentes niveles de evidencia diagndstica segun la historia y los sin-
tomas psiquiatricos'?, a los propuestos en 2009 por Gupta y Lang que des-
cartaban las categorias de probable y posible TMF y solo consideraban la
categoria de clinicamente definido's; a los recientemente sugeridos por Es-
pay y Lang, que se basan en la presencia de signos clinicos en cada tipo de
trastorno del movimiento para hacer un diagnéstico de certeza o sospecha
de TMF1475,

-215-



CAPITULO 13. CONCEPTO DE SOLAPAMIENTO FUNCIONAL: TMF EN OTRAS ENFERMEDADES NEUROLOGICAS

Como en otros trastornos del movimiento, los hallazgos de la anamnesis y ex-
ploracion neuroldgica de los TMF tienen caracteristicas tipicas que permiten
realizar el diagndstico de un solapamiento funcional en positivo. La historia
clinica debe recoger el inicio del movimiento y su curso teniendo en cuenta da-
tos sugerentes de un TMF (ver tabla 1). La exploracion clinica serd minuciosa,
teniendo en cuenta los signos clinicos positivos que apuntan a un origen fun-
cional del trastorno del movimiento que se solapa con la enfermedad de base.
En la tabla 2 se recogen estos signos para cada TMF (ya revisados en capitu-
los previos) teniendo en cuenta algunas peculiaridades del solapamiento. Los
tipos de trastornos del movimiento estan ordenados en cuanto a su prevalen-
cia (de mayor a menor) en la EP. Se debe de tener en cuenta que la mayoria de
los pacientes (60%) presentan una combinacion de movimientos®.

A continuacion, se explican signos y términos resumidos en la tabla 2 para su
mejor comprension.

¢ El signo de Huffing and Puffing implica un sobreesfuerzo claro y despro-
porcionado®.

e Las marchas atipicas pueden incluir el enlentecimiento excesivo o mar-
chas irregulares de puntillas, en tijera, o con mioclonias del tronco.

* El temblor o mioclonia funcional es reprimible o refrenable (suppressible
en inglés) lo que implica su desaparicion durante un movimiento volunta-
rio, cumpliendo ¢rdenes del explorador.

El acoplamiento (entrainment en inglés) implica que la frecuencia del tem-
blor o mioclonia funcional se acopla a la frecuencia del movimiento volun-
tario realizado con otra extremidad y guiado por el explorador.

* La modulacién por la distraccion significa la variacion o desaparicion del

temblor durante la conversacion o tareas que implican concentracion (por
ej. calcular, deletrear palabras).
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* El signo de coactivacion ténica se refiere a la co-contraccion de grupos
musculares antagonistas inmediatamente antes de la reemergencia del
temblor después de un periodo de reposo y se puede detectar mediante
EMG de superficie.

* La inconsistencia intrinseca refleja la variabilidad incongruente de las
caracteristicas individuales del TMF. En el caso del temblor, puede va-
riar la frecuencia, el eje (flexoextensién a pronosupinacion o a la inversa)
y su distribucién topografica. Las discinesias funcionales de solapa-
miento pueden tener una topografia incongruente, afectando mas a una
extremidad afectada en menor medida por la EP. La marcha parética
muestra inconsistencia cuando la debilidad cambia en la marcha hacia
atras o de lado.

e Ante la sospecha de un parkinsonismo solapado a una EP u otro TM de
base, se deben explorar también tareas bimanuales y voluntarias (atarse
un botdén o comer) ya que se puede reflejar discordancia con la velocidad
presentada en los movimientos repetitivos y alternantes.

e Siempre se debe explorar la rigidez ante la sospecha de un TMF ya que
es un signo poco modulable a nivel cortical. La rigidez funcional no mos-
trara el signo de rueda dentada ni de Fromment (acentuacion con el mo-
vimiento contralateral) y puede variar en magnitud dependiendo de la
fuerza oponente.

 Si el paciente con solapamiento parkinsoniano tiene un brazo afectado,
tiende a la postura parética, como si llevara un cabestrillo y mantiene
la extremidad pegada al cuerpo incluso al correr, mientras que la mayo-
ria de los pacientes con EP mejoran el braceo al correr. El off intenso
inducido por levodopa se ha descrito como sintoma de solapamiento e
incluso se repite con placebo. Implica un aparente empeoramiento de
la puntuacion en la subescala motora de la UPDRS pero mejoria de los
items de rigidez'’.
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* El Signo de Hoover muestra como la debilidad de la extension de la ca-
dera se normaliza al explorar simultaneamente la flexion proximal de la
cadera contralateral.

Sintomas de solapamiento no motores

Es dificil diferenciar los TNF no motores en forma de dolor en multiples lo-
calizaciones, quejas cognitivas, nauseas incoercibles o fatiga, sensacion
de globo faringeo o nudo en la garganta, asi como los TNF sensitivos con
anestesia, alucinaciones olfatorias, sensacion de deformidad progresiva
del cuerpo de los sintomas no motores propios de la EP. Algunos autores
han propuesto que los pensamientos concomitantes del paciente asi como
la representacion histridnica de la sensacion pueden ayudar en el diagnos-
tico diferencial®. Segun el estudio de Wissel pueden aparecer hasta en un
25% de los pacientes®. Sin embargo, como hemos comentado, la falta de
signos positivos de funcionalidad en la exploracion neurolégica dificulta el
diagnostico de certeza.

Evolucion

Los sintomas funcionales pueden aparecer en cualquier momento de la evo-
lucién de la EP y lo mas frecuente es que sea en los siguientes 6 meses si-
guientes al diagndstico, pero en el 26% puede preceder al diagndstico (hasta
en 10 afios) o coincidir con el diagndstico. Esto implica que se precise un
mayor uso de (123)IJFP-CIT SPECT (DATscan) para el diagndstico de EP que
en la poblacion control y que tengan un mayor retraso en el diagndstico su
EP basal®. En la mayoria de los pacientes el curso suele ser estatico, pero en
un 30 % pueden progresar. Se han descrito las remisiones espontaneas de
los sintomas funcionales, sin embargo, tienden a recaer hasta en el 71% de
los casos®. En general ninguno de los TMF mejora con el tratamiento dopa-
minérgico, pero hasta en un 23% de los casos los sintomas pueden fluctuar
con las tomas de levodopa, lo cual suele llevar a un escalamiento progresi-
vo del tratamiento dopaminérgico que justifica que en el estudio de Wissel
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tuvieran una dosis equivalente de levodopa mayor que los pacientes con EP
sin sintomas funcionales, una mayor incidencia de discinesias inducidas por
levodopay que, en muchos casos, el paciente solicite una valoracion para ci-
rugfa funcional®.

Pruebas complementarias

El diagndstico del solapamiento de un TMF, al igual que el de un TMF aislado,
no es un diagnostico de exclusion tras la peticion de multiples pruebas que re-
sultan negativas, sino que esta basado en la anamnesis y los signos positivos
motores descritos (Tablas 1y 2). Es importante realizar un diagndéstico precoz
por la incapacidad funcional que implican estos trastornos y su asociacion
con una reduccion en el bienestar en las escalas de calidad de vida.

Algunas pruebas complementarias pueden resultar Utiles para excluir otras
patologias de base y para el seguimiento del paciente. En el parkinsonismo
solapado a una EP u otro trastorno del movimiento de base, puede ser muy
util el DAT scan como se ha mencionado con anterioridad. Sera positivo en el
caso de afectacion nigro-estriada, confirmando la sospecha de patologia ba-
sal. Si quedan dudas con respecto al diagndstico de un posible solapamiento
de temblor funcional, se puede realizar un electromiograma (EMG) de super-
ficie segun las recomendaciones de Schwingenschuh et al'®. Se debe medir
el temblor en reposo, durante el mantenimiento de posturas (cony sin carga),
durante la accion y con movimientos contralaterales y balisticos. Esta escala
neurofisioldgica tiene una sensibilidad diagnostica del 89.5% y una especifi-
cidad del 95.9%. Las mioclonias funcionales puede confirmarse con un EMG
de superficie al mostrar rafagas de duracion variable nunca menor de 250
ms y con la deteccion del potencial de Bereitschaftspotential que caracteriza
los movimientos voluntarios en el “back averaging” de la electroencefaldgra-
fo-electromiografia. Se han validado varias escalas que miden la afectacion
de los TMF, sin embargo, en nuestra experiencia, no son Utiles para pacientes
con solapamiento funcional.
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En la valoracion neuropsicoldgica, puede ser util la combinacion de instru-
mentos de deteccion como la DCPR (Diagnostic Criteria for Psychosomatic
Research), que es una entrevista estructurada para detectar la relevancia cli-
nica de la somatizacion independientemente del origen del problema (orgéni-
co conocido o funcional), junto con la subescala de somatizacion SCL-90-R
(Hopkins Symptom Checklist) que mide la carga de distress psicosocial que
produce la percepcion individual de las alteraciones corporales®. En el segui-
miento de los pacientes con EP y un TMF, resalta la importancia de realizar
una monitorizacién neuropsicoldgica dada la identificacion del solapamien-
to como factor de riesgo para desarrollar un deterioro cognitivo y demencia’.

TRATAMIENTO

El tratamiento del solapamiento funcional no difiere en gran medida del reco-
mendado para los TMF puros revisado en capitulos anteriores. Los sintomas
funcionales de solapamiento pueden producir igual o mayor alteracion de la
calidad de vida y discapacidad que los sintomas propios de la enfermedad ba-
sal por lo que no se deben minimizar, sino abordar lo antes posible.

Explicacién del diagnéstico

El tratamiento empieza a la hora de comunicarle al paciente el diagnodsti-
co de solapamiento funcional de una forma adecuada: otorgandole su de-
bida importancia y explicando la fisiopatologia conocida hasta la fecha de
su TMF como entidad bien definida' para facilitar una adecuada compren-
sién y conflanza en el diagndstico'. Se le debe explicar como se entienden
los TNF en el paradigma actual y su frecuencia en las enfermedades neuro-
|6gicas en general y en trastornos del movimiento, como la EP, en particu-
lar. Sera clave para el tratamiento y pronostico qué el paciente entienda que
sus sintomas funcionales no responden a la medicacion antiparkinsonia-
na habitual porque no estan producidos por la EP directamente. En ocasio-
nes puede ser de ayuda utilizar un esquema para explicar de forma sencilla
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el modelo neurobioldgico actual de los trastornos del movimiento funciona-
les adaptado al solapamiento funcional (las autoras proponen como ejem-
plo el desarrollado en la figura 1). Se ha demostrado que existen factores de
vulnerabilidad o de riesgo para el desarrollo de los trastornos funcionales.
Algunos dependen del individuo: caracteristicas psicologicas y sociales, ex-
periencias previas de enfermedad y expectativas/creencias, mientras que
otros factores dependen de la enfermedad de base. En la EP por ejemplo,
la degeneracion preferente de la region posterolateral del putamen puede
conllevar a cambios en el control motor, que pierde automatismo y por tan-
to pasa un modo de mayor control atencional'. Cualquier paciente con EP
entiende lo que significa perder el control motor automatico, sabe que tiene
que “pensar” para bracear o para realizar algunos movimientos como levan-
tarse de una silla o girar en la cama. Este cambio en el control motor propio
de la EP promueve un incremento de la atencién en cada movimiento y de
esta forma podria actuar como factor de vulnerabilidad al desarrollo de sin-
tomas funcionales™.

Se debe desgranar la sintomatologia actual y explicar cuéles de los sintomas
son debidos al trastorno del movimiento basal y cudles sugieren un TMF.
Las videofilmaciones son particularmente Utiles en el solapamiento funcio-
nal ya que se podra mostrar al paciente cémo sus sintomas funcionales se
modulan con la atencion (mejoran con los movimientos bilaterales, o cuan-
do despistamos al cerebro con otra tarea) o muestran incongruencia intrin-
seca (ej. cambiar el patrén de distonia, paresia o movimiento con diferentes
maniobras)®. Se pueden contrastar con los sintomas de su enfermedad de
base, que no tienen estas caracteristicas.

Ante el diagndstico de solapamiento funcional, el paciente puede responder
con alivio, ya que suelen tener una gran preocupacion porque su enferme-
dad de base que se haya vuelto muy agresiva, presentando sintomas raros
0 graves que no responden a su medicacion habitual. Al igual que en el resto
de los trastornos funcionales, los sintomas de solapamiento tienen el poten-
cial de poder mejorar y esto debe ser transmitido en la consulta.
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No es infrecuente encontrarse un escenario clinico en el cual es dificil definir
donde termina un sintoma de la enfermedad y comienza el trastorno funcio-
nal (por ejemplo, la distonia de la marcha puede ser particularmente dificil)
y qué porcentaje exacto hay de cada cosa en algunos sintomas. Nuestra re-
comendacion es explicar estas limitaciones diagnosticas con honestidad
al paciente y asegurarle que se seguiran evaluando en las revisiones tras el
abordaje terapéutico para ambos trastornos.

Es recomendable entregarle informacién por escrito al paciente de todo lo
hablado en la consulta para que puede volver sobre ella en los dias siguien-
tes ala consulta. En nuestra experiencia, conviene darles un informe para su
uso personal y para sus otros médicos y terapeutas.

Plan de tratamiento: abordaje multidisciplinar

El abordaje terapéutico del TMF que se solapa a otra enfermedad neuro-
|6gica es similar al de los TMF puros. Se basa en una vision integral del
paciente y en la colaboracion de un equipo multidisciplinar. El papel del
neurdlogo sera el de explicar el diagnostico y planificar el abordaje tera-
péutico que sera individualizado segun las necesidades del paciente. El
tratamiento farmacoldgico de su patologia neurolégica de base debe ser
revisado porque es frecuente que estos pacientes estén sobre-medica-
dos por la subida progresiva de farmacos, dada la refractariedad de lo que
previamente se pensaba eran sintomas de su TMB. En otras ocasiones,
pueden estar infratratados y el ajuste de tratamiento puede propiciar una
mejoria en el solapamiento funcional.

La fisioterapia suele jugar un papel crucial y su objetivo sera reforzar el diag-
noéstico y ensefarle al paciente a cambiar el foco de atencion para controlar
su TMF. Si el paciente presenta una patologia de base psiquiatrica se debe
implicar a un psiquiatra con experiencia en estos trastornos que refuerce el
diagndstico en positivo y optimizar el tratamiento. Si el paciente lo acepta, el
apoyo psicoldgico es importante. La psicoterapia cognitiva conductual pue-
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de ser de gran ayuda para identificar los momentos en que aparece el TMF,
la relacion con sensaciones internas o sentimientos de tristeza/ansiedad y
patrones de conducta beneficiosos o perjudiciales con el objetivo de facilitar
herramientas practicas para prevenir o atenuar los TMF.

CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

* La prevalencia del solapamiento funcional se estima en un 12% en las en-
fermedades neuroldgicas. En los trastornos del movimiento, solo tenemos
datos de prevalencia para la EP, con una frecuencia del 7.0%-66.7%, y para
la DCL, donde afectan a un 12-18% de los pacientes.

e Los sintomas funcionales pueden aparecer afios antes del diagndstico de
EP Se recomienda hacer un seguimiento de todos los pacientes con sinto-
mas funcionales diagnosticados para vigilar la aparicién de sintomas pro-
pios de un trastorno del movimiento (nivel de evidencia grado 3).

* El diagnostico de solapamiento funcional es clinico, basado en datos de sos-
pecha de la anamnesis y de signos positivos de la exploracion neuroldgica.

e Enla EP y la DCL, el solapamiento funcional se asocia a mayor deterioro
cognitivo por lo que se debe realizar un seguimiento neuropsicolégico (ni-
vel de evidencia grado 3).
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FIGURA 1
bt o " neurolégica de base:
e Temblor
e Lentitud
e Alteracién de marcha
* Rigidez, etc.
v
Factores biolégicos _____  Otros factores del individuo
« Cambios sensitivos (rigidez) * Psicolégicos
. o e Emocionales ° °
¢ Cambios en el movimiento « Sociales
- Paso de “automaético” a “controlado « Culturales T *

e Alteraciones perceptivas

 Estrés
‘k Desencadenantes — * Dolor 0

¢ Fatiga
4— « Falta de suefio

¢ Trauma fisico o emocional ;? « Respuesta de Hiperaleria

v

9 El cerebro explica y predice sus sensaciones
Expectativas . § Atencion
(4

Trastorno del movimiento funcional

Sintomas diferentes de la enfermedad de base

Figura modificada a partir de esquema de Nielsen et al?!.
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TABLA 1: Datos de sospecha de la historia clinica.

1. Inicio agudo.

2. Inicio poco después de trauma emocional (bullying, estrés laboral o duelo) o fisico (accidente, esguince,
fractura u hospitalizacion).

o O B W

enfermedad primaria.
7. Discapacidad funcional desproporcionada a los hallazgos de la exploracién.

8. Los sintomas mejoran con el cambio de atencién o distraccion.

. Curso estatico en lo que por definicién es una enfermedad progresiva.
. Remisiones espontaneas.
. Recaidas espontaneas.

. Movimientos par oxisticos no congruentes temporalmente con medicacion o topograficamente con

TABLA 2: Signos motores positivos de solapamiento de TMF.

TMF

Alteracién marcha

SIGNOS CLINICOS

e Retropulsion excesiva
* Astasia/abasia
e Marcha con claudicacion de

NOTAS

La marcha disténica (primaria o
secundaria a un parkinsonismo)

y equilibrio rodilla/s puede ser muy abigarrada por lo que
[ y complica el diagndstico diferencial.
« Signo "huffing and puffing
* Reprimible
« Cambio de frecuencia al explorar Puede co-existir con el temblor
otra region parkinsoniano Fje reposo t|’p|cop
. Acop|am]ento a movimientos aparecer en quien nunca ha tenido
Temblor i -
voluntarios emblor.
* Modulacion por distraccion Con frecuencia ipsilateral al
» Coactivacion tonica Inconsistencia parkinsonismo de base.
intrinseca
e Severas . ) )
T - - A diferencia de la EP, interfieren con
Discinesias * Movimientos balisticos

* Topograffa incongruente

movimientos voluntarios o habla.
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TMF

Parkinsonismo

SIGNOS CLIiNICOS

¢ Excesiva lentitud

* Lentitud en movimientos sin
hipocinesia

* Rigidez erratica

 Posturas paréticas/signo del
cabestrillo

NOTAS

Lentitud mejora con movimientos
bilaterales pautados.

Velocidad discordante con otras
tareas voluntarias.

A diferencia de la EP, el braceo no
mejora al correr.

Mas frecuente ipsilateral al
parkinsonismo de base.

Distonia

* Fijaenreposo
* Resistencia/oposicion al
movimiento pasivo

Distonia suele aparecer/ empeorar
con el movimiento.

En las taupatias evolucionadas la
distonia si puede ser fija.

Alteracion habla

¢ Tartamudeo
« Hipofonia extrema

En la EP, el paciente puede gritar con
volumen

Mioclonus

 Duracion variable

* Distribucién incongruente

* Reprimible o modulable con
movimientos voluntarios

Atencion porque el mioclonus
distal de miembros superiores es
caracteristico de la AMS.

Es poco frecuente el solapamiento de
sacudidas en la EP

Paresia extremidad
inferior

¢ Signo de Hoover
* Marcha incongruente

A diferencia de la EP se da el
fenémeno de monitorizacion visual
extrema durante la exploracion del
miembro “débil”.

Suele ser ipsilateral a la EP.

Off inducido por
L-dopa en paciente
con EP

e Hipocinesia extrema
e Temblor modulable
e Alteracion de la marcha

Sin embargo, la rigidez si mejora tras
la dopa.

Catatonia

¢ Inmovilidad asociada a
estereotipias posturales

Frecuente en la DCL.

Los tipos de movimientos funcionales del 1-8 estan numerados conforme a su frecuencia segtin Wissel et
al. La prevalencia del off inducido por levodopa® y la catatonia'® se desconoce en comparacién con los

otros movimientos.
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

PREVALENCIA DEL DOLOR EN LOS TRASTORNOS
DEL MOVIMIENTO FUNCIONALES

Hasta hace relativamente poco, en nuestro entorno, los trastornos del movi-
miento funcionales (TMF) han sido considerados de origen ‘psicosomatico’
y de escasa relevancia en la practica clinica. Los neurdlogos, con la excep-
cion de la cefalea, han mostrado escaso interés por el dolor. Sin embargo,
el dolor es el sintoma mas prevalente, aunque no el Unico, en los pacientes
que presentan TMF'. Otro problema se deriva de que los profesionales de la
salud interesados en el dolor, desconocen incluso la existencia de los TMF, e
interpretan estas condiciones clinicas como la consecuencia de una patolo-
gia musculoesquelética o neuroldgica organica.

Distintos estudios muestran que entre el 40% y el 76% de los pacientes con
TMF presentan dolor en el miembro afecto?*. Stone at al." han mostrado
que incluso en pacientes con pardlisis funcional de un miembro sin disto-
nia fija, un tercio de los mismos referian dolor. En algunos estudios mas
de la mitad de los pacientes describen el dolor como severo y extremo®.
Y es que el dolor, como ha sido sefialado por Nielsen®, puede ser el factor
desencadenante de un TMF, estando implicado asimismo como factor pre-
disponente, y perpetuante. Ademas, y lo que es mas relevante, el dolor, la
alodinia y la hiperalgesia pueden ser importantes obstdculos que dificul-
ten o impidan el programa de exposicion y la recuperacion funcional del
paciente.

Un aspecto que cabe sefalar, es que cuanto mas crénicos son los sinto-
mas, peores son los resultados a largo plazo, de ahi la necesidad de remitir
al paciente a un tratamiento de fisioterapia especifico lo mas precozmen-
te posible.

El objetivo de este articulo es el de servir de guia en el manejo de los TFM

cuando el dolor es uno de los sintomas relevantes que interfieren en la re-
cuperacion.
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DOLOR CRONICO Y CAMBIO DE PARADIGMA

El dolor ha sido visto histéricamente como un incuestionable sintoma de la en-
fermedad. En la actualidad, sin embargo, es evidente que el dolor puede experi-
mentarse sin necesidad de dafo tisular. Muchos pacientes refieren dolor severo
e incapacitante sin evidencia de enfermedad o lesion v, a la inversa, pacientes
con un gran deterioro patoldgico refieren escasos sintomas.

En los Ultimos 20 afios se ha producido una auténtica revolucion en la com-
prension del dolor que ha conducido a un cambio de paradigma. Factores sig-
nificativos en este cambio han sido un mayor conocimiento de la neurobiologia
del dolor, la irrupcion de la neuroimagen funcional y la incorporacion del mode-
lo biopsicosocial en la practica clinica. Estamos asistiendo a la transicion de un
modelo biomédico, en el que la nocicepcion y el dolor se consideraban casi co-
mo términos sindnimos, a una vision mas compleja, pero mas atractiva, en la
que el dolor se interpreta como una respuesta del cerebro, y donde la nocicep-
cion puede desempefiar un papel muy variable. Como hemos enfatizado a me-
nudo, el problema del dolor no radica principalmente en su tratamiento, sino mas
bien en una visién deficiente o inadecuada de lo que es esencialmente el dolor.

Un cambio crucial en la comprension del dolor ha sido el reconocimiento de la im-
portancia de la sensibilizacion central en la cronificacion del dolor. La sensibiliza-
cion central ha sido definida por Woolf” como una ‘alucinacion’, como una “ilusion
perceptiva” capaz de generar hipersensibilidad al dolor. El desarrollo de una sensi-
bilizacion central maladaptativa no solo implica cambios en el procesamiento de
la informacién nociceptiva sino también cambios motores, entre los que se de-
ben incluir los TMF, en respuesta a una amenaza percibida. El dolor crénico, por lo
tanto, no es simplemente la consecuencia de la activacion sostenida del “sistema
de dolor” por un input periférico particular debida a una lesién especifica, sino que
es expresion de una alteracion en la excitabilidad del SNC.

Asimismo la IASP ha propuesto un tercer descriptor, el dolor nociplastico, pa-
ra aquel dolor no nociceptivo, ni neuropatico, presente en ausencia de enfer-
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medad o lesion del sistema somatosensorial®. Aunque la propuesta de este
descriptor ha suscitado mucha controversia al menos ha servido para enfa-
tizar la existencia de dolor sin dafio.

LA RELACION ENTRE SINDROMES DE DOLOR COMPLEJO
Y TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO FUNCIONALES

Existe un divorcio entre el mundo del dolory el de los trastornos del movimien-
to, derivado muchas veces del viejo y ya inaceptable debate entre lo organico
y No organico, y que deja a muchos pacientes sin ninguna solucion. Un ejem-
plo paradigmatico es la division nosolégica entre el sindrome de dolor regio-
nal complejo (SDRC) y los TMF®. La mayoria de pacientes con SDRC presentan
debilidad en el miembro y bradicinesia y alrededor del 70% desarrollan algun
trastorno motor como distonia fija o temblor funcional’®'". Estos trastornos
motores forman parte de los criterios actuales del SDRC™. Cuando estan pre-
sentes se asumen como propios del SDRC y se consideran y tratan de forma
absolutamente diferente a los TMF. Sin embargo, no existe, ninguna diferencia
entre estos TMF y los que se observan en un paciente con SDRC?'°. Por ello es
necesario empezar a entender ambas condiciones como la expresion de un
mismo proceso. Los mecanismos que pueden explicar la alteracion del movi-
miento y el dolor complejo pueden contemplarse como una respuesta central
maladaptativa frente al dolor o su expectativa. Se ha propuesto, por ejemplo,
que la distonia fija, es un respuesta central frente al dolor que implica una re-
distribucion de la actividad muscular que conduce a la rigidez y a posturas an-
talgicas®. El miedo al dolor, la atencion selectiva, la hipervigilancia somatica
y la cinesiofobia, como respuestas protectoras aberrantes a la inferencia de
una amenaza, se ven amplificadas por un aprendizaje maladaptativo a ‘no mo-
ver’, movimientos vigilados, inmovilizacion prolongada, autoperpetuacion del
movimiento disfuncional y conductas de miedo-evitacion. Estas respuestas
motoras a su vez reducen el input somatosensorial aferente que podria ope-
rar modulando el dolor y son capaces de generar una alteracion central del es-
guema corporal™1,
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EVALUACION CLINICA DEL PACIENTE

La anamnesis del paciente debe ser extensa, no soélo para caracterizar los
signos y sintomas, sino porque ofrece la posibilidad de entender los meca-
nismos fisicos y psicosociales implicados en el desarrollo del cuadro clini-
co. Ademas, nos permite obtener argumentos que se utilizaran para que el
paciente entienda que su problema es exclusivamente funcional y que no
se necesita mas investigacion en busca de una enfermedad somatica. Es
muy importante examinar la interpretacion que el paciente tiene sobre su
condicion y si realmente entiende qué es un TMF.

Debe realizarse una exploracion fisica completa mapeando las areas de
alodinia, identificando los movimientos especificos que el paciente no pue-
de realizar por el dolor o por el trastorno motor, la presencia de déficits
sensoriales y de cambios vasomotores o troficos y si existen alteraciones
perceptivas de orden superior como los fendmenos de pseudo-negligen-
cia. Se utiliza este término, aunque la distorsion perceptiva que presentan
se deriva de un exceso de atencion. Los fendmenos de pseudo-negligencia
pueden clasificarse en negligencia sensorial, negligencia motora y negli-
gencia cognitiva. La pseudo-negligencia sensitiva se expresa en una al-
teracion de la sensibilidad tactil y propioceptiva. La pseudo-negligencia
motora corresponde con el TMF. La negligencia cognitiva se caracteriza
por que el paciente refiere que la extremidad afecta la percibe como extra-
fia y tiene dificultades para reconocer su posicion espacial. Los pacientes
tienden a mostrar sentimientos de hostilidad hacia su extremidad y, en al-
gunos casos, solicitan la amputacion (Figural).

Los datos de la exploracion fisica serviran para que el paciente entienda
que sus disfunciones fisicas no estan causando el dolor, sino que son la
consecuencia de una memoria de dolor, movimientos vigilados, conductas
de evitacion, desuso y descondicionamiento, etc.
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EL ABORDAJE DEL DOLOR EN PACIENTES CON
TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO FUNCIONALES

El tratamiento de estos pacientes se estructura en forma de un programa es-
pecializado en dolor complejo y TMF. Entre los pacientes con dolor complejo,
los que presentan un TMF suelen ser los de mas dificil manejo, siendo impres-
cindible una suficiente formacion tanto en el abordaje del dolor complejo co-
mo de los TMF.

El tratamiento puede, en algunos casos, requerir la participacion de distintos
profesionales, ademas del neurdlogo y el fisioterapeuta. Lo que es fundamen-
tal es que todos los implicados en el tratamiento tengan una vision multidi-
mensional del problema y compartan criterios y objetivos. El mensaje debe
ser claro: los trastornos del movimiento, asi como el dolor, son claramente
funcionales y potencialmente reversibles.

El abordaje que se propone tiene 3 pilares claramente diferenciadas:

e Educacion sobre los mecanismos implicados en el desarrollo del dolor
complejo y de los TMF.

e Tratamiento del dolor con estrategias de exposicion gradual y desensibili-
zacion tanto somatosensorial como motora.

* Reducacién de patrones motores funcionales e incorporacién en las acti-
vidades de la vida diaria.

En muchos casos puede ser necesario abordar los aspectos psicosociales in-
volucrados en el desarrollo del cuadro.

El terapeuta asume un rol completamente diferente al habitual. En lugar de

‘aplicar técnicas’ favorece cambios cognitivos, motores, conductuales y neu-
roplasticos, transmitiendo informacion al paciente y disefiando un programa
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de reeducacion fisica y desensibilizacion adaptado. Antes de comenzar el pro-
grama, el terapeuta debe explicar al paciente como se desarrollarg, los roles
del terapeuta y del paciente, como se evaluara el progreso y como se realiza-
ra el seguimiento.

Elimprescindible la participacion activa del paciente y de la familia en el estable-
cimiento de metas y en la consecucion de objetivos. Necesitan entender como
las creencias erréneas sobre el dolor y sobre el trastorno motor y sus causas, la
ansiedad, el miedo, los movimientos vigilados y las conductas de miedo-evita-
cion pueden aumentar la experiencia del dolor, el TMF y la discapacidad.

Es fundamental obtener una buena alianza terapéutica con el paciente y crear
un ambiente terapéutico calido y empatico en el que el paciente se sienta apo-
yado en todo momento. Sin embargo, desde el principio deben reforzarse nega-
tivamente el rol del enfermo y las conductas de dolor maladaptativas. Se debe
insistir en que los resultados del tratamiento dependeran de su motivacion, va-
lores y esfuerzo. El aspecto que determinara en Ultima instancia el éxito del pro-
grama es el de “capacitar” al paciente para manejar su dolor y su TMF.

Educacién en neurobiologia del dolor

La educacion en neurobiologia del dolor es una estrategia que ha mostra-
do resultados significativos en el tratamiento de pacientes con dolor créni-
co. Este modelo ha sido desarrollado por Butler'™ y Moseley'® y popularizado
con el libro Explicando el Dolor'’. El objetivo principal de este enfoque es mo-
dificar la concepcion del dolor como un indicador de dafio o enfermedad a
un indicador, en ocasiones erréneo, de una necesidad proteccion'®. A dife-
rencia de otras estrategias que tienen como objetivo abordar las consecuen-
cias del dolor en términos de discapacidad, respuestas emocionales, etc,, el
objetivo es mucho mas ambicioso: reducir la activacion de la memoria del
dolor. La educacion sobre el dolor puede ofrecerse en diferentes formatos,
aunque dada la complejidad del paciente, son recomendables las sesiones
intensivas individuales.
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Los componentes educativos del programa se dividen en diferentes areas.

Se pueden usar muchos ejemplos para explicar al paciente la escasa relacion
entre el dolor y la lesion, como cualquiera de los siguientes: lesiones graves
en las que el paciente no experimenta ningun dolor, los fendmenos de alodi-
nia, la hiperalgesia secundaria, el dolor referido, el dolor de miembro fantas-
ma, etc. El paciente debe comprender que el dolor no es un signo de lesion (el
dolor no significa dafio), sino la consecuencia de una sensibilizaciéon central
maladaptativa agravada por un movimiento disfuncional. El conocimiento de
la biologia del dolor, como expresion de una respuesta de estrés a una ame-
naza, proporciona una base fisioldgica que permite al paciente comprender el
papel de los factores psicoldgicos involucrados en el dolor crénico. Otros fac-
tores cognitivos relevantes en los resultados terapéuticos son la reduccion del
miedo al movimiento y el aumento de la autoeficacia.

El segundo bloque introduce los mecanismos implicados en el desarrollo
del dolor y el trastorno motor. Se explica coémo las creencias erréneas, los
pensamientos catastrofistas, la atencion selectiva, el desarrollo de movi-
mientos vigilados, el aprender a 'no usar’ como mecanismo de proteccion
maladaptativo y las conductas de miedo-evitacion pueden conducir a un
dolor crénico y a una discapacidad severa. Este bloque justifica el progra-
ma de exposicion gradual.

En el tercer bloque, se aborda la relacion entre dolor y consciencia. Com-
prender el dolor como una percepcion ayuda a explicar como se puede
modular mediante diferentes aspectos, como la atencion, el contexto, la
relevancia dada a las sensaciones corporales, las cogniciones relaciona-
das con el dolor, etc. Se deben presentar ejemplos explicitos de como el
cerebro puede anular las percepciones en funcion del contexto y del signi-
ficado. El objetivo del tercer bloqueo es que el paciente entienda el dolor
cronico como una memoria disfuncional capaz de generar una alteracion
en las percepciones somatosensoriales y en la funcion motora. Un mensa-
je importante de esta sesion es que los movimientos o posturas que estan
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asociados con el dolor no son su causa directa, sino que actian como “in-
terruptores” aprendidos capaces de desencadenar una “memoria del do-
lor”. Se presentan las diversas estrategias dirigidas a la desensibilizacion y
el reentrenamiento motor.

Finalmente, en el Ultimo bloque, se debe guiar al paciente para que reflexio-
ne sobre el significado que da a su situacion dolorosa desde una perspecti-
va mas amplia, incluidos los cambios que el dolor ha producido en su vida,
su trabajo, sus relaciones personales y familiares, etc. En esta Ultima se-
sion también se aborda la gestion de reactivaciones.

Tratamiento del dolor

El tratamiento debe estar dirigido a la recuperacion de un gesto o movi-
miento funcional libre de dolor. Durante la primera etapa, es muy impor-
tante lograr una reduccion de los sintomas para aumentar la confianza del
paciente, asegurando asi su colaboracién durante todo el proceso.

En la practica, el clinico puede enfrentarse a dos tipos de situaciones dis-
tintas:

La primera es aquella en la que, aunque el dolor esta presente, es posible
iniciar estrategias dirigidas a la recuperacion del movimiento funcional. El
reentrenamiento de la funcion motora normal puede ser una estrategia en
si misma de reduccion del dolor. Al paciente se le explica que aunque el
dolor se incremente temporalmente finalmente la exposicion reducira el
dolor. Las estrategias distractoras durante la realizacion del movimiento
pueden, en este caso, ser muy eficaces.

La segunda es aquella en la que el paciente presenta un dolor intolerable
que impide el trabajo de recuperacién del movimiento funcional. En esta
situacion se precisa la utilizacion de dos tipos de estrategias: de desensi-
bilizacién y de exposicion.
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Estrategias de desensibilizacion y tratamiento del dolor

El objetivo es eliminar la intolerancia al tacto, al movimiento, a la carga, etc.
para que el paciente pueda recuperar el movimiento funcional alterado tan
pronto como sea posible.

Los tratamientos de desensibilizacion buscan el acercamiento del paciente
a aquellas percepciones sensoriales, somestésicas y motoras, previamen-
te evitadas, etc.

En pacientes con dolor y alodinia severa pueden utilizarse diferentes téc-
nicas, como las clasicas técnicas de estimulacion sensorial tactil, térmica,
etc, estrategias distractoras, técnicas de entrenamiento de la percepcion y
de discriminacion sensorial, imaginacion motora implicita y explicita, tera-
pia en espejo y reeducacion virtual.

Técnicas de estimulacién y discriminacion sensorial

Antes de iniciar la estimulacion deben mapearse las zonas de alodinia dividién-
dose en zonas de alodinia moderada y severa. Para la estimulacion cutanea
se pueden utilizar tejidos de distintas texturas, vibradores, termodos, etc. Estas
técnicas en muchos casos son la via de acceso a un movimiento libre de dolor.

Los sujetos con dolor crénico muestran una mayor dificultad para distinguir la
ubicacion y las caracteristicas de un estimulo aplicado a la piel de la region del
cuerpo donde refieren dolor. También existe una relacion entre una disminucion
de estas destrezas sensoriales y la intensidad del dolor. Esta alteracion parece
derivarse de una reorganizacion en las areas somatosensoriales. Asimismo, la
magnitud de la reorganizacion cortical esta relacionada tanto con la intensidad
del dolor como con la disminucion en la discriminacién sensorial™.

El entrenamiento en la discriminacion sensorial puede dividirse en entrenamien-
to en la discriminacidn tactil (diferentes texturas, discriminacion entre 2 puntos,

241 -



CAPITULO 14. SINTOMAS ASOCIADOS A LOS TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO FUNCIONALES: DOLOR CRONICO

estereognosia) y discriminacion propioceptiva (sentido de posicién articular, di-
reccionalidad del movimiento, discriminacion de la presion) (Figura 2).

Es importante enfatizar que cuando se utilizan estas técnicas, el objetivo es
recuperar las percepciones normales accediendo a una memoria perceptiva
libre de dolor. Estas técnicas requieren un trabajo cognitivo continuado por
parte del paciente, que debe analizar las diferencias entre expectacion percep-
tiva y percepcion actual. Para ello puede comparar la experiencia perceptiva
con la del otro miembro o intentar evocar experiencias perceptivas somato-
sensoriales previas. Las percepciones que se evocan, aunque inicialmente no
sean las normales y puedan ser algo molestas, finalmente deben ser agrada-
blesy placenteras (Tabla 1).

Imaginacion motora implicita y explicita

La imaginacién motora implicita consiste fundamentalmente en ejercicios
de reconocimiento de la lateralidad. Estos ejercicios parecen depender de los
mismos mecanismos que los involucrados en la reeducacion en espejo. Con-
sisten en reconocer si las imagenes de una parte del cuerpo que se ve en una
fotografia o en la pantalla de un ordenador corresponden con la izquierda o la
derecha. Los sujetos que sufren dolor requieren mas tiempo y cometen mas
errores para reconocer la imagen de la extremidad en la que perciben dolor.

Los ejercicios de imaginacion motora explicita consisten en imaginar el movi-
miento de la extremidad o parte del cuerpo que provoca dolor. Los movimien-
tos imaginados pueden activar redes corticales similares a los movimientos
reales 'y, por lo tanto, permitir el acceso al cuerpo virtual sensorimotor sin pro-
vocar dolor. En casos de alta irritabilidad, es aconsejable comenzar a imaginar
los componentes del movimiento antes de hacerlo con movimiento completo.

Se ha desarrollado, también, un protocolo de tratamiento denominado imagi-

neria motora graduada que comprende la combinacion de reconocimiento de
lateralidad, movimientos imaginados y terapia en espejo?’.
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Terapia en espejo / reeducacion virtual

La terapia de espejo implica la movilizacion del miembro contralateral al
afectado mientras el paciente observa en un espejo como se refleja es-
te movimiento; que simula visualmente una movilizacion de la extremidad
afectada. Se ha propuesto que la reduccion del dolor se debe a que el pa-
ciente puede conciliar las respuestas motoras con la informacion senso-
rial y activar la corteza premotora, que tiene una relacion estrecha con las
areas de procesamiento visual. También es probable que la terapia en espe-
jo reduzca las respuestas de proteccion como resultado de la exposicion al
movimiento y que promueva la reorganizacion cortical como resultado de
la actividad del miembro afectado.

Actualmente, los sistemas de realidad virtual y realidad aumentada basa-
dos en los mismos principios que los métodos de retroalimentacion visual
estan comenzando a utilizarse y estan mostrando resultados prometedo-
res. La eficiencia de la terapia de espejoy la realidad virtual puede explicarse
porque la informacion visual domina sobre la informacién somatosensorial
en el desarrollo de la representacion propioceptiva cortical.

Estrategias de exposicion

Para la exposicion pueden utilizarse dos tipos de estrategias de exposi-
cion: exposicion gradual y exposicion in vivo. La diferencia fundamental
entre estas dos estrategias se relaciona con el enfoque. Mientras que la
progresion en la exposicion gradual se establece de acuerdo con las ca-
pacidades funcionales y el dolor, la progresion de la exposicién in vivo es-
ta determinada por el miedo que pueden evocar distintas actividades de
la vida diaria. Como ya se menciono, existe una fuerte asociacion entre el
miedo al dolor y la disfuncion motora. El aspecto esencial y mas complejo
del programa de exposicion es su planificacion. Para un programa de ex-
posicion gradual, el nivel basico de actividad debe estar inicialmente por
debajo del nivel que puede provocar dolor. La actividad puede incrementar-
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se lentamente 0 mas rapidamente, pero siempre de manera progresiva. Es
esencial romper el ciclo de actividad dependiente del dolor que perpetua la
percepcion de indefension frente al dolor. El dolor debe dejar de ser el Uni-
co parametro que determina la intensidad de los ejercicios o cualquier otra
actividad propuesta.

La exposicion in vivo implica la exposicion sistematica a las actividades
diarias que el paciente evita debido al miedo al dolor o a relesionarse. Es-
tas actividades se identifican, estableciendo una jerarquia en una escala de
0 a 100 segun el temor del paciente a realizarlas. El paciente debe realizar
experimentos conductuales que progresen desde la actividad que causa
menos miedo a la que perciben como mas peligrosa o amenazadora. El pa-
ciente se expone repetidamente a actividades especificas de la vida diaria
hasta que el miedo desaparece.

En estas estrategias de exposicion, en lugar de utilizar ejercicios terapéuti-
cos, se eligen especificamente aquellas actividades funcionales de la vida
diaria, en las que se expresa el trastorno motor y que generan dolor. El es-
tablecimiento de objetivos funcionales tiene la ventaja de que el paciente
deja de centrar su atencion en el dolor y comienza a dirigir sus esfuerzos
hacia la reanudacion de sus actividades de la vida diaria y el retorno a una
vida normal. Cuando el paciente esta trabajando en posturas o movimien-
tos en los que presenta una intolerancia severa, pueden usarse técnicas de
distraccion o de discriminacion sensorial. Para facilitar la exposicion, la ac-
tividad debe asociar un componente recreativo o debe realizarse en un am-
biente agradable para el paciente.

Ademas del tratamiento especifico de la intolerancia, se propone al pacien-
te un aumento gradual de su nivel de actividad en general, como la practi-
ca de un deporte u otra actividad fisica. Todas las actividades deben estar
dirigidas a lograr objetivos funcionales especificos que sean significativos
para el paciente.
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CONCLUSIONES

Los TMF frecuentemente asocian dolor, alteraciones sensoriales, fenémenos
de pseudo-negligencia, fatiga, asi como alteraciones en el estado de animo y
alteraciones cognitivas. Estos sintomas no motores frecuentemente son res-
ponsables de un deterioro severo en la calidad de vida de los pacientes®.

En pacientes con un TMF es imprescindible diferenciar entre dolor nocicep-
tivo o neuropatico persistente y dolor complejo secundario a una sensibiliza-
cion central maladaptativa. Para la identificacion de dolor complejo asociado
a un TMF pueden utilizarse los identificadores descritos por el autor?'.

Una actualizacion de la interpretacion del dolor, como el reconocimiento del
dolor complejo, puede significar un cambio en el manejo de pacientes con
TMF. Dolor complejo y TMF son expresiones de la misma alteracion en el pro-
cesamiento del SNC y deben ser manejados conjuntamente por expertos
capaces de establecer un programa de tratamiento que abarque ambos as-
pectos. Es, por tanto, necesaria una ‘fertilizacion cruzada’ entre expertos en
dolor y expertos en trastornos funcionales del movimiento.

Se analiza un modelo interpretativo tanto de los trastornos motores como
del dolor. Ambos se consideran respuestas maladaptativas del SNC genera-
das por desencadenantes tanto fisicos como psicoldgicos que se perpetuan
por cogniciones erroneas, una focalizacion atencional aberrante y conductas
miedo-evitacion. Las cogniciones erréneas y la focalizacion atencional deter-
minan una expectativa top-down capaz de modificar las entradas sensoriales
generando respuestas motoras maladaptativas de proteccion.

El objetivo terapéutico es eliminar el dolor, recuperar la percepcion, la agencia
del miembro y la movilidad normal. Todo ello puede obtenerse modificando
las creencias del paciente sobre su condicion, con un programa de educacion
en neurobiologia del dolor, y estableciendo estrategias de desensibilizacion y
exposicion capaces de retar cogniciones y expectativas.
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TABLA 1: Fundamentos de las técnicas de desensibilizacién y discriminacion sensorial.

} Recuperacion de las percepciones normales

} Sensaciones agradables y placenteras

} Control del nivel de arousal

} Importancia de la respuesta emocional a la experiencia

} Reestructuracién de una memoria perceptiva libre de dolor

FIGURA 1: Paciente con SDRC tras amputacion traumatica de la falange distal del 4° y 5° dedo.

(A) Presentaba alteraciones vasomotoras y ri-
gidez severa de la articulacion interfaldngica
proximal de esos dedos. Solicité desde el ini-
cio del cuadro la amputacién de los dedos.

(B) Tras la amputacion del 4° y 5° dedo desa-
rrollé una distonia fija del tercero.

(C) Finalmente fue amputado el 3er dedo por
referir dolor insoportable.
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FIGURA 2: Entrenamiento en discriminacion sensorial. El paciente sin mirar su mano de-
be discriminar la localizacién del estimulo.
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

INTRODUCCION

El diagnostico de los trastornos del movimiento funcionales (TMF) puede ser
particularmente dificil y muchas veces depende de la experiencia y pericia del
neurdlogo que los atiende. Para facilitar esta tarea, se han ido proponiendo y
mejorando los criterios diagndsticos segun se avanzaba en su conocimiento.
Actualmente, tras la publicacion de los criterios DSM-V' que incluyen los tras-
tornos neurologicos funcionales (TNF) en general, se hace hincapié en la im-
portancia de no basar el diagndstico en la exclusion de otras etiologias, sino
en la presencia de sintomas positivos exploratorios y en la incompatibilidad
entre el sintoma y otras entidades neuroldgicas o clinicas reconocidas (crite-
rio B). A su vez, en estos nuevos criterios se elimina la necesidad de encontrar
factores psiquidtricos o estresantes asociados al sintoma, y la existencia de
intencionalidad o simulacion en la produccién del mismo?.

Es importante destacar que hasta el 10% de estos pacientes asocian una
patologia organica?®, lo que puede complicar auin mas el reto diagndstico, y
ademas en el futuro pueden desarrollar comorbilidades médicas. Por todo
ello es esencial explicar el diagndstico apropiadamente, con objetividad y
sin estigmatizar al paciente, y asi no disuadirle en volver a consultar en caso
de presentar nuevos sintomas.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS GENERALES Y GRADO DE CERTEZA

Dada la trascendencia del diagnéstico basado en la clinica y la falta de hallaz-
gos patognomonicos, se proponen una serie de claves generales * basadas en
la busqueda de incongruencias e inconsistencias en la historia clinica y en la
exploracion fisica, que apoyen el diagnéstico de TMF (Tabla 1).

Aungue no son signos patognomonicos, este conjunto de claves ha de ha-

cer sospechar un TMF (Nivel de evidencia IV). Se trata de un diagndstico
positivo y no de exclusién, dado que los signos negativos de enfermedades
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neuroldgicas no excluyen una etiologia organica. A pesar de que en este ti-
po de trastornos funcionales no se dispone de herramientas con resulta-
dos tan categdricos, como puede ser un EEG negativo en algunos casos
de eventos no epilépticos de origen psicogeno, los hallazgos de laborato-
rio pueden ofrecer informacién diagnostica de gran ayuda en el temblor o
las mioclonias?.

Fahn y Williams proponen en 1988° una serie de criterios disefiados para la
distonia funcional, que pueden ser también extrapolados al resto de TMF. Se
basan en las caracteristicas de la historia, trastornos emocionales y hallazgos
de la exploracion no relacionados con el movimiento. Categorizan a los pa-

nou

cientes en cuatro niveles de certeza diagndstica: “documentada’, “clinicamen-

nou

te establecida’, “probable” y “posible” (Tabla 2).

Shill y Gerber elaboran en 2006 nuevos criterios®. Establecen el criterio de
TMEF “clinicamente probado” cuando remite con psicoterapia o si existe un
Bereitschaftspotential antes del movimiento en el EEG (en el caso de las
mioclonias). A partir de criterios primarios y secundarios, definen el diagnés-
tico como: “definitivo’, “probable” o “posible”. Los criterios primarios incluyen
aquellos factores que sugieren un trastorno de movimiento inconsistente
con una enfermedad organica, dolor o fatiga en exceso, o contacto previo
con enfermedades neuroldgicas (habitualmente historia familiar). Los crite-
rios secundarios incluyen somatizaciones multiples y trastorno psiquiatri-
co evidente. Estos criterios tienen una alta sensibilidad y especificidad para
identificar un TMF “probable” y “posible”; pero en contrapartida, tienen mu-
chas limitaciones que hacen que sean menos aplicables’. Algunas de ellas
son el énfasis en la presencia de factores psiquiatricos, el disefio retrospec-
tivo, y que el diagnostico de TMF no se hace a partir de criterios neurologi-
cos, sino de caracteristicas psicoldgicas.

Gupta y Lang proponen en 2009* una revision de los criterios de Fahn y Wi-

lliams (tabla 2), destacando la posibilidad de establecer el diagnéstico de
TMF sdlo con los hallazgos clinicos (Nivel de evidencia IV). A su vez, propo-
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nen eliminar la categoria “posible” por poder enmarcar un trastorno de mo-
vimiento de etiologia organica, con sintomas psiquiatricos concomitantes®.
Finalmente, incorporan los hallazgos de laboratorio (estudio electrofisiold-
gico), que pueden apoyar el diagndstico de TMF?, en particular para el diag-
nostico de temblor y de mioclonias funcionales.

Como se ha descrito anteriormente, las pistas diagnosticas generales pa-
ra los TMF se basan fundamentalmente en hallar incongruencias e incon-
sistencias en los signos neuroldgicos, pero éstos no son los mismos para
todos los TMF. De ahi surge la necesidad de abordar los TMF en base a las
caracteristicas especificas de cada fenotipo de movimiento.

DIAGNOSTICO BASADO EN FENOTIPOS

Los criterios de Fahn y Williams, originalmente enfocados al diagnéstico de
distonia funcional, han sido ampliamente aplicados para todos los fenotipos
funcionales. Sin embargo, para aumentar la reproducibilidad y fiabilidad in-
ter-observador y disminuir asi los errores diagnosticos, mas recientemente
se han sugerido criterios diagnosticos basados en las caracteristicas pro-
pias de los fenotipos clinicos especificos'. No hay que olvidar que las pis-
tas generales de la historia clinica y de la exploracion, aplicables a todos los
TMF (tabla 2), no estdn basadas en la fenomenologia clinica concreta del
trastorno. Y muchas veces las pistas referidas de la historia clinica o la co-
morbilidad psiquiatrica pueden estar ausentes en casos de TMF y presentes
en trastornos de origen organico.

En la tabla 3 se exponen los criterios diagndsticos del fenotipo funcional de
temblor, distonia, mioclonias, tics, parkinsonismo y trastorno de la marcha,
formados por caracteristicas clinicas fundamentales que pueden ser utiliza-
das para el diagnostico definitivo de TMF (Nivel de evidencia IV, tabla 3). Ca-
be anadir que no existen criterios especificos de corea funcional, porque este
fenotipo de forma aislada es extremadamente raro''. La variabilidad en su ve-
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locidad o amplitud puede también darse en formas orgdnicas de coreay, en
el caso de la corea inducida por levodopa (discinesias) pueden verse arrastre,
supresion e incluso cambios en su distribucién con distintas tareas.

Temblor funcional

El temblor funcional es el TMF mds frecuente (50% de los TMF). Sus cinco
caracteristicas fundamentales son: el arrastre o la supresion completa, la
distraccién, el signo de coactivacion o co-contraccion, la pausa del temblor
durante movimientos balisticos contralaterales y la variabilidad del eje, fre-
cuencia y/o distribucion topografica. El arrastre consiste en el cambio de fre-
cuencia del temblor de la parte afectada, por la frecuencia del temblor que se
le pide al paciente que ejecute en otra parte del cuerpo. Puede que el arrastre
no se objetive si existe supresion. La distraccion revela variaciones o desapa-
ricion del temblor al pedirle al paciente que ejecute tareas con los miembros
sin temblor (por ejemplo: golpeteo) o simplemente con la conversacion. La
coactivacion tonica es la contraccion simultanea de musculos antagonistas
en la extremidad afectada antes de re-emerger el temblor tras un periodo sin
movimiento. Durante o después de la realizacion de movimientos balisticos
contralaterales, los pacientes con temblor funcional suelen presentar una bre-
ve pausa o una disminucion en la amplitud del temblor. Por dltimo, el temblor
funcional puede presentar variaciones en la frecuencia, eje (flexo-extension
frente a pronosupinacion) o distribuciéon (migracion de una parte a otra del
cuerpo). Con estos cinco criterios fundamentales se puede llegar al diagnds-
tico, necesitando soélo en algunos casos recurrir a la confirmacion mediante
EMG (Nivel de Evidencia I, Grado de recomendacion B, tabla 4).

Distonia funcional

La distonia funcional ha dado pie a multiples controversias y es uno de los
diagnosticos mas dificiles. Sus caracteristicas fundamentales son tres: ini-
cio brusco, postura fija en reposo y resistencia variable a la manipulacion
pasiva y /o distraccion, o su desaparicion cuando el paciente no es observa-
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do. Es preciso sefialar que la distonia fija en reposo puede ser de origen or-
ganico si cursa de manera progresiva, por lo que conocer si la instauracion
es brusca es el dato clave en la anamnesis para su diagndstico. Ademas, es
discutido si la distonfa fija asociada al sindrome doloroso regional complejo
tipo | es de origen funcional u orgdnico, por lo que, actualmente, no se pue-
de considerar una caracteristica fundamental. Finalmente, el dolor es un da-
to que apoya el diagnostico ya que es poco comun en la distonia organica
con excepcion de la cervical.

Mioclonias funcionales

Las caracteristicas fundamentales de las mioclonias funcionales son la
variabilidad en duracion, distribucion y/o latencia de las sacudidas (si son
sensibles a estimulos). A su vez, las sacudidas son completamente supri-
mibles y pueden presentar fendmeno de arrastre con maniobras de dis-
traccion, revelando oscilaciones ritmicas mientras se realiza maniobra de
golpeteo simultanea.

El diagndstico puede ser confirmado por neurofisiologia. En este caso, en el
EMG de superficie se pueden evidenciar salvas de duracion variable (nun-
ca menor de 250 ms). Mediante EMG-EEG con promediacion retrégrada se
puede registrar el potencial negativo premotor, llamado Bereitschaftspoten-
tial, incluso en pacientes previamente diagnosticados de mioclonias pro-
priospinales con otros métodos electrofisiologicos.

Mas especificamente, se ha descrito que una proporcién elevada (58%) de
los casos de mioclonias proprioespinales son de origen funcional'®. Van der
Salm y colaboradores propusieron las categorias de mioclonias propiospina-
les idiopaticas, secundarias y funcionales. A su vez, plantearon unos criterios
diagnodsticos para las de tipo funcional: indicios clinicos (como somatizacio-
nes previas), coexistencia de movimientos faciales o vocalizaciones (no se
darian con un origen espinal), imagen normal del eje espinal sin evidencia de
mielopatia, Bereitschaftspotential o patron inconsistente en EMG.
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Tics funcionales

Los tics funcionales se caracterizan por la ausencia de movimientos estereo-
tipados, cambiando su complejidad y distribucion topografica. Ademas, in-
terfieren o empeoran el habla y otras tareas voluntarias. En este cuadro, la
distracciéon y el aumento con la atencién no permiten diferenciarlos de los
de origen organico, porque también los suelen presentar. Muchos pacientes
con tics funcionales niegan sentir una urgencia premonitoria y refieren ser in-
capaces de contener los tics, pero esto mismo también ha sido descrito en
algunos pacientes con sindrome de la Tourette. Por esta razon, estas carac-
teristicas son de apoyo, pero no suficientes para establecer el diagnostico de
tics funcionales.

Parkinsonismo funcional

Son clave en el diagndstico de parkinsonismo funcional la lentitud excesiva
durante la exploracion, discordante con la velocidad normal empleada para
realizar ciertas tareas automaticas, y la rigidez que varia de intensidad en fun-
cién de la fuerza empleada en los movimientos pasivos con ausencia de rue-
da dentaday de la acentuacion del tono con los movimientos contralaterales.

Otras caracteristicas de apoyo, pero no suficientes para el diagndstico, son el
signo de “Huffing and Puffing” (Nivel de evidencia Il, Grado de recomendacion
B) que consiste en jadear y resoplar al levantarse o durante la marcha; la pin-
za preservada en el brazo afectado; la falta de decremento en la amplitud en
los movimientos repetitivos (golpeteo o tapping); y el brazo pegado al cuerpo
en el costado o contra el pecho incluso cuando se le pide al paciente que co-
rra (Nivel de evidencia IV).

Trastorno de la marcha funcional

La sola presencia de astasia-abasia o de flexion de rodillas son suficientes pa-
ra confirmar el diagndstico de trastorno de la marcha funcional (Nivel de evi-
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dencia Il, Grado de recomendacién B). Otra forma de presentacion incluye una
marcha con esfuerzo excesivo y gran lentitud (Nivel de evidencia Il, Grado de
recomendacion B) o marcha atipica (de funambulista, temblorosa, con pier-
nas rigidas, con arrastre, en tijeras, con fatiga progresiva, con mioclonias del
tronco, ataxica, de caminar sobre hielo, anserina), siempre que se asocie, al
menos a otro fenotipo de TMF (Nivel de evidencia V). Este Ultimo requisito se
establece para evitar errores diagnodsticos en casos de trastornos de la mar-
cha con formas de presentacion extrafias, pero con etiologia organica. Los
pacientes con TMF suelen presentar gran variabilidad en la marcha, realizar
posturas ineficientes desde el punto de vista energético (Nivel de evidencia I,
Grado de recomendacién B) y un gran control del equilibrio a pesar de las pos-
turas inestables (aunque pueden asociar caidas ocasionales).

ESCALAS DE GRAVEDAD DE TMF

Con intencion de disponer de una herramienta objetiva para medir la gra-
vedad y la sensibilidad al cambio tras intervenciones terapéuticas, se ha
disefiado una escala de gravedad para TMF' (Nivel de evidencia IV). Esta
escala incluye diez fendmenos clinicos diferentes (temblor de reposo, tem-
blor de accién, distonia, corea, bradicinesia, mioclonias, cerebeloso, balis-
mo, atetosis, tics) y dos funciones (marcha y habla) que, si estén presentes,
se puntuan segun del 0 al 4 segun su gravedad, duracion y la incapacidad
que provocan. En el caso de los fendmenos clinicos se puntia cada una de
las catorce regiones indicadas. Se obtienen asi tres puntuaciones: la prime-
ra es la de los fendmenos, la segunda la de las funciones y la tercera repre-
senta la puntuacion total (la suma de las dos anteriores).

Recientemente, se ha disefiado una version simplificada de esta escala’™ con el
objetivo de salvar las siguientes limitaciones (Nivel de evidencia IV). La prime-
ra versién no incluye la debilidad funcional, a pesar de ser el TNF mas comun
y presentarse muy a menudo junto con TMF. A su vez, requiere un alto nivel de
experiencia en TM y la alta fiabilidad hallada entre evaluadores no es extrapola-
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ble a otros profesionales, como fisioterapeutas, psicologos o terapeutas ocupa-
cionales, (altamente implicados en el seguimiento de estos pacientes). El matiz
a la hora de puntuar la gravedad entre “minimo” y “leve” es dificil de demarcar.
No se encuentra utilidad en la puntuacion de incapacidad, por lo que es limita-
da. Asi, en la escala simplificada se eliminan los fenémenos clinicos, habiendo
Unicamente que indicar la ausencia o presencia de movimientos anormales en
cada region corporal. Se reduce el numero de regiones a siete y la severidad se
puntua de 0 a 3. Se atribuye una puntuacion de duracion para cada parte del
cuerpo de 0 a 3. La marcha y el habla se siguen puntuando segun su gravedad
y duracion. La puntuacion total es la suma de todas las puntuaciones de dura-
ciény gravedad (Tabla 5). Esta escala presenta una gran fiabilidad entre evalua-
dores cuando es realizada por neurélogos y fisioterapeutas.

CONCLUSION

El diagnostico de los TMF ha de apoyarse en signos clinicos positivos. Pa-
ra ello se pueden utilizar criterios clinicos generales, asi como criterios
especificos para cada fenotipo. No se dispone de un gold standard con re-
sultados categoricos para poder probar la eficacia de estos criterios, sin
embargo, varios de estos signos han sido estudiados de manera indepen-
diente, alcanzando un nivel de evidencia Il y grado de recomendacion B.

Los criterios diagndsticos generales, disefiados en un inicio para la dis-
tonfa funcional, han sido mejorados y extrapolados al resto de TMF (Ni-
vel de evidencia V). Aunan claves de la historia, exploracion fisica y del
laboratorio (mioclonias y temblor), basadas en la busqueda de incongruen-
cias e inconsistencias con TM de etiologia organica.

Aungue no estan validados, los criterios diagndsticos especificos para ca-
da fenotipo funcional establecen el diagndstico a partir de caracteristicas
fundamentales, concretas para cada TMF, extraidas de la exploraciéony ha-
llazgos de laboratorio (Nivel de evidencia IV). No se buscan inconsisten-
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cias en la historia clinica o antecedentes psiquiatricos, que pueden llevar
a errores diagnosticos.

Por ultimo, la escala modificada de gravedad para TMF puede ser una he-
rramienta Util para monitorizar el impacto de las intervenciones terapéuti-
cas (Nivel de evidencia IV).
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TABLA 1: Claves sugestivas de TM de etiologia funcional (Gupta y Lang 2009)*.

A PARTIR DE LA HISTORIA CLIiNICA A PARTIR DE LA EXPLORACION FiSICA

« Inicio brusco.

¢ (urso estatico.

¢ Naturaleza paroxistica.

¢ Comorbilidad psiquidtrica.
¢ (Ganancia secundaria.

(abuso fisico y sexual, trauma).
¢ Estresantes psicoldgicos.
¢ Multiples somatizaciones.

* Remisiones y curaciones espontaneas.

¢ Factores de riesgo de trastorno conversivo

 Profesionales sanitarios (infrecuente).

Movimiento inconsistente:

* Variabilidad a lo largo del tiempo (frecuencia,
amplitud, direccion/distribucion del
movimiento).

 Ladistraccion reduce o resuelve el
movimiento, la atencién lo aumenta.

* Incapacidad selectiva.
* Arrastre (especialmente en temblor).

Movimiento incongruente con trastorno de
movimiento organico:

* TM mixto (a menudo extrafio).

 Ataques paroxisticos (incluyendo eventos no
epilépticos de origen psicégeno).

* Paroxismos provocados (a menudo por
sugestion/sobresalto).

Sugestion

Produccion de movimiento con gran esfuerzo o
lentitud intencionada (sin fatiga)

Lesiones autoinfligidas

Respuesta de sobresalto retardada o excesiva
a estimulos

Réfagas de farfulleo o tartamudeo
Falsa debilidad

Pérdida sensitiva o propagacion del movimiento
no anatémicas

Ciertos tipos de movimientos anormales tipicos
en TMF (distonia fija, marcha extraia o boca
torcida hacia un lado)

Limitacion funcional desproporcionada en
relacion con los hallazgos de la exploracion
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TABLA 2: Niveles de certeza diagnéstica para los TMF (Gupta y Lang 2009)*.

CRITERIOS DE FAHN Y WILLIAMS (1988) REVISION PROPUESTA (GUPTA Y LANG, 2009)

1. Documentado
Remision con sugestion, fisioterapia, psicoterapia,
placebos, cuando no es observado.

2. Clinicamente establecido

Inconsistente en el tiempo/incongruente con la
clinica.

+ otras manifestaciones: otros “falsos” signos,
somatizaciones multiples, trastorno psiquidtrico
evidente.

3. Probable
a. Inconsistente/incongruente con otras
caracteristicas.
b. Consistente/congruente + signos
neuroldgicos “falsos”.
c. Consistente/congruente + somatizaciones
multiples.

4. Posible
Consistente/congruente + trastorno emocional
evidente.

1. Documentado (como en Fahn y Williams).

2a. Clinicamente establecido + otras
caracteristicas (como en Fahn y Williams).

. Clinicamente establecido sin otras
caracteristicas:
Caracteristicas inequivocamente
incompatibles con patologia organica sin
otros hallazgos que sugieran otro problema
neuroldgico o psiquiatrico.

2

o

1+ 2a + 2b = clinicamente definitivo.

3. Hallazgos de laboratorio que apoyan el
diagndstico definitivo.
Evidencia electrofisioldgica que demuestra
TMF (principalmente en mioclonias y
temblor).

TABLA 3: Criterios diagnésticos basados en fenotipos especificos de TMF (Espay y Lang

2015)™0,

CLiNICAMENTE
DEFINITIVO SI
TODOS PRESENTES

FENOTIPO

FUNCIONAL

DE APOYO, PERO
NO NECESARIOS,
NI SUFICIENTES

CONFIRMACION
DE LABORATORIO

1. Arrastre o totalmente
suprimible.

2. Distraccion.

3. Coactivacion tonica al
inicio del temblor.

4. Variabilidad en
frecuencia, eje y/o
distribucion.

Temblor

1. Interferencia con
tarea simulténea.

2. Aumento de la
amplitud del temblor
con carga de peso.

EMG de superficie: arrastre
(coherencia), coactivacion,
distractibilidad, variabilidad
en la frecuencia del temblor
y/o eje, y pausa durante
movimientos balisticos
contralaterales.
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FENOTIPO
FUNCIONAL

CLiNICAMENTE
DEFINITIVO SI TODOS
PRESENTES

DE APOYO, PERO

NO NECESARIOS,
NI SUFICIENTES

CONFIRMACION DE
LABORATORIO

estereotipados.

2. Interferencia con
el habla o acciones
voluntarias.

premonitoria.
2. Falta de control
voluntario.

Distonia 1. Inicio brusco. 1. Dolor asociado No establecido.
2. Distonia fija en reposo. | (excepto el cuello).
3. Resistencia variable 2. Sindrome doloroso
a la manipulacién regional complejo.
y/o distractibilidad o
desaparicion cuando no
es observado.

Mioclonias 1. Variabilidad en Variabilidad en la 1. Bereitschaftspotential
duracion y/o distribucion | amplitud. presente en el EMG-EEG.
de las sacudidas o 2. Salvas en EMG > 250ms y
de su latencia (si son de duracion variable.
sensibles a estimulos). 3. Latencia prolongada
2. Arrastre 0 (tiempo de reaccién
completamente voluntario) en el caso de
suprimibles. sacudidas sensibles a
3. Distraccion. estimulos.

Tics 1. No totalmente 1. Falta de urgencia No establecido.

Parkinsonismo

1. Marcada lentitud en
las tareas manuales
durante la exploracion,
discordante con tareas
automaticas.

2. Resistencia variable
al movimiento pasivo sin
rueda dentada.

1. Signo de “Huffing and
puffing".

2. Pinza preservada.

3. Ausencia de
decremento durante el
golpeteo de dedos.

4. Brazo pegado al
cuerpo o recogido
delante.

1. EMG de superficie para el
temblor asociado.

2. Funcién dopaminérgica
nigroestriatal normal en
PET o SPECT en casos con
sospecha de enfermedad
de Parkinson (también
normal en temblor distdnico
organico o distonfa con
respuesta a levodopa).

Trastorno de
la marcha

1. Flexién de rodillas o
astasia-abasia.

2. Marcha extrafia*
asociada a otro fenotipo
de TMF.

1. Testdelasilla
giratoria.

2. Lentitud excesiva o
esfuerzo exagerado.
3. Posturas no
economicas.

4. Equilibrio mantenido
a pesar de posturas
inestables.

No establecido.

*marcha de funambulista, temblorosa, con piernas rigidas, con arrastre, en tijeras, con fatiga progresiva,
con mioclonias del tronco, ataxica, de caminar sobre hielo, anserina.
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TABLA 4: Criterios de laboratorio que soportan el diagndstico de temblor funcional

(Schwingenschuh 2016)'.

CRITERIO

Ejecucion de golpeteo incorrecto

PUNTUACION
(MAXIMO 10 PUNTOS)

THz

3Hz

SHz

Arrastre, supresion o cambio de frecuencia patoldgico a

THz

3Hz

SHz

Pausa o reduccion de 50% de la amplitud del temblor con movimiento
balistico (en al menos 7/10 ocasiones)

Activacion ténica antes del inicio del temblor

Coherencia de temblor bilateral

Aumento de |a potencia total (como factor sustitutivo de amplitud del
temblor)

Puntuacion de corte para temblor funcional
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TABLA 5: Escala modificada de puntuacion de TMF (Nielsen, 2017)'.

REGIONES GRAVEDAD DURACION TOTAL PUNTUACION
Caray lengua Gravedad Duracién
Cabezay cuello Ninguna Ninguna
MSly CE Leve Ocasional
MSD y CE Moderada Frecuente
Tronco y abdomen Severa Constante
Mil
MID
Funcion
Marcha
Lenguaje

TOTAL

MSI: miembro superior izquierdo;
CE: cintura escapular;

MSD: miembro superior derecho;
MII: miembro inferior izquierdo;
MID: miembro inferior derecho
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INTRODUCCION

Los trastornos del movimiento funcionales (TMF) incluyen un grupo de sin-
tomas neurologicos que no pueden ser explicados por ningun trastorno or-
ganico y clasicamente se han relacionado con un sustrato psicolégico o
psiquiatrico en la mayoria de los pacientes’. Los TMF mas comiUnmente ob-
servados en clinica son el temblor, las mioclonias y la distonia?. El estudio
neurofisioldgico es una herramienta Util para evaluar y ayudar en el diagnos-
tico de los TMF. Este estudio incluye una serie de tests que deben ser elegi-
dos apropiadamente en base a las caracteristicas clinicas y asi proporcionar
criterios objetivos para el diagnostico de los TMF2. La exploracion neurofi-
siolégica es en algunas situaciones crucial en el diagndstico de los TMF, ya
que ayuda a proporcionar criterios objetivos de un diagnostico POSITIVO de
TMF mediante el uso de datos medibles independientemente del contexto
clinico, y facilita al clinico la evaluacion de estos pacientes. Adicionalmen-
te, en algunos casos, la visualizacion de los datos neurofisiolégicos ayuda al
clinico a guiar al paciente a través de un mejor entendimiento de sus sinto-
mas, abriendo una ventana hacia la recuperacion del cuadro. Por tanto, los
registros neurofisioldgicos tienen un importante impacto tanto en el diag-
néstico como en la aproximacion terapéutica del paciente. La presente revi-
sién se centra en los métodos neurofisioldgicos mas usados y su papel en
el diagndstico de los TMF.

Ante un paciente con una sospecha de TMF, se debe programar una es-
trategia de registro neurofisioldgico especifica. Los estudios neurofi-
siolégicos pueden ser de ayuda en el diagndstico de temblor funcional,
mioclonias y distonias funcionales principalmente, y pueden llevar a defi-
nir el diagnodstico. En este capitulo nos centraremos en estos tres grandes
grupos de TMF, asi como de los principales estudios neurofisioldgicos y
los hallazgos que podemos encontrar para un diagnostico correcto.
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TEMBLOR FUNCIONAL

El estudio neurofisiolégico mas comunmente utilizado para el estudio del
temblor de caracteristicas funcionales es la electromiografia (EMG) de super-
ficie y, de ser posible, apoyada en un registro con un acelerémetro de super-
ficie para medir el movimiento de la articulacion tremarica. Los registros de
temblor deben ser multirregistros de EMG de superficie y acelerémetro para
el registro del movimiento, frecuencia y amplitud del temblor. Las condiciones
de filtrado de sefial pueden ser las habituales de cualquier laboratorio filtros
de paso alto y bajo a 20 y 500 Hz para el registro EMG y de 0,5y 100 Hz para
el acelerometro con un tiempo de barrido de al menos 2 segundos en panta-
lla para poder observar cambios que puedan producirse en el temblor duran-
te el estudio 4. Se coloca al paciente sentado comodamente en una sillay se
le explica el procedimiento a realizar. La musculatura que registrar debe ser
elegida tras una exploracion clinica inicial del temblor y la observacién del pa-
ciente del sitio o sitios del temblor, asi como también por palpacion de la mus-
culatura afecta. Los electrodos de superficie se colocan en la musculatura
agonista y antagonista que produce el temblor en una configuracion que pue-
de ser tendén-musculo o musculo-musculo. El acelerometro se fija sobre la
parte del cuerpo que muestra el maximo movimiento. La actividad muscular
se debe registrar (si es posible) también en el lado no afecto, en el que un so-
lo canal sera suficiente, para poder registrar el movimiento normal que el pa-
ciente deba realizar y asi observar si afecta a las caracteristicas del temblor.

Son muchos los protocolos de exploracion que se han descrito a la hora de re-
gistrar las caracteristicas del temblor. En general, el temblor se registra en re-
poso, manteniendo una postura con brazos extendidos y/o flexionados frente
al paciente, realizando tareas especificas tanto mentales (cuentas aritméticas,
progresivas o enumerar los meses del afio al revés) como motoras (tapping con
primer y segundo dedos a diferentes frecuencias y movimientos balisticos) con
el miembro contralateral y con la sujecion de un peso de ente 500 y 1000 gr. En
situaciones especificas, si el diagnostico diferencial lo exige, se pueden realizar
maniobras adicionales como una tarea dedo-nariz (temblor cerebeloso y/o far-
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macoldgico) y diferenciar un registro con ojos abiertos y cerrados al inicio del
estudio en el registro en reposo y con el mantenimiento de la postura con bra-
zos extendidos al frente y flexionados (temblor distonico y/o neuropatico.

Durante el registro de temblor se deben documentar, en cada una de las si-
tuaciones anteriormente descritas, las siguientes observaciones:

e Frecuencia del temblor en reposo, diferentes posturas o con maniobras
especiales.

e La amplitud.

e El patrény duracion de los bursts de EMG.

* Variabilidad, distraibilidad y/o arrastre (del inglés “entrainment”) del tem-
blor a diferentes frecuencias externas.

* Presencia del signo de coactivacion.

* El efecto en la frecuencia y amplitud de la sujecién de un peso.

Es recomendable disponer, si es posible, de un software especifico para el
analisis cualitativo del temblor (principalmente del registro acelerométrico)
mediante la transformada de Fourier y andlisis de coherencia entre la muscu-
latura agonista-antagonista y con el miembro contralateral (si se dispone de
registro) para una mayor exactitud en los valores de frecuencia, amplitud y va-
riabilidad de estas. Es también de gran utilidad la grabacion en video, tras la
firma del consentimiento informado del paciente, de forma simultanea/coor-
dinada con el registro neurofisiolégico. Este hecho, mas facil de desarrollar
en los tiempos actuales, puede ser de gran ayuda para una mayor compren-
sion del registro realizado cuando pueda ofrecer dudas sobre los datos obte-
nidos. No obstante, el estudio neurofisiolégico no deja de ser una traduccion
de la exploracién clinica habitual del temblor por parte del profesional médico.

En el caso de estar frente a un temblor funcional. El estudio neurofisiologi-
co y su posterior andlisis “offline” nos proporcionaran datos caracteristicos
propios y POSITIVOS para poder apoyar su diagnéstico en cada de las ob-
servaciones anteriores.
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Frecuencia del temblor

Los temblores con frecuencias por encima de 11 Hz y por debajo de 6 Hz sue-
len ser temblores organicos mientras que los temblores funcionales se con-
centran entre 6y 11 Hz?5. La frecuencia de un temblor funcional se comprende
entre los 4y 10 Hz® y hay una gran superposicion entre las frecuencias obser-
vadas en los temblores de origen organico y los funcionales, con la excepcion
del temblor de alta frecuencia (14-18 Hz) del temblor ortostatico. Los temblores
funcionales de baja frecuencia (alrededor de 3 Hz) son raros, y esa frecuencia
es mas habitual de un temblor de origen mesencefalico o cerebeloso (Figura 1).

Patrén y duracidn de los bursts de EMG

Duraciones cortas (< 70 ms) de los bursts de EMG son caracteristicas de tem-
blores organicos como un temblor mioclénico o un temblor ortostatico prima-
rio. En temblores funcionales, la duracion de los bursts es variable entre los 50
y 80 ms o superiores?®. También la variabilidad en la duracion de los bursts es
una caracteristica de los temblores funcionales, mientras que los temblores
organicos suelen tener duraciones de bursts constantes’. (Figura 2).

Variabilidad, distribilidad y/o arrastre (“enttrainment”)

La variabilidad se puede observar en la amplitud, frecuencia y distribucion del
patron de los temblores®. La frecuencia del temblor orgdnico no varia mas de
0,5 a 1 Hz, mientras que en el temblor funcional se puede observar una gran
variacion en la frecuencia, tanto espontaneamente como con la distraccion
(6). Zeuner y col.” propusieron los 1,5 Hz como el limite inferior en esta varia-
bilidad de frecuencia en los temblores funcionales. La variabilidad en la distri-
bucion o el patron de los temblores se puede ejemplificar por cambios en el
patrén de flexo-extension de la mufieca por uno de pronosupinacion.

Cuando la variabilidad de frecuencia no se encuentra de forma esponta-
nea, puede ser provocada por maniobras motoras contralaterales o tareas
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mentales que tienen como objetivo el distraer al paciente, la distraibili-
dad. Estas maniobras deben ser preferiblemente complejas, para distraer
la atencién del paciente suficientemente. Se insta al paciente a realizar ta-
reas mentales sencillas como decir los meses del afio en orden inverso,
realizar series numéricas restando de 7 en 7 o realizando un movimien-
to con otra parte del cuerpo. Un cese completo del temblor, un cambio de
frecuencia o amplitud del temblor, apariciéon de bursts EMG irregulares y
cambios en el patrén del movimiento seran datos sugestivos de la funcio-
nalidad del temblor. Se pueden observar, a veces, solamente breves y re-
pentinas interrupciones del temblor, o un drastico y transitorio descenso
de su amplitud. En la sefial del acelerémetro, una abrupta interrupcioén de
la oscilacion del acelerémetro es obviamente diferente a la tipica onda si-
nusoidal de un temblor parkinsoniano u orgénico® (Figura 3).

El arrastre o “entrainment” se considera una caracteristica de los tem-
blores funcionales que se explora pidiendo al paciente realizar un tapping
voluntario con los dedos o una flexo-extension de la mufieca del miem-
bro contralateral. Cuando el arrastre esta presente, la frecuencia del tem-
blor del miembro afecto tendra la misma frecuencia de los movimientos
realizados con el miembro contralateral sano. Los temblores organicos
no pueden ser arrastrados y presentan una frecuencia fija que o varia®®
(Figura 4).

Signo de co-activacion

La co-activacion es frecuente en el temblor funcional 8, se trata de una
co-contraccion de musculatura antagonista de una articulacién que neu-
rofisiolégicamente se observa como una co-activacion ténica del musculo
agonista y antagonista unos 300 ms antes del inicio del movimiento, lo que
lo hace muy similar a la co-contraccion que puede observarse en un tem-
blor distonico™. Los temblores organicos ocurren sin la presencia de esta
co-activacion, como en el clasico ejemplo del temblor de reposo parkinso-
niano (Figura 5).
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Sujecién de un peso

Se realiza afiadiendo un peso en el miembro tremdrico y observando algun
cambio en la frecuencia y la amplitud del temblor. En un 70% de los pacien-
tes con un temblor funcional existe un aumento en la amplitud del temblor
y frecuencia con la sujecion de un peso®. Aungue no es un signo especifico,
ya puede estar presente en algunos pacientes con temblor esencial (20%) y
temblor parkinsoniano (5%). Otro efecto interesante de la sujecion de un pe-
so en el temblor funcional es la presencia simultanea de un aumento de am-
plitud y frecuencia o un cambio de localizacién del temblor (de proximal a
distal en un mismo miembro o de un miembro a otro) o incluso un repenti-
no cambio del patron de movimiento del temblor (de flexoextensién a prono-
supinacion). La presencia de alguna de estas caracteristicas tras la sujecion
de un peso de entre 500 y 1000 gr son excelentes claves para el diagndstico
temblor funcional® (Figura 6).

Todas estas caracteristicas tipicas de los registros neurofisiolégicos en el
temblor funcional fueron recogidas recientemente por Schwingenschuh et
al. en sendos trabajos de 2011 y 2016 en los que desarrollaron una herra-
mienta en forma de tabla de puntuacion que aunaba el registro neurofisio-
l6gico y las caracteristicas anteriormente mencionadas. De este modo, se
ha desarrollado una tabla compuesta de 10 items para el diagnostico del
temblor funcional en miembros superiores (el mas frecuente) y que valora
aspectos como la realizacion correcta de una tarea de tapping con el miem-
bro superior contralateral a 1, 3y 5 Hz, la presencia de variabilidad/distrac-
cion/arrastre en el temblor durante el mismo tapping a 1, 3y 5 Hz, cambios
en el temblor durante la realizacion de movimientos balisticos contralatera-
les, presencia del signo de co-activacion, presencia de coherencia significa-
tiva en temblores bilaterales y los aumentos de amplitud con a sujecion de
un peso de entre 500-1000 gr. Todas estas caracteristicas conforman una
tabla de 10 items (Tabla 1) de signos POSITIVOS para el diagndéstico del
temblor funcional; en la que la presencia de solamente 3 puntos ofrece una
sensibilidad y especificidad para el diagndstico del 89,5% y el 95,9% respec-
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tivamente. Convirtiéndose asi en una herramienta de gran utilidad para el
diagndstico e incluso severidad del temblor funcional'®.

MIOCLONIAS FUNCIONALES

Para las mioclonias, de forma general, se utilizan fundamentalmente estu-
dios neurofisiologicos para evaluar la excitabilidad cortical como el elec-
troencefalograma (EEG), los estudios de promediacion retrograda de EEG
(Jerk-Locked-Back-Averaging) ademas de los estudios de EMG. Si bien
otras técnicas neurofisioldgicas como los Potenciales Evocados Somato-
sensoriales y el estudio del Reflejo Cortical C pueden ser de ayuda en el
estudio de otras mioclonias, ante una sospecha de mioclonias funcionales
el analisis polimiografico debe ser el andlisis inicial para identificar datos
neurofisioldgicos clave. Con posterioridad, y dependiendo de las caracte-
risticas de las mioclonias observadas sera de utilidad utilizar la técnica de
promediacion retrograda de EEG (Jerk-Locked-Back-Averaging) que, y es-
pecificamente para los TMF, se realizara en busca del registro del potencial
pre-motor o Bereitschaftspotential (BP). La estrategia de estudio neurofi-
siolégico de las mioclonias funcionales dependera de las caracteristicas
de éstas que pueden ser sacudidas focales, multifocales, erraticas, axiales
o generalizadas; en forma de mioclonias corticales, subcorticales o espi-
nales, asi como ser esporadicas o repetitivas, ritmicas o arritmicas, espon-
taneas o inducidas por diferentes tipos de estimulos®.

Registro EMG multicanal

Las caracteristicas técnicas de registro seran similares, si no iguales, a las del
registro EMG multicanal para el temblor funcional, con idénticos filtros de pa-
so de sefial y barrido. No es indispensable un registro con acelerémetro y de
nuevo, la grabacion de imagenes en video de forma simultanea puede ser de
gran ayuda en el analisis posterior del estudio. En cuanto al registro, se pue-
den observar dos tipos de patron EMG:
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* Patron EMG de mioclonfas funcionales en un miembro Unico se organi-
za frecuentemente en una secuencia de activacion muscular trifasica de
agonista/antagonista/agonista al igual que ocurre en los movimientos ba-
listicos rapidos voluntarios. La duracion de los “bursts” de contraccion se-
ra en el rango de los 75 a los 150 ms, dependiendo de la amplitud y la
velocidad del movimiento, mientras que las mioclonias corticales y las re-
ticulares reflejas producen “bursts” de contraccion muy breves de 20 a 50
ms de duracién o incluso inferiores' (Figura 7).

Patron EMG en la musculatura axial clasico de las mioclonias proprioes-
pinales y en las que se produce una propagacion lenta propagacion de la
excitabilidad desde la region toracica media proximal y distal por la médu-
la 3. Al ser este patrén facil y voluntariamente imitado, los pacientes que
presentan mioclonias proprioespinales deben ser tratados como de alta
sospecha de funcionalidad™.

Como se ha descrito en el temblor funcional, tareas motoras ritmicas, balis-
ticas o de distraccion mental pueden hacer variar los patrones de frecuen-
ciay ritmicidad de las mioclonias observadas, sobre todo en aquellas en las
que la busqueda del potencial pre-motor o BP no se puede realizar debido
a una frecuencia demasiado elevada o presencia de mioclonias en grupos
musculares muy cercanos al registro cortical de la actividad EEG y que afec-
tarian el registro.

Potencial pre-motor o Bereitschaftspotential (BP)

Los eventos corticales que preceden a un movimiento voluntario pueden ser
registrados en electrodos corticales frontales y centrales usando la técnica
de promediacioén retrégrada de EEG (Jerk-Locked-Back-Averaging). En suje-
tos sanos, un movimiento iniciado por el propio sujeto se precede de un po-
tencial negativo lento que se inicia alrededor de 1 segundo antes del inicio
del movimiento. El BP refleja las actividades preparatorias que emergen des-
de la corteza sensitivomotora primaria y el area motora suplementaria. Este
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meétodo de registro puede ser de utilidad para distinguir movimientos volun-
tarios de movimientos involuntarios. Sacudidas simuladas voluntariamente
son precedidas de un potencial pre-motor, mientras que mioclonias organi-
cas no lo presentan’. Por el contrario, mioclonias funcionales espontaneas
se acompafan clasicamente de un potencial pre-motor's. Esta técnica tiene
limitaciones metodoldgicas que deben tenerse en cuenta. La ratio sefial-rui-
do es muy pobre, por lo que al menos se deben promediar 40 movimientos
(nunca menos de 20). De este modo, si los movimientos son infrecuentes, el
valor de la técnica es particularmente limitado. Por el contrario, los prome-
dios no son fidedignos cuando los movimientos ocurren cada menos de 3
segundos o si el trastorno del movimiento involucra mucha musculatura fa-
cial o movimientos de cabeza®. La presencia de un potencial pre-motor que
precede a una sacudida espontanea es un signo muy probable de un TMF
(Figura 8).

DISTONIAS FUNCIONALES

La distonia funcional es una entidad mucho menos conocida y entendida.
Clinicamente es dificil decidir cuando un paciente presenta una distonia fun-
cional u organica. Es también dificil realizar estudios neurofisiolégicos en
estos pacientes ya que la musculatura no se encuentra relajada y en oca-
siones el uso de electrodos de aguja debe ser necesario, con el consiguien-
te rechazo que puede producirse por parte del paciente. El principal estudio
neurofisioldgico en las distonias cervicales se basa en el registro EMG mul-
ticanal de los grupos musculares involucrados. Como siempre que la EMG
se utiliza, las configuraciones técnicas de filtros de paso de sefial seran los
usados en el estudio del temblor funcional. No obstante, en el estudio de
distonias funcionales el barrido de registro debe ser mayor (5 segundos)
ya que el estudio se basara en el registro de los grupos musculares en “re-
poso’, en diferentes posturas y con movimientos de la zona afecta’®. El ob-
jetivo del registro es dar objetividad a aquellas caracteristicas clinicas que
mayoritariamente se asocian a la presencia de un trastorno funcional disto-
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nico como puede ser la presencia de una distonias fija de la mano, que fre-
cuentemente preservan la funcion de pinza entre primer y segundo dedos,
un laterocollis fijo con elevacion del hombro ipsilateral y depresion del con-
tralateral, una distonia fija del pie con flexién plantar e inversion del mismo o
una distonia facial con importante participacion del musculo platisma ipsi-
lateral. La presencia de cualquiera de estos patrones en reposo en el regis-
tro EMG multicanal debe hacernos sospechar de la presencia de un origen
funcional de la misma.

Otros aspectos para tener en cuenta a la hora de analizar el registro es la
ausencia de co-contraccion entre musculatura agonista y antagonista y la
ausencia de fendmenos de “overlow” en caso de registrar el miembro con-
tralateral. Ambos signos deben hacer sospechar de la presencia de una dis-
tonia funcional.

En la distonia funcional, cambios bruscos en el patrén de activacion de los
grupos musculares examinados, pérdidas de fendmenos de co-contraccion
observados en reposo o desaparicion parcial o completa de la activacion
muscular (acompafiada de un restablecimiento de la postura normal) con
las tareas de distraccion mentales o motoras son muy sugestivas.

CONCLUSIONES

En resumen, aunque el diagnostico de un TMF es clinico y en muchas oca-
siones complejo, los estudios neurofisioldgicos, sobre todo en los casos de
sospecha de temblor, mioclonia o distonia funcional, pueden ser de utilidad
para objetivar datos positivos que apoyen el diagnostico. Esto permite al
neurélogo mejorar la confianza en el mismo y puede ser en ocasiones de uti-
lidad como parte del proceso de explicacion del diagnéstico al paciente, con
las implicaciones terapéuticas que ello conlleva.
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TABLA 1: Bateria de pruebas para el estudio neurofisioldgico de temblor (Traducido de
Schwingenschuh et al., 2011, 2016).

PRUEBAS PUNTUACION

Realizacién "tapping” incorrecto:

THz
3Hz Méximo 3 puntos
5Hz
“Entrainment’, supresion o cambio de frecuencia
con “tapping”:
THz
3 Hz Méximo 3 puntos
5Hz
Movimientos balisticos (7/10) 1
Coactivacién tonica 1
Coherencia significativa bilateral 1
Aumento de amplitud con peso (500 gr.) 1
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FIGURA 1: Temblor funcional postural a 8 Hz de musculatura flexoextensora de Carpo.
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FIGURA 2: Temblor funcional postural a 7 Hz de musculatura flexoextensora de Carpo.

Duracion de bursts en Flexor Radial del Carpo de 90-10 ms (linea roja).
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FIGURA 3: Distraibilidad. Breve y repentina interrupcion del temblor (linea roja) durante
distraccion con cuentas aritméticas sucesivas.
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FIGURA 4: Arrastre/"entrainment”. Ajuste de |a frecuencia del temblor a frecuencia de ta-
pping con dedos de miembro contralateral a 3 Hz (izquierda) y 5 Hz (derecha). Flechas
rojas marcan artefactos de tapping en registro acelerométrico.
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Brazos flexionados + tapping 3 Hz. Temblor 3 Hz Brazos flexionados + tapping 5 Hz. Temblor 5 Hz
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FIGURA 5: Signo de co-activacion. Co-contraccion de musculos Flexor y Extensor radial
del Carpo (circulos en canales 2 y 3) dentro de los 300 ms (linea roja) previos al movi-
miento del acelerémetro en canal 1 (flecha roja).

500pV 2s
+ Ql- "‘ P\* q - - + + +
\ .\' 4 \. I\ .| - A J\ . =
AN
E JAVAVAVAVAVAWZ
AVAVES UMYV YW
| | - o . *

' - . - - - - ' .
.M \Jiv \gii ;ﬂ" ;,,J” \'WPL %'%\q Aﬁ,ﬂ't
' + + + + + ' +

FIGURA 6: Sujecion de un peso de 500 gr. Aumento de la amplitud del temblor postural
con un peso de 500 gr (derecha) y sin el peso (izquierda).
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FIGURA 7: Registro EMG de mioclonias corticales organicas (flechas rojas), con duracion
alrededor de 10-12 ms (distancia T1-T2).
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FIGURA 8: Registro de Potencial pre-motor o Bereitschaftspotential mediante prome-
diacion retrégrada en mioclonias funcionales de miembro superior derecho. 1 segundo
previo al movimiento (linea vertical) se observa tendencia negativa (lineas horizontales/
oblicuas) de canales EEG Fz (Canal 3), F1 (canal 5) y F3 (canal 6) correspondientes en el

scalp a drea motora suplementaria aproximadamente.
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INTRODUCCION

Los trastornos del movimiento funcionales (TMF) pueden concebirse ac-
tualmente como la consecuencia de una disfuncion en las redes neuronales
implicadas en la génesis de los movimientos autogenerados y controlados
volitiva y propositivamente por el individuo’.

La disfuncion de esas redes seria equiparable a lo que sucede en los trastor-
nos depresivos y ansiosos, donde las alteraciones funcionales de las redes
neuronales involucradas en la génesis y modulacion de las emociones provo-
ca sintomas reproducibles y observables por el paciente y sus allegados. Aun
no existen estudios que hayan mostrado qué alteraciones se asocian con una
mayor o menor gravedad de los sintomas, pero la disfuncion especifica de
ciertas redes correlaciona con la presencia de los trastornos afectivos y el im-
pacto que generan en la funcionalidad diaria y la calidad de vida®.

Si bien los TMF, los trastornos afectivos, e incluso los trastornos psicéticos,
no se han relacionado con alteraciones estructurales relevantes, las nuevas
técnicas de neuroimagen si que detectan diferencias claramente significati-
vas en todos estos grupos de pacientes, en regiones que complementan la
informacion obtenida por los estudios funcionales.

Empecemos este capitulo evitando las antiguas dicotomias de organicidad
que tan comunmente acompafian las discusiones sobre los TMF. Siempre y
cuando un trastorno del movimiento no sea facticio o simulado, el desarro-
llo de los TMF se concibe como el resultado de una funcionalidad cerebral
andmala que conlleva un trastorno con impacto funcional negativo en la vi-
da de los pacientes.

En este capitulo revisaremos aquellas alteraciones estructurales y funcio-
nales que se han descrito en los ultimos afios en los TMF, intentando gene-
rar un modelo de disfuncion que permita entender mejor su origen asi como
imaginar nuevas vias de tratamiento.
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ALTERACIONES ESTRUCTURALES: EL DESENMASCARAMIENTO
DE LAS NUEVAS TECNICAS DE IMAGEN

Se han descrito pocas alteraciones estructurales en pacientes con TMF, en
gran parte porque la mayoria de estudios se han centrado en analizar altera-
ciones funcionales mediante resonancia magnética.

La mayoria de los articulos que han utilizado técnicas de imagen estructural
mas avanzada se han centrado en pacientes con distonia o temblor funcio-
nal, intentando observar con las nuevas técnicas de imagen cambios mas
sutiles en sustancia gris (Voxel-Based Morphometry, cortical thickness) o
sustancia blanca (Diffusion Tensor Imaging).

Mediante estudios de imagen multimodal se ha podido observar que para poder
extraer conclusiones adecuadas y hallar diferencias significativas en las com-
paraciones entre grupos es importante identificar bien los fenotipos clinicos.

Todo buen estudio de imagen ha de partir de una identificacién detallada de
la clinica del paciente. Cuando se comparan pacientes con sindrome de disto-
nia fija, pacientes con distonia funcional movil y controles sanos se detectan
patrones de afectacion estructural diferentes. Los pacientes con distonia mo-
vil presentan pérdida de volumen de sustancia gris a nivel del nucleo accum-
bens, putamen, tdlamo, caudados e hipocampo. Los pacientes con distonia
fija, sin embargo, se caracterizan por mayores alteraciones en los tractos de
sustancia blanca, sin alteraciones remarcables de sustancia gris, que siguen
un patrén de desconexion cerebral mas difusa, afectando el cuerpo calloso,
las radiaciones talamicas anteriores y los tractos largos de sustancia blanca
que conectan el Iébulo frontal con regiones mas posteriores (fasciculos lon-
gitudinales superior e inferior, fasciculo fronto-occipital, fasciculo uncinado y
cingulum bundle®“.

El patron de déficits estructurales hallados en pacientes con distonia funcio-
nal movil se centra asi en sistemas cerebrales implicados en el procesamien-
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to sensitivo-motor, procesamiento emocional y control cognitivo, mientras
que los pacientes con distonia fija muestran un patron de desconexion que
implica multiples sistemas funcionales mas alla de la integracién sensiti-
vo-motora y emocional®.

La importancia de identificar bien los diferentes tipos de TMF se muestra con
mayor claridad en estudios en los que se resalta que, a nivel estructural, los
patrones de cambio de volumen de sustancia gris y grosor cortical difieren
en funcién de la clinica neuroldgica. En pacientes con trastornos funciona-
les hipocinéticos (p.ej: paralisis funcional) se ha observado aumento de gro-
sor cortical en regiones motoras y premotoras, mientras que en trastornos
funcionales hipercinéticos (pseudocrisis, distonia funcional) se ha observado
una disminucion de grosor en esas mismas areas. A nivel subcortical el pa-
trén funcional es inverso, habiéndose observado menor actividad en ganglios
basales y talamos en trastornos funcionales negativos, y aumento de activi-
dad neuronal en trastornos hipercinéticos (temblor, distonia)®.

Por otro lado, un reciente estudio que incluyd una muestra mas amplia de
pacientes con diferentes TMF (n = 48) evidencié también alteraciones en re-
giones del sistema limbico y las vias sensitivo-motoras. La muestra incluyo
pacientes que reportaban temblor (75%), trastorno de la marcha (71%), disto-
nia (35%) y paresia (35%). Estos hallazgos refuerzan la concepcion de los TMF
como una entidad nosolégica con caracteristicas clinicas comunes asociadas
a la disfuncién de estructuras y circuitos cerebrales especificos. En concreto,
los pacientes con TMF presentaron aumento de volumen en la amigdala, ta-
lamo bilateral, putamen y caudado izquierdos, junto con disminucion de volu-
men del cortex sensitivo-motor izquierdo (gyrus pre- y post-central)®.

Mas datos anatémicos se han obtenido en estudios de pacientes con TMF y
sintomas psiquiatricos bien delimitados (trastornos disociativos, trastorno por
ansiedad generalizada, trastorno por estrés postraumatico). En todas estas si-
tuaciones el desarrollo y gravedad de los TMF se han asociado con una mayor
gravedad de la clinica psiquiatrica concomitante. Independientemente del sinto-
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ma psiquiatrico asociado, en todos los estudios se han observado alteraciones
de sustancia gris y de conectividad cerebral estructural centradas en regiones
cingulo-insulares’. Mas especificamente, en el cortex cingulado anterior dorsal
y la insula anterior, regiones ambas que constituyen nodos centrales de la ‘sa-
lience network’, cuya funcion principal es reorientar la atencion hacia aquellos
estimulos externos o internos con mayor relevancia emocional.

Através de la informacion procesada en regiones sensoriales heteromoda-
les y la activacion que provocan en la amigdala y las regiones temporales
antero-mediales, la ‘salience network’ modula los circuitos prefrontales im-
plicados tanto en el control cognitivo como emocional de los nuevos esti-
mulos que llegan, segundo a segundo, a la mente (‘default mode network’)
de cada individuo®.

En conclusion, las alteraciones estructurales asociadas a los TMF afectan
fundamentalmente a regiones con neuroplasticidad asociada al estrés emo-
cional, lo que aporta validez neurobioldgica y podria caracterizar a los TMF
como un trastorno ligado a los cambios cerebrales provocados por un pro-
cesamiento emocional alterado (“abnormal emotional processing”). Sin em-
bargo, aun queda por definir si los cambios estructurales mencionados son
rasgos premorbidos que predisponen a la enfermedad o son cambios adapta-
tivos del cerebro secundarios a la misma.

ALTERACIONES FUNCIONALES: LA INTEGRACION Y DISFUNCION DE
LAS REDES NEURONALES EN EL CONTROL VOLITIVO DEL MOVIMIENTO

Metabolismo cerebral mediante tomografia computarizada (PET 6 SPECT)

Para poder comprender los escasisimos datos disponibles en la literatura
acerca de las alteraciones metabdlicas que pueden detectarse mediante PET
en la distonia funcional es importante revisar primero el perfil de alteraciones
metabdlicas descritas en los pacientes con distonia idiopatica.
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Como hemos ya empezado a describir en relacion a la neurobiologia de los
TMF, la distonia primaria o idiopatica se conceptualiza también como una dis-
funcion de circuitos que preparan y ejecutan programas motores aprendidos.
Fundamentalmente los circuitos que se han descrito alterados incluyen los
circuitos (loops’) cortico-subcortico-corticales (incluyendo GPi, putamen y té-
lamo), asi como los circuitos cerebelo-tadlamo-corticales, que también siguen
una estructura en bucle cerrado que modula la informacion procesada en ca-
da uno de los nodos del circuito®.

Estudios seminales de los aflos 90 que utilizaron la nueva técnica de la
PET para estudiar el metabolismo cortical y subcortical de los pacientes
con distonia describieron por vez primera la distonia idiopatica como una
enfermedad relacionada con hipermetabolismo en regiones prefrontales
(drea motora suplementaria, cértex premotor y dorsolateral), hipometabo-
lismo en cortex sensitivo-motor primario, e hipermetabolismo en ganglios
basales (nucleo lenticular).

Un reciente metanalisis incluyendo datos de 179 pacientes con distonia
idiopatica (con o sin genética confirmada) mostré hipermetabolismo asf
como aumento de activacion ante tareas motoras especificas a nivel de
las regiones parietales integradoras de los patrones posturales y corpo-
rales (opérculo parietal y circunvolucion ventral postcentral), junto con
actividad metabdlica incrementada y diseminada (‘overflow’) en regio-
nes premotoras preparatorias del movimiento, especialmente a nivel del
area motora suplementaria y cortex premotor. En distonias focales se
observo asimismo un aumento de actividad en el cértex cingulado ante-
rior dorsal™.

Asi, la distonia idiopatica se caracteriza por una alteracion tanto a nivel del
procesamiento somato-sensorial del cortex parietal -encargado de dar infor-
macion de la postura y movimiento de los diferentes segmentos corporales
en cada momento- como a nivel de las regiones preparatorias del movimien-
to del cortex prefrontal.
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Sélo se han publicado dos estudios que hayan evaluado las alteraciones me-
tabdlicas de los trastornos del movimiento funcionales.

En el primer estudio, en una serie corta de pacientes con distonia functional
del pie (n = 5), Schrag y colaboradores compararon el metabolismo cerebral
(PET) de estos pacientes con 5 pacientes con distonia de la extremidad in-
ferior y mutaciones en el gen de la torsina (DYT1), asi como con 6 controles
sanos a los que les pidieron que realizasen movimientos con la pierna®. Los
datos en este estudio discrepan de los publicados en la literatura. En compa-
racion con los controles sanos, los pacientes con distonia organica mostraron
hipermetabolismo en el cortex motor primario y el talamo e hipometabolismo
cerebeloso, mientras que los pacientes con distonia funcional mostraron hi-
permetabolismo cerebeloso y en ganglios basales, con hipometabolismo en
cortex motor primario. En la comparacion directa, los pacientes con disto-
nia genética mostraron hipermetabolismo en cértex motor primario, mientras
que aquellos con distonia funcional se caracterizaron por aumento de activa-
cion en ganglios basales y cerebelo.

Mediante SPECT, un estudio analizod las alteraciones metabdlicas durante
una tarea activadora de temblor en 5 pacientes con temblor funcional, 5 con
temblor esencial y 5 controles sanos, observandose patrones de activacion
opuestos en los grupos con temblor'. En reposo, los pacientes con temblor
esencial mostraron hipermetabolismo cerebeloso y gyrus frontal inferior, y du-
rante la accion hipermetabolismo en AMS y cértex motor primario junto con
hipometabolismo cerebeloso. Los pacientes con temblor funtional, sin embar-
go, mostraron hipermetabolismo en gyrus frontal inferior e insula en reposo,
con hipermetabolismo cerebeloso y en regiones anteriores de la ‘default mo-
de network’ (especificamente en el cortex prefrontal ventromedial) durante la
accion inductora del temblor.

Si bien los datos son en parte discrepantes con la literatura precisa (lo que

podria explicarse por las pequefias muestras estudiadas), estos hallazgos re-
fuerzan la falta de participacion de las dreas motoras primarias y el aumento
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de actividad en regiones subcorticales y cerebelosas en los TMF, sugiriendo
una disociacion cortico-subcortical y falta de control volitivo del movimiento
como parte del problema.

Alteraciones en resonancia magnética funcional

La posibilidad de estudiar con mayor detalle las areas cerebrales que se ac-
tivan ante determinadas tareas o movimientos, asi como la posibilidad de
generar mapas de conectividad funcional han hecho que los estudios mas de-
tallados sobre TMF se hayan realizado con resonancia funcional.

Varios estudios han analizado la funcionalidad cerebral de los pacientes con
trastornos funcionales ante determinados estimulos emocionales y sen-
soriales, o ante la activacion motora. Basandose en la hipdtesis de que en
los trastornos funcionales subyace un incremento en el estado de alerta e
hiperfuncionalidad de los mecanismos de autoconsciencia/autoevaluacion
(‘'self-monitoring’), Voon y colaboradores analizaron los patrones de activacion
cerebral en 16 pacientes con TMF (temblor, distonia, trastorno de la marcha) y
16 controles sanos tras la presentacion de caras alegres, atemorizadas o neu-
tras, observando un aumento en la activacion de la amigdala cerebral derecha
respecto los controles tanto para las caras atemorizadas como ante las caras
alegres, y un patron anémalo de desactivacion limbica indicativo de un défi-
cit en la habituacion de la amigdala cerebral ante estimulos con una valencia
emocional'. En los andlisis de conectividad cerebral entre grupos, ademas,
se observo un estado de hiperconectividad entre la amigdala y el AMS ipsila-
teral, interpretando que los TMF se manifiestan como una consecuencia de
la influencia y modulacién exacerbada que tienen los patrones de activacion
emocional sobre la preparacion y ejecucion de los movimientos'®. Mediante
un andlisis de blogues en fMRI (TMRI block design’) el mismo grupo de inves-
tigadores analizé el patrén de activacion en 8 pacientes con temblor funcional
alos que también se le evalud simulando un temblor de accion de manera vo-
luntaria™. Al comparar a los mismos sujetos en dos patrones de activacion di-
ferente del temblor, se pudo observar que la presencia de temblor funcional se

-297 -



CAPITULO 17. ESTUDIOS DE NEUROIMAGEN

relaciond con una hipoactivacion de la union temporo-parieto-occipital (TPO))
junto con una menor conectividad funcional entre esta region, las areas soma-
tosensoriales primarias, el vermis cerebeloso y el sistema limbico (estriado
ventral y amigdala). La hipoactivacién y desconexion funcional de estas areas
de integracion sensitivo-motora con las dreas sensitivas primarias y con las
regiones que aportan una implicacion emocional para el sujeto introdujeron la
idea de que parte de la génesis de los TMF se debe a la pérdida de la sensa-
cién preconsciente de control y pertenencia (‘agency’) del propio movimiento.

Un estudio posterior corroboro los resultados iniciales, evidenciando en 35 pa-
cientes con diferentes TMF (temblor, distonia, movimientos bruscos ‘jerks’, tras-
torno de la marcha) un estado de disminucion de conectividad funcional entre
la TPOj derecha, cortex sensitivo-motor ipsilateral, vermis cerebeloso, insula de-
recha y AMS bilateral (controlando por niveles de ansiedad y depresién)'®.

Y en un paradigma de activacion motora, se observo en 11 pacientes con
TMF una hipoactivacion del AMS junto con activacion incrementada de re-
giones limbicas (amigdala, insula anterior, cortex cingulado posterior), asf
como un desacomplamiento de la activacion del cértex prefrontal dorsola-
teral con el AMS'®.

Los estudios de Espay y colaboradores complementan y refuerzan los resul-
tados obtenidos previamente. Ante paradigmas de estimulacion emocional
intensa, tanto los pacientes con temblor como con distonia funcional mostra-
ron, en comparacion con los sujetos sanos, una mayor activacion de los cir-
cuitos limbicos, menor activacion cortical motora, y desconexion funcional
entre regiones asociativas posteriores con el cértex motor y el sistema lim-
bico'""°. En un reciente articulo, las mejorias observadas tras terapia cogni-
tivo-conductual en pacientes con temblor funcional se acompafaron de una
reversibilidad del patréon patolégico®.

En resumen, se ha descrito un patron de disfuncion cerebral comun en pa-
cientes con diferentes TMF. En concreto, ante estimulos emocionales inten-
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sos los pacientes con TMF muestran un estado de hiperexcitabilidad del
sistema limbico junto con una conectividad funcional incrementada entre la
amigdala y ambas AMS, mientras que ante paradigmas de activacion moto-
ra se observa una hipoactivacion del AMS -estructura clave en la seleccion e
intecionalidad del movimiento (‘willed action’)-, una hipoactivacién de dreas
de integracion sensitivo-motora (TPQj), asi como una desconexion funcio-
nal de estas areas involucradas con la sensacion de pertenencia del movi-
miento (‘'self agency’) con el sistema limbico, lo que a su vez dificulta poder
atribuir correctamente la valencia emocional de los movimientos autogene-
rados ante estimulos externos.

ALTERACIONES DE IMAGEN EN OTRAS ENFERMEDADES FUNCIONALES

En pacientes con TMF se ha descrito una frecuencia significativamente ma-
yor de trastornos de ansiedad, depresion, rasgos de personalidad en la esfera
del trastorno limite de personalidad, asi como un mayor porcentaje de eventos
vitales traumadticos (tanto en la infancia como en la edad adulta)?'*?a cons-
truct associated with maladaptive stress coping and a predisposing vulne-
rability for Functional Neurological Disorders (FND. Analizar las alteraciones
funcionales en alguna de estas entidades puede ser también Util para com-
prender mejor la neurobiologia de los TMF.

Los hallazgos de neuroimagen mas consistentes en el trastorno por estrés
postraumatico (PTSD) incluyen la hiperactivacién de la amigdala y el cortex
cingulado anterior dorsal, junto con la hipoactivacion de las regiones del cor-
tex prefrontal que ejercen un control cognitivo de las emociones (‘cognitive
control of emotion®®), especialmente a nivel del cértex prefrontal ventrome-
dial, asi como atrofia del hipocampo bilateral?*.

La disfuncion combinada de estas estructuras se concibe como la conse-

cuencia final de un estado inicial de hiperactivacion sostenida y anomala del
sistema limbico (especialmente de la amigdala y regiones hipocampo/para-
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hipocampales funcionalmente asociadas) que algunos individuos vulnera-
bles no son capaces de controlar/compensar a nivel del cortex prefrontal y
regiones posteriores de la “default mode network”. La disfuncion sostenida
implica un cambio de circuiteria en el procesamiento de las nuevas emocio-
nes, ya sean éstas fisiolodgicas o provocadas por estimulos externos ansio-
genos, lo que se acompafa de incremento de sintomatologia emocional y
somatica discapacitante por una mayor implicacion de la insula anterior en
la percepcion del mundo externo (“salience network”), y finalmente atrofia
de ciertas estructuras (amigdala, hipocampo) por excitotoxicidad inducida
por el cortisol, otros glucocortidoides, el glutamato y otras sustancias pro-
inflamatorias?5%.

Desde esta perspectiva podemos ver como la disfuncién emocional que al-
gunos individuos sufren ante la vivencia sostenida de estimulos externos an-
siégenos -y que con frecuencia experimentan los pacientes con TMF- puede
desencadenar cambios funcionales e incluso estructurales en las grandes re-
des neuronales implicadas en el procesamiento e integracion de los estimulos
ambientales, las emociones que éstos generan, y la vivencia derivada, cons-
truida segundo a segundo, en un bucle continuo de informacién procesada
que genera la vivencia del yo en el presente (‘self’).

El trastorno limite de personalidad (TLP), que se caracteriza por la dificultad
en la regulacion de las emociones y se concibe como un estado patoldgico
de inestabilidad emocional, impulsividad, problemas de autoimagen, y relacio-
nes interpersonales inestables, comparte alteraciones en los estudios de neu-
roimagen tanto con los TMF como con el trastorno de estrés postraumatico.

Los pacientes con TLP presentan alteraciones estructurales y funcionales
en las redes frontolimbicas, incluyendo las regiones involucradas en el pro-
cesamiento de emociones (amigdala, insula anterior) y las regiones prefron-
tales implicadas en el control de las emociones, la conducta y la cognicion
(cortex cingulado anterior dorsal, prefrontal ventromedial, orbitofrontal y
dorsolateral)?’.
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Asi, la hiperreactividad del sistema limbico y los déficits de reclutamiento de
regiones prefrontales implicadas en el control subcortical aparecen como fe-
nomenos comunes a estas tres entidades (TMF, PTSD, TLP) en las que la
presencia de fendmenos estresdgenos ambientales parece tener un papel es-
pecialmente relevante.

Por qué algunos individuos responden a estos factores estreségenos de una
u otra manera queda por descubrir, pero tal y como nos muestra la neuroima-
gen, entender como disfunciona el sistema limbico, y como esta disfuncion
dificulta un correcto “acoplamiento” de las regiones cortico-subcorticales pa-
rece un punto de partida necesario para avanzar en la comprension de los me-
canismos neurobioldgicos de los TMF con mayor detalle.

CONCLUSIONES

Los avances en las técnicas de neuroimagen estructural y funcional nos per-
miten tener mas conocimientos sobre los potenciales circuitos cerebrales im-
plicados en los mecanismos fisiopatoldgicos subyacentes en los TMF: (i) las
alteraciones en el procesamiento emocional, (i) la disfuncion de los sistemas
involucrados en la intencion y preparacion del movimiento, y (iii) la hipofun-
cionalidad de los sistemas implicados en la atribucion de pertenencia de los
movimientos autogenerados, parecen provocar un disfuncion combinada de
diferentes redes neuronales de gran escala (‘large scale networks”) que se
manifiesta mediante temblor, posturas distonicas, trastornos del habla o tras-
tornos de la marcha. Sin embargo, es importante ser cautelosos a la hora
de interpretar los resultados, dado que los pacientes con TMF son heterogé-
neos, los paradigmas empleados hasta la fecha no han sido homogéneos y
las muestras empleadas en la mayoria de los estudios son pequefas.

Nos queda mucho por saber. Por qué en algunos pacientes cada uno de estos

movimientos es el predominante, por qué en algunos pacientes el potencial
factor estreségeno ambiental es evidente mientras en otros sélo pequefas
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dolencias médicas o conflictos emocionales desencadenan un TMF de la
misma gravedad, o por qué algunos pacientes responden de manera rapida
y mantenida tras un correcto abordaje terapéutico (farmacoldgico, psicotera-
pia, fisioterapia), mientras que en otros casos el trastorno del movimiento no
responde e incluso progresa en su extension y gravedad.
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INTRODUCCION

Los trastornos neurolégicos funcionales (TNF) suponen la segunda causa
mas frecuente de consulta en Neurologia. En concreto, en los trastornos del
movimiento funcional (TMF) el neurdlogo juega un papel fundamental en es-
tablecer un diagndstico correcto y enfocar un tratamiento efectivo.

En Espafa, escasos recursos se han empleado en la investigacion y for-
macioén en este area, por lo que a menudo los neurélogos se sienten inse-
guros con el manejo de estos pacientes. La explicacion del diagnostico de
TMF es quiza uno de los puntos mas conflictivos y donde los especialistas
encuentran mayor dificultad. Sin embargo, la comprension e introspeccion
de dicha informacién por parte del paciente es un paso crucial en su recu-
peracion y en futuros abordajes terapéuticos. Por ello, la comunicacion del
diagndstico no deberia considerarse el preludio del tratamiento, sino el pri-
mer escalén terapéutico.

Con este capitulo queremos ofrecer al neurdlogo unas recomendaciones
practicas con respecto a la explicacion del diagndstico de los TMF y de como
aprovechar la valoracion clinica basada en signos positivos para reafirmar y
consolidar dicho juicio clinico. Este capitulo esta basado mayoritariamente en
el trabajo de tres articulos clinicos realizados por el Grupo de Investigacion de
Trastornos Funcionales Neurologicos de Edimburgo™?2.

EVIDENCIA DE LA EXPLICACION DEL DIAGNOSTICO

(Realmente tiene importancia como se comunica el diagnostico de un TNF?
Se sabe que la correcta comprension de dicho trastorno puede llegar a re-
solver los sintomas en algunos pacientes, sin la necesidad de ninguna otra
intervencion®. En series prospectivas sobre temblor funcional, el mejor pro-
nostico lo poseian aquellos pacientes a los que se les habia realizado un
diagnostico precoz y ademas tenian confianza en el este®. Estudios cuali-
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tativos en TNF muestran que aquellos pacientes que no recibian una expli-
cacion del diagndstico se encontraban menos satisfechos con el médico,
con miedo a que sus sintomas se vieran como “falsos” o “inventados” y con
dificultad para mejorar o involucrarse en un tratamiento concreto®. Por el
contrario, los pacientes que si reciben un diagnostico de TNF recalcan lo im-
portante que ha sido la confianza y seguridad con la que el neurdlogo les ha
explicado el trastorno y que dicha actitud ayuda a disipar la incertidumbre y
emprender el camino para una recuperacion’.

Todos estos datos ponen de manifiesto que la comunicacion médico-pa-
ciente en este ambito juega un papel trascendental en la evolucién y pronds-
tico del paciente. A pesar de que existen evidentes barreras, a continuacioén
expuestas, éstas se pueden vencer prestando atencion a ciertos aspectos
de la entrevista clinica y a preocupaciones de los pacientes.

BARRERAS Y CONFLICTOS EN LA COMUNICACION DEL DIAGNOSTICO

Factores dependientes de los profesionales de la salud

* Falta de interés y actitud negativa. Los TNF han sido clasicamente de-
nostados por los profesionales de Neurologia, situandolos entre los diag-
nosticos neurolégicos menos apreciados y con los que el facultativo se
encuentra mas incomodo®.

Ademas, todavia se encuentran muy arraigados en nuestra tradicion mé-
dica neuroldgica ciertos rasgos de la antigua concepcién dualista men-
te-cerebro, mediante la cual los pacientes con sintomas funcionales son
considerados como meramente psiquiatricos, en los que el neurélogo no
tiene nada mas que aportar que “descartar organicidad”. Todo ello gene-
ra en el facultativo una sensacion de incomodidad con esta patologia y
termina provocando sentimientos negativos de contratransferencia que
merman la relacion médico-paciente.
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Falta de formacion especifica. La escasez de unidades y especialistas en
Neurologia dedicados a esta area perpetua el vacio en la formacion sani-
taria especializada, cuyo programa ademas no presenta un epigrafe curri-
cular especifico.

La obsesidn por la simulacion. Los TMF y la génesis del movimiento vo-
luntario emplean rutas fisiopatolégicas comunes. Esta ambivalencia pro-
voca en el médico la preconcepcion de que el paciente sea un simulador,
bien sabiendo que esta posibilidad es infrecuente. Por otro lado, existe la
falsa creencia de que dichos sintomas no son en el fondo “tan reales” co-
mo otros sintomas neuroldgicos. Incluso aunque los profesionales médi-
cos no cuestionen abiertamente la naturaleza real de estos trastornos, es
frecuente escuchar comentarios como “a este paciente le creo, es real” (es
decir, no funcional). Estas aseveraciones cotidianas ponen de manifiesto
la ambigliedad de este problema.

Incertidumbre sobre el modelo fisiopatologico. Encuestas realizadas a
neurélogos sobre la base fisiopatoldgica de los TNF ofrecen una gran he-
terogeneidad, mostrando gran porcentaje de profesionales que atribuyen
la etiopatogenia a factores Unicamente psicolégicos o mayoritariamente
psicolégicos, rechazando la posibilidad de la influencia de factores biolo-
gicos o de una disfuncién del sistema nervioso®. El debate terminoldgico
entre conversivo, psicogeno y funcional traduce estas polarizadas teorias
fisiopatoldgicas. Las disquisiciones de dicha terminologia se discuten en
el Capitulo 1. Introduccion.

Perturbacion en el orden légico de la comunicacion del diagnéstico. Al
comunicar el diagnodstico de un TNF, el médico tiende a invertir el orden en
el que la informacion es presentada al paciente. La comunicacién de un
diagndstico de esclerosis multiple normalmente empieza con la asevera-
cion “Tienes esclerosis multiple”, posteriormente seguiria una explicacion
de como se ha realizado el diagnéstico (clinica, neuroimagen, LCR, etc.) y
algunas pinceladas del mecanismo (inflamacion y desmielinizacion), sin
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centrarse en la etiologia, debido a que es desconocida y multifactorial (i.e.
no se invierte tanto tiempo en por qué ese paciente concreto presenta
esclerosis multiple). Para comunicar el diagndstico de un TNF, se suele
comenzar con un diagndstico negativo (“..bueno, no tienes esclerosis mul-
tiple.."), seguido inmediatamente sobre especulaciones etioldgicas sobre
el sintoma en cuestion (“...estos sintomas a veces pasan..”, “..puede haber
sido por.."). El mensaje que recibe el paciente es a menudo el diagndsti-

co que “no tiene” y mucha incertidumbre sobre el problema que presenta.

Inseguridad en el diagnéstico correcto. Existe un temor generalizado
a establecer un diagndstico abierto de TNF, con las consiguientes con-
secuencias terapéuticas y prondsticas que ello supone. Catalogar a un
paciente de trastorno funcional cuando en realidad presenta una enferme-
dad “organica” es visto culturalmente como un error mas grave que si ocu-
rre en el sentido contrario. Los estudios a este respecto demuestran que
la tasa de errores diagnoésticos es similar o incluso menor que en el resto
de entidades neuroldgicas™.

 Sistema de codificacién inadecuado. En la décima Clasificacion Inter-
nacional de Enfermedades (ICD-10), los TNF estdn codificados en la
seccion de Psiquiatria, lo que traduce una exoneracién de la labor del
neurélogo en el diagndstico. En la nueva version de esta clasificacion
(ICD-11), los TNF aparecen tanto en el epigrafe de Neurologia como en
el de Psiquiatria.

Factores dependientes del paciente y de la sociedad

* Falta de conocimiento publico. La comunicacion del diagndstico de una
patologia sobre la que el paciente nunca ha oido hablar supone un api-
ce de complejidad. De hecho, muchos pacientes con TNF afirman que
el proceso diagnostico-terapéutico hubiera sido mucho mas sencillo si
hubieran sido diagnosticados de enfermedad de Parkinson o esclerosis
multiple por ejemplo.
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* Falta de marcadores bioldgicos, analiticos o de neuroimagen. La ausen-
cia de hallazgos tangibles es interpretada por el paciente como incertidum-
bre diagndstica.

Conviccion de diagndsticos alternativos. Muchos pacientes tienen la
creencia definida de que presentan una determinada enfermedad, bien des-
de un primer momento o tras la falta de otros juicios clinicos alternativos,
todo ello propiciado en parte por los medios y sistemas de informacion que
favorecen el autodiagnoéstico.

» Tabu social sobre los sintomas psicologicos y psicosomaticos. La am-
bivalencia previamente mencionada en Neurologia también ocurre en la
poblacion general. La salud mental implica connotaciones negativas y un
estigma social, pero mas aun si aparecen sintomas fisicos asociados que
se asocian a factores psicoldgicos.

Sensibilidad individual a factores psicoldgicos. Esta demostrado que los pa-
cientes con TNF otorgan menos relevancia a los factores psicoldgicos que los
pacientes con enfermedad estructural. Es dificil establecer si es un rasgo sin-
gular que influye en el desarrollo de dicho trastorno o bien es una postura de-
fensiva ante el resultado de malas experiencias médicas previas en relacion a
sus sintomas. Los pacientes no quieren oir que tienen una “patologia psiquiatri-
ca’ porque ello implica “estar loco” o que “el médico piensa que me lo invento”.

En la Figura 1 — Entrevista 1 se evidencian los problemas frecuentes que apa-

recen cuando se intenta comunicar un diagnostico de “trastorno neurolégico
no organico” siguiendo una perspectiva puramente psicoldgica.

ASPECTOS TERAPEUTICOS DURANTE LA ANAMNESIS

El objetivo de la anamnesis no es Unicamente obtener informacion clinica, si-
no también una herramienta para establecer el ambiente ideal para que el pa-
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ciente sienta confianza y comodidad. Los pacientes con TMF atribuyen las
malas experiencias previas vividas en consulta mayoritariamente a los si-
guientes problemas:

e Imposibilidad para explicar todos sus sintomas.

e Impresion subjetiva de que el especialista no le daba importancia o no
crefa muchos de sus sintomas.

e Percepcion de que el médico estaba mas interesando en buscar un proble-
ma o causa psicoldgica con la que correlacionar los sintomas.

* No tener la oportunidad de comentar las enfermedades que le preocupan
0 que piensa que podria padecer.

e No recibir un claro diagnoéstico ni plan terapéutico definido, asi como tam-
poco obtener recursos a informacion escrita para leer posteriormente.

* No haber dispuesto de tiempo suficiente en la consulta.

Teniendo todas estas “malas experiencias” en cuenta, algunas recomenda-
ciones para aprovechar los aspectos terapéuticos de la entrevista clinica son
las siguientes:

 Extrae todos los sintomas al principio. Los pacientes con TMF tienen co-
munmente otros sintomas como fatiga, problemas de suefio, dolor crénico,
falta de concentracion, mareo, etc. Realizar una lista completa de sintomas
al inicio de la anamnesis ayuda a poner todas las cartas encima de la me-
say evitar que vayan apareciendo sintomas inesperados cuando el paciente
esta saliendo por la puerta. Ademas, permite al médico seleccionar los sin-
tomas donde mas quiere incidir y dirigir posteriormente la anamnesis para
no perderse en un “mar de sintomas”. También ayuda a utilizar el resto de la
sintomatologia como apoyo diagndstico, constatando que dichos sintomas
son frecuentes y se pueden explicar en el contexto de un TNF.

Preguntar la opinién y preocupaciones del paciente. Aspecto fundamental
no solo en TNF, sino en todo diagnostico médico. Se debe insistir en qué en-
fermedades rondan en la mente del paciente y le preocupan, asi como cuales
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son sus expectativas de la consulta, del prondstico y tratamiento. Esta infor-
macion permite al médico dirigir la comunicacion del diagnéstico posterior-
mente, cubriendo aspectos y preocupaciones especificas. Como ejemplo, un
paciente con un temblor funcional cuya preocupacion principal es tener una
enfermedad de Parkinson debe recibir un juicio clinico de TMF en base a da-
tos positivos v justificar por qué recibe este y no el de enfermedad de Parkin-
son. Escuchar estas preocupaciones y resolverlas posteriormente ayuda al
paciente y familia a disipar esa preocupacion, que por otro lado podria ser un
factor perpetuador de los sintomas. Ademas, si un paciente con TMF expresa
Su expectativa de que cree que nunca va a mejorar de su padecimiento, pre-
senta un prondstico peor al tratamiento que un paciente que acude a la con-
sulta con incertidumbre y buscando respuestas™.

Evitar focalizarse en factores psicolégicos. Estudios epidemioldgicos mues-
tran que hasta la mitad de pacientes con TMF no presentan ansiedad, de-
presion o eventos vitales estresantes previos'. No es realmente necesario
preguntar directamente por el estado de animo e incluso puede derivar en
actitud de rechazo del paciente. De hecho, estas respuestas se pueden ob-
tener en preguntas sobre el dia a dia (e]. si un paciente encuentra placer con
sus hobbies o en una buena pelicula, probablemente no esté deprimido).
Preguntas sobre eventos vitales estresantes como abusos sexuales o mal-
trato no son necesarias para el manejo terapéutico inicial y pueden ser con-
traproducentes en algunos casos, al generar una sensacion de atribucion
causal directa e incomodidad que aleja la confianza del paciente.

Establecer una relacion de confianza médico-paciente para discutir estos
aspectos puede facilitar la identificacion de los mismos en el caso de que
existan. Para ello, a menudo son necesarias consultas sucesivas para que
los pacientes aborden estos aspectos.

Tiempo de consulta. Los pacientes con TMF suelen ser complejos, con nu-

merosos sintomas de larga evolucion y previamente evaluados por multitud
de especialistas. Por ello, consideramos que el tiempo ideal de una primera
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consulta deberia ser de al menos una hora. No obstante, en la mayoria de
los servicios de Neurologia esto no es posible. A pesar de que ello suponga
un detrimento de la atencion asistencial, la mayor parte de objetivos de una
primera consulta podrian llevarse a cabo en una visita de 30 minutos. Posi-
bles soluciones a esta limitacion del tiempo asistencial pueden ser aportar
material informativo escrito o telematico, asi como planificar una consulta
sucesiva a corto plazo para resolver dudas y reforzar el diagndstico.

ASPECTOS TERAPEUTICOS DURANTE LA EXPLORACION

El diagnostico de un TMF se debe realizar en base a signos positivos espe-
cificos en la exploracion y no deberia ser un juicio clinico de descarte cuando
todas las pruebas complementarias sean normales o cuando la semiologia
sea “abigarrada”. De hecho, en el DSM-5 |a presencia de estresores psicologi-
COS previos ya no se considera un criterio diagndstico y resalta la necesidad
de signos positivos para realizar el diagnoéstico™. Dichos signos semioldgicos
se explican en cada capitulo especifico de esta guia.

Ademas, compartir estos signos con los pacientes permite cumplir varias fun-
ciones™. Las ventajas de esta aproximacion diagndstica son las siguientes:

e Un diagndstico positivo implica una afirmacion que resuelve la incerti-
dumbre médica que presenta el paciente.

e Mostrar estos signos al propio paciente es una herramienta muy Util para
afianzar la confianza en el diagndstico vy justificar las razones por las que
se realiza, enfatizando el por qué no es un juicio clinico de descarte.

* Dichos signos demuestran el papel de la atencion y del beneficio de la
distraccion como base fisiopatoldgica de los TMF. Los pacientes apren-
den que cuando se esfuerzan voluntariamente en controlar sus sintomas,
éstos empeoran. Y de la otra forma, la distraccion favorece patrones natu-
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rales de movimiento y mejoran el TMF, cuyo principio puede ser utilizado
posteriormente en la terapia fisica.

* Todo ello demuestra el potencial que presentan dichos sintomas para su
mejoria y reversibilidad, al revelar que el paciente puede presentar un pa-
trén de movimiento normal en los momentos de distraccion.

Esta aproximacion en la comunicacion del diagnéstico basado en signos po-
sitivos es una de las partes mas terapéuticas de la consulta. Los pacientes
incluso practican dichos signos en casa para reforzar la confianza en el diag-
nostico y ademas de esta forma involucran a la familia en el proceso.

Ademas, es posible que pacientes con otras patologias neurologicas como
enfermedad de Parkinson o esclerosis multiple tengan datos positivos de
TMF en la exploracion. Este concepto se conoce como solapamiento funcio-
nal'y es importante reconocerlo, pues cuando coexisten ambas entidades de-
ben ser manejadas de forma paralela e independiente. Un paciente con una
esclerosis multiple inicial y leve que solapa un trastorno de la marcha fun-
cional incapacitante puede mejorar ostensiblemente su calidad de vida si se
diagnostica y trata dicho trastorno funcional. Este aspecto se comenta con
mas detalle en el capitulo 13.

ASPECTOS TERAPEUTICOS DE LA COMUNICACION DEL DIAGNOSTICO

La explicacion del diagnostico en Medicina y Neurologia es a menudo terapéu-
tica en la mayoria de enfermedades. Los pacientes con migrafia que reciben
dicho diagnostico quedan menos preocupados sobre la posibilidad de tener
una enfermedad grave, como un tumor cerebral. Pero ademas, pacientes con
enfermedades graves también refieren tranquilidad cuando se les confirma la
enfermedad y tienen la certeza de que se ha encontrado una causa que expli-
que sus sintomas. El “limbo diagndstico’ y la incertidumbre es una situacion
donde los pacientes no quieren estar.
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Incluso los neurdlogos con interés y experiencia en TNF encuentran dificul-
tades e inseguridades en la comunicacion del diagnostico. Realizar un juicio
clinico de trastorno “no orgdnico” o “sintomas médicos inexplicados” sue-
le generar dicha incertidumbre diagndstica que fuerza al paciente a buscar
multiples opiniones en otros especialistas, con el consumo de recursos e
impacto en la calidad de vida que ello supone. Comunicar el diagndstico como
un “mero problema psicoldgico relacionado con estrés” suele causar rechazo
y el riesgo de que el paciente infiera que los sintomas son imaginados o inven-
tados, teniendo en cuenta ademas la ausencia de un trastorno psiquiatrico en
un gran porcentaje de pacientes y que esta aproximacion no traduce el mode-
lo fisiopatoldgico actual de estos trastornos.

Comunicacién de un diagnéstico positivo

Actualmente se recomienza realizar un diagnéstico positivo de trastorno del
movimiento funcional, en la que se otorga un juicio clinico de forma transparen-
te y sencilla acorde a un modelo fisiopatoldgico biopsicosocial, como en otras
entidades neuroldgicas. En la tabla T se resumen algunas recomendaciones pa-
ra realizar una explicacion terapéutica del diagndstico en pacientes con TMF.

Los puntos clave a resaltar para explicar correctamente el diagnéstico de TMF
los podemos resumir en los siguientes:

* Dar importancia a un problema serio. Muchos pacientes tienen expe-
riencias previas con otros especialistas que, habiendo realizado un diag-
nostico correcto, no lo han comunicado de forma natural y han restado
importancia a sus sintomas. Esto genera en el paciente la sensacion de
ser tratado con desprecio y la actitud de que tiene que luchar para mos-
trar que “no esta loco’. Una forma adecuada de manejar este problema es
mostrarse educado e interesado durante la entrevista, reflejando empatia
con el sufrimiento y la discapacidad que presentan. Frases como “esto es
familiar para mi, se lo explico luego” o “lo que le pasa es un problema re-
al, le creo” pueden ser de utilidad mientras comunicamos el diagnostico.

-316-



RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

Con ello, el paciente reconoce que se le esta tomando en serio, disipa la
duda de “potencial simulador” y establece un ambiente de confianza y co-
modidad mutuas.

Clarificar que existe un diagnéstico. Se debe comenzar la explicacion co-
municando lo que si tiene el paciente: “Lo que le ocurre es un trastorno del
movimiento funcional”. El neurdlogo es el especialista que, por su forma-
cion y conocimientos, tiene el rol de realizar dicho diagndstico. Emitir un
diagndstico de “trastorno no organico’ o “sin evidencia de patologia neuro-
l6gica en el momento actual” en conocimiento de que se trata de un TMF
es una abdicacion a la responsabilidad, que deriva en una privacion de tra-
tamiento y potencial mejoria del paciente.

Mostrar la evidencia del diagnéstico positivo. No sélo se debe comuni-
car nuestro juicio clinico, sino la explicacion racional de por qué se realiza.
Mostrar al paciente los signos positivos es una herramienta muy podero-
sa para convencer al paciente y familiares. Es este el momento de discutir
las patologias que el paciente no presenta y que rondan en su mente, ha-
ciendo hincapié en que dichos signos son especificos de dicho TMF y no
aparecen en las otras enfermedades planteadas.

Debatir sobre el mecanismo, no la causa. Si un paciente con enfermedad
de Parkinson pregunta por qué justo él presenta la enfermedad, la mayor
parte de veces no sabemos dar una respuesta certera. La etiologia es mul-
tifactorial y desconocida, y en la mayoria de los casos no supone un papel
relevante en el manejo.

Trasladando este modelo a los TMF, muchos especialistas tienden a reali-
zar atribuciones a factores psicoldgicos o hechos vitales estresantes, que
pueden llevar a especulaciones y rechazo del paciente. En la consulta ini-
cial es mas util transformar ese “;por qué?” en un “;como?”. Por ejemplo,
una distonia funcional ocurre en pacientes con factores de vulnerabilidad
(genéticos, psicoldgicos, sociales), normalmente originada tras un evento

-317-



CAPITULO 18. LA EXPLICACION DEL DIAGNOSTICO COMO LA BASE DEL TRATAMIENTO EN TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO FUNCIONAL

desencadenante (fisico o emocional), que recluta mecanismos centrales y
periféricos que perpettan la distonia. Es mas sencillo explicar el mecanis-
mo en el que se ha producido que el “por qué” se ha producido. Los factores
emocionales podran jugar o no un papel relevante en esa compleja ecua-
cion, pero atribuir la causa Unicamente a factores psicologicos es como
atribuir la causa de un AIT exclusivamente al tabaco (es un factor de riesgo
en el que habra que intervenir, pero no la causa ultima).

Transmitir el potencial para la mejoria o curacién. Los pacientes pueden
tener sentimientos de irreversibilidad ante las etiquetas de psicégeno (“es
mi culpa y mi personalidad, eso no se puede cambiar”) e incluso de funcio-
nal (“si mi cerebro funciona mal, no puedo modificarlo”). La premisa de un
mal funcionamiento del cerebro con estructura preservada debe implicar
que es potencialmente modificable y que dicho patron andomalo de movi-
miento se puede reentrenar y reeducar. No se debe culpabilizar al pacien-
te por los sintomas que presenta, pero debe comprender que juega un rol
activo y crucial en su recuperacion. Dicho aspecto es fundamental para el
pronostico y abordaje terapéutico.

e Aportar informacion escrita. Siendo los TMF una patologia compleja de
abordar en el tiempo de consulta, aportar documentos escritos o fuentes
de informacion fidedignas en internet suponen un apoyo donde el pacien-
te puede leer y asentar la informacion recibida de forma oral. Un ejemplo es
la web disefiada por el Dr. Jon Stone, Grupo de Investigacion en Trastornos
Neuroldgicos Funcionales de Edimburgo: http://www.neurosymptoms.org,
0 su version en castellano http://www.neurosintomas.org. Es importante
que el médico esté familiarizado con la web para poder aconsejar al pacien-
te ala hora de visitarla.

 Organizar seguimiento y tratamientos futuros. Tras una primera consulta
donde se establece un diagnostico de TMF, es importante un seguimiento
posterior. El paciente precisa de tiempo para asentar la informacion recibi-
day leer sobre el diagnodstico mediante los recursos aportados. La segun-
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day sucesivas consultas son una coyuntura para que el paciente pregunte
dudas diagndsticas y abordar otros aspectos no discutidos previamente
(por ejemplo, aspectos mas psicoldgicos, si el paciente lo considera rele-
vante). Ademas, una segunda visita permite al neurélogo comprobar si ha
comunicado bien y perfeccionar su técnica de explicacion del diagnoésti-
co de TMF. En este momento, se da la oportunidad de triar y coordinar el
manejo terapéutico posterior (terapia fisica, psicoterapia, terapia ocupa-
cional, logopedia, etc.).

Si el paciente no entiende ni tiene introspeccion del diagnostico, puede ser
porgue el precise mas tiempo para entenderlo o bien porque no esta de
acuerdo en asimilar el concepto de TMF ni de asumir un manejo en esa
direccion. Este hecho es de vital importancia en la seleccion de pacientes
para futuros tratamientos (ver abajo).

La Figura 2 - Entrevista 2 muestra un ejemplo de comunicacion del diag-
noéstico en base a un modelo biopsicosocial, aplicando todas las premisas y
recomendaciones expuestas.

Seleccion de pacientes para un tratamiento escalonado en los TMF

Un grupo de profesionales de la salud en Escocia ha propuesto un modelo de
manejo terapéutico en pacientes con TNF'S. El primer escalén supone la valo-
racion neurolégica y comunicacion del diagnostico segun el modelo expues-
to aqui. El segundo escalodn consiste en una terapia breve de fisioterapia y/o
psicoterapia que se ha demostrado efectiva en la mejoria de sintomas. El ter-
cer escaldén supone una terapia multidisciplinar, generalmente reservada pa-
ra casos complejos.

Es labor del neurdlogo general realizar una seleccién de los pacientes candi-
datos a un tratamiento especifico, siendo el factor mas importante el correc-
to entendimiento del diagndstico y la motivacion a realizar un tratamiento. Por
ello, es crucial mantener un criterio de derivacion racional en pacientes ap-
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tos para tratamiento. Referir indiscriminadamente a todo paciente con TMF a
unidades especializadas puede suponer una sobresaturacion de las mismasy
una merma en la calidad de tratamiento para los pacientes que realmente se
beneficiarian de ello.

Si la seleccion de pacientes idoneos falla, no hay fundamento sobre el que
sustentar los pasos siguientes. Fisioterapeutas y psicoterapeutas afirman
cuan dificil y arduo es realizar una terapia fisica o psicolégica en pacientes
en los que la comunicacion del diagnostico ha sido fallida y el paciente sigue
pensando que es un “misterio médico’. En algunos pacientes, trabajar mas de-
tenidamente en la informacion e introspeccion del diagndéstico puede ser Util
antes de plantear futuras intervenciones terapéuticas. No obstante, un por-
centaje no desdefable de pacientes persisten sin entender o aceptar estos
trastornos. Dicha situacion hace mucho mas improbable el beneficio terapéu-
tico. No es Util insistir al paciente ni al terapeuta en un tratamiento con altas
probabilidades de fracaso, pues puede ser desmoralizante y una pérdida de
tiempo y recursos para ambos.

Algunos factores prondsticos que hacen el éxito de la terapia de TMF menos
probable y ayudan a la seleccion de pacientes son:

* Incapacidad de repetir nada sobre el diagnostico de TMF en una segunda
visita, incluso aunque la primera fuera una situacion afable.

* Ideas constantes y fijas de un diagndstico alternativo.

e Sintomas muy prolongados y muy incapacitantes.

e Trastornos de la personalidad.

e Tramites concomitantes de procesos legales o incapacitaciones.

No obstante, estos factores de peor prondéstico se deben tomar con cautela,
pues existen casos individuales que aun con ellos presentes podrian presen-
tar beneficio terapéutico. Por otro lado, también hay que aceptar que hay un
grupo de pacientes que entienden el diagnostico, se encuentran motivados
con el tratamiento y presentan factores a priori favorables de respuesta, pero
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aun asi no consiguen mejorar. Es importante ser sincero y realista al explicar
el manejo terapéutico y las posibilidades de mejoria. Hablar de “tratamientos
milagrosos 100% efectivos” para motivar a los pacientes puede implicar un
golpe desmoralizante méas grave si dicho tratamiento fracasa.

CONCLUSION

Los neurdlogos son y seran siempre los médicos que estan en la mejor po-
sicion de realizar un diagndstico de trastorno del movimiento funcional. Hay
multiples oportunidades durante la anamnesis, exploracion y explicacion del
diagndstico para iniciar el tratamiento de un trastorno funcional. El método
de comunicacion debe ser sencillamente similar al de otros juicios clinicos
en neurologia. Ello implica comunicar cual es el diagnéstico, como se realiza
dicho diagndstico, explicar el modelo de fisiopatoldgico biopsicosocial por el
que se produce, enfatizar la capacidad potencial de reversibilidad y restar im-
portancia a las atribuciones etioldgicas. Una primera consulta exitosa en es-
tos aspectos no es el preludio del tratamiento, sino el inicio de éste.

Conclusiones y Recomendaciones SEN (Rec Sen/IV)

} La comunicacion del diagnéstico de los trastornos del movimiento funcional (TMF) es
terapéutica en si misma y supone el inicio del tratamiento.

} El diagndstico de TMF se debe realizar en base a signos positivos siempre que sea posible, no
debe ser un juicio clinico de descarte.

} Dichos signos positivos se deben compartir con el paciente, pues reafirman el diagnéstico y
recalcan el potencial de reversibilidad en la rehabilitacion.

} El neurdlogo tiene la labor de seleccionar a los pacientes con potencial de mejoria,

coordinando la derivacién a unidades especificas para futuros tratamientos fisicos y
psicoterapéuticos.
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TABLA 1: Recomendaciones para una explicacion del diagnéstico terapéutica en TMF.

RECOMENDACION EJEMPLO

) . “Tiene un temblor funcional”.
1. Explica lo que s tienen. P o I
Tiene una distonia funcional”.
. . “Existe un problema en la forma en la que el cerebro manda sefiales
2. Destaca el mecanismo mas . .
a su cuerpo — no hay una lesion como tal, sino que es un problema
que la causa. - ) S
en la funcién del sistema nerviosa'.
S . Ensefia al paciente cémo su temblor funcional mejora con el
3. Explica cémo realizas el . . o g . .
L entraintment o con los movimientos balisticos. Ayldate de videos si
diagndstico. :
es necesario.
4. Indica que crees lo que esta “No creo que se esté inventando los sintomas ni que se esté
contando el paciente. volviendo loco”.
“Veo muchos pacientes con sintomas similares”.
5. Recalca que es un trastorno e
No es una enfermedad rara, es un trastorno frecuente en nuestras
frecuente. "
consultas”.
6. Enfatiza la posibilidad de “Como el cerebro no estd lesionado, hay potencial para modificar el
reversibilidad. funcionamiento andémalo y mejorar”.
7. Explica lo que no tienen. “No tiene enfermedad de Parkinson por estos motivos...".
8. Clarifica que el paciente tiene | “Debe saber que padecer este trastorno no es culpa suya, pero hay
un rol activo en su mejoria. aspectos que puede hacer para mejorar”.
9. Las metdaforas pueden ser "Hay un problema en el software del sistema nervioso, no en el
(tiles. hardware”.
10. Introduce el papel de
la depresién/ansiedad “Si se siente estresado, preocupado o con dnimo bajo, esto tiende a
(preferiblemente en empeorar los sintomas”.
consultas sucesivas)
11. Utiliza informacion escrita / Aporta informacion escrita en forma de folletos/documentos o bien
internet pdginas web de confianza.
12. Revisa al paciente en “Le veré en una segunda consulta. Témese un tiempo para leer e
consultas sucesivas. interiorizar todo esto y vuelva con preguntas”.
13. Realiza una derivacion a
fisioterapia o psicoterapia “Mi compafiero/a también tiene experiencia en trastornos del
(preferiblemente en movimiento funcional, pienso que puede ayudarnos”.
consultas sucesivas).
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FIGURA 1: Comunicacion del diagndstico de TMF. Ejemplo de entrevista 1.

vV vV vV vV v Vv Vv v v v

Paciente: Doctor, ;qué es lo que me pasa?

Neurélogo/a: Bueno, el resto de la exploracion neuroldgica es normal y la resonancia también
es normal.

Paciente: Entonces, ;por qué tengo este temblor?

Neurdlogo/a: No hay datos de ninguna enfermedad neurolégica, asi que no tiene que
preocuparse de nada.

Paciente: Pero yo tengo este temblor... Y ademéas me limita para escribir y hacer mi trabajo.
Neurélogo/a: ;Ha estado usted mds estresado?

Paciente: Bueno, estoy estresado porque tengo este temblor y no sé qué me pasa...
Neurélogo/a: Podria derivarle a un compafiero de Psiquiatria que podria ayudarle.

Paciente: ;un psiquiatra? No me lo puedo creer... He estado esperando meses para verle, ¢y
ahora me dice que estoy loco?

Neurélogo/a: No he querido decir eso, simplemente que el estrés puede ocasionar sintomas
como este....

En esta entrevista clinica, el neurélogo interpreta el TMF como una entidad "no orgdnica” donde el objetivo
es descartar patologia neurolégica en el momento actual. De esta forma, se exime al neurélogo de respon-
sabilidad clinica, derivando a otros especialistas como el psiquiatra. El paciente ve esta derivacion precoz a
Psiquiatria como una asuncion de que sus sintomas son “inventados” o “estd loco’, restando importancia a
los sintomas que tiene. Ademas, el psiquiatra puede optimizar el manejo de los sintomas emocionales, pero
no abordaréd el sintoma de temblor. De esta forma, hay alta probabilidad de que el paciente no mejore y aca-
be pidiendo sucesivas opiniones médicas.
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FIGURA 2: Comunicacion del diagndstico de TMF. Ejemplo de entrevista 2

} Paciente: Doctor, ;qué es lo que me pasa? Tengo este temblor y nadie me da una respuesta.
Todas las pruebas han salido normales, pero yo sigo igual o peor. Estoy muy preocupado y
tengo miedo de tener algo malo que nadie sepa diagnosticar.

} Neurdlogo/a: Lo que tiene usted es un temblor funcional. Su sistema nervioso no esta
lesionado pero no esta funcionando correctamente. Déjeme grabarle y mostrarselo.

[Se graba un video realizando entraintment y cese del temblor ante movimientos balisticos]
} Neurélogo/a: Como ve en esta parte del video, el temblor cede cuando mueve el otro brazo
de forma rdpida. Ademas, cuando la otra mano marca un ritmo establecido, el temblor se
acompasa a dicho ritmo e incluso cede también.
} Paciente: Es cierto, jqué raro! ;Entonces qué me pasa?
} Neurélogo/a: Estos son signos positivos que sugierenque se trata de un temblor funcional.
Cuanto mas trata usted de parar el temblor de forma voluntaria, mas se descontrola. Pero
cuando distraemos al cerebro el temblor cede y recupera el patrén normal de movimiento, lo
que demuestra que no hay lesion del cerebro sino un trastorno en la funcion de éste.
Paciente: Ah, entiendo. ;Por eso las pruebas son normales?

Neurélogo/a: Efectivamente. Es un problema del software del cerebro, no del hardware.

Paciente: ;Y por qué me ha ocurrido esto a mi?

VvV vV vV Vv

Neurélogo/a: Esa pregunta es dificil de contestar. Entendemos mejor el ‘cdmo ocurre”. Hay
pacientes mas susceptibles a padecer estos trastornos tras un evento desencadenante. El
cerebro deja de funcionar correctamente y perpetda el patrén andmalo de movimiento.

} Paciente: Y, ;se puede hacer algo al respecto doctor?

} Neurdlogo/a: Al ser un trastorno en la funcion y no lesion, existe el potencial de reentrenar
para adoptar nuevamente el patrén normal de movimiento. Usted mismo ha visto cdmo su
mano volvia a la normalidad transitoriamente.

} Paciente: Es cierto..
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} Neurélogo/a: Pero no existen soluciones rapidas, si bien hay muchas cosas que puede hacer
usted para mejorar. Lo primero es entender y asimilar bien el diagnéstico, que sé que puede
ser complicado. Lea este material, le veré en un tiempo y puede preguntarme todas las dudas
que tenga. En esa consulta debatiremos sobre las opciones terapéuticas posibles.

Aqui observamos la comunicacion del diagndstico de un TMF como una entidad real. Se realiza un diagnésti-
co positivo, mostrando al paciente los signos especificos en base a los cuales se realiza. Se justifica por qué
el paciente no presenta las otras entidades que al paciente le preocupan. Se usan metéaforas para facilitar la
comprension del modelo fisiopatoldgico, centrandose en el “cdmo’ y no tanto en el “por qué”. Recalca el po-
tencial de reversibilidad, y da unas pinceladas del posible tratamiento futuro. El paciente termina la consulta
con la certeza de un diagnéstico y esperanza en el tratamiento futuro.
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

INTRODUCCION

Los trastornos neurolégicos funcionales, constituyen hasta el 15% de los pa-
cientes evaluados en las consultas de neurologia. De ellos, el 10-50% se pre-
senta como trastornos del movimiento funcionales (TMF), que cursan con
debilidad, temblor, distonia y/o trastorno de la marcha. Suelen afectar a per-
sonas jovenes, en edad laboral y producen una discapacidad similar a la cau-
sada por enfermedades neuroldgicas degenerativas’.

A pesar de todo ello, la evidencia cientifica existente respecto al tratamiento
mas efectivo es muy limitada. Tradicionalmente, se ha considerado que los
TMF son secundarios a trastornos psicoldgicos. Por ello tras la realizacion del
diagnostico por un neurélogo, se delegaba el tratamiento en psiquiatras y psi-
cologos. Sin embargo, estudios epidemioldgicos han mostrado que no todos
los pacientes presentan una psicopatologia o estresor psicolégico y por ello
Su presencia ya no es criterio necesario para el diagnostico de los trastornos
funcionales segun el DSM-5.

En los ultimos afios se ha propuesto un modelo biopsicosocial, segun el cual
existen factores fisicos, psicoldgicos y sociales que pueden predisponer, pre-
cipitar y/o perpetuar los TMF (Figura 1). En algunos pacientes los factores so-
ciales y psicoldégicos pueden ser los mas determinantes y van a requerir un
tratamiento especifico y en otros, el abordaje desde un punto de vista fisico
con fisioterapia sera mas relevante?.

En el afio 2013 se publicd una revision sistematica de la eficacia de la fisiote-
rapia en los TMF. Incluyo un total de 373 pacientes, en 29 estudios, la mayoria
series de casos con muestras pequefias (solo 7 estudios incluian mas de 10
pacientes) y un unico estudio retrospectivo controlado. La mayor parte de los
pacientes recibieron la fisioterapia dentro de un tratamiento multidisciplinar. A
pesar de su limitada calidad, los estudios mostraron una respuesta favorable
hasta en el 60-70% de los pacientes®.
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Posteriormente se han publicado mas estudios que evaldan la eficacia de la fi-
sioterapia en los TMF con resultados prometedores (Tabla 1). De ellos destaca
el realizado de Jordbru et al, publicado en el afio 2014. Se trata de un estudio
randomizado, cruzado, que incluyo 60 pacientes con trastorno de la marcha
funcional. De ellos, 30 reciben un programa de rehabilitacion fisica al inicio del
estudio durante 3 semanas y los otros 30 lo inician con 4 semanas de retraso.
El tratamiento era multidisciplinar, en el que participaban médicos, fisiotera-
peutas, enfermeros y terapeutas ocupacionales y se realizaba con el paciente
ingresado. El grupo de intervencion presentd mejorias fisicas medidas con es-
calas funcionales (Escala de Independencia Funcional y Escala de Movilidad
Funcional) y en la calidad de vida (SF-12). Estos resultados se mantuvieron
durante un afio, a excepcién del componente emocional incluido en el SF-12°.

CONSENSO SOBRE LA FISIOTERAPIA EN LOS TMF

En el afno 2015, fisioterapeutas, neurélogos, neuropsiquiatras y un terapeu-
ta ocupacional, con extensa experiencia en TMF, publicaron un consenso de
recomendaciones en el que describen qué tipo de fisioterapia deben recibir
estos pacientes. Este consenso se baso en la limitada evidencia cientifica

existente hasta el momento y en la experiencia propia'.

Parten del modelo etiolégico biopsicosocial descrito previamente, en el que
en cada paciente distintos eventos fisicos o psicoldgicos, pueden dar lugar a
patrones de movimiento involuntarios que pueden considerarse como “apren-
didos” e inducidos por un foco de atencién anormalmente dirigido a la parte
del cuerpo afectada. Adicionalmente todo ello puede ser mediado por creen-

cias y expectativas sobre la enfermedad (Figura 1).

El objetivo de la rehabilitacion es proveer al paciente de estrategias fisicas y/o
psicologicas para conseguir un mayor control sobre el movimiento anormal y
gue puedan integrarlas en su dia a dia para continuar el trabajo en el domicilio,
promoviendo el autocuidado. El estudio realizado por Nielsen G et al, siguien-
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do este protocolo, demostré una mejoria clinica en el 72% de los pacientes
que recibieron tratamiento durante 5 dias frente a un 18% en el grupo control®.

Debido a que los pacientes son muy heterogéneos, el tratamiento debe ser
individualizado y multidisciplinar, en el que de forma coordinada con la fisio-
terapia pueden participar otras disciplinas (terapia ocupacional, logopedia,
psicologia...).

Durante el tratamiento es importante que el lenguaje utilizado por el médico y
los terapeutas sea el adecuado. Se debe explicar al paciente que su problema
es real, comuny que no hay implicacion voluntaria, evitando afirmaciones con
connotaciones peyorativas, que generen culpa o dudas sobre el diagnostico.
Se recomienda el uso del término trastorno funcional en lugar de psicégeno.

FACTORES A CONSIDERAR PARA LA DERIVACION A FISIOTERAPIA

Para el buen desarrollo del tratamiento rehabilitador, la literatura cientifica se-
fiala varias premisas a tener en cuenta®“>71%12 En |a siguiente tabla se descri-
ben factores facilitadores y limitantes a considerar para el éxito del programa
de fisioterapia:

FACTORES FACILITADORES FACTORES LIMITANTES

No tener confianza en el diagnéstico o pensar que

Entender el diagnéstico y sentirse identificado.

existen pruebas diagndsticas pendientes.

Tener confianza, no dudar del diagndstico y
comprender que el problema tiene el potencial de
ser reversible.

Presentar dolor y/o fatiga crénica como sintomas
principales y mas incapacitantes del proceso.

Presentar una actitud positiva frente al
tratamiento, desear mejorar e identificar objetivos
realistas.

Problemas de ansiedad y depresién severa que
puedan interferir en el desarrollo del tratamiento.

Reforzar por parte de los terapeutas la
comprension del diagnéstico apoyéndose en que
el movimiento normal es posible, e insistir con
una actitud positiva en los logros alcanzados.

Otros sintomas neuroldgicos funcionales que
puedan interferir en el desarrollo del tratamiento
(ejemplo: sintomas cognitivos funcionales).
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COMPONENTES DEL TRATAMIENTO DE FISIOTERAPIA

Los componentes mas importantes para abordar el tratamiento desde la fi-
sioterapia son:

* Educacion

* Demostracion de que el movimiento normal es posible
* Reentrenamiento motor

* Autocuidado

Educacion

Facilitar la comprension en el diagnostico de los TMF es el primer paso para
preparar e introducir al paciente en la terapia fisica. Explicar el diagnostico no
es facil debido a las multiples interpretaciones que se han dado a lo largo de
la historia y a que el abordaje en rehabilitacion se ha basado en un modelo bio-
meédico tradicional donde el paciente recibe el tratamiento de forma pasiva®.

Los TMF se presentan como un diagnoéstico en positivo basandose en sus ca-
racteristicas favorables; recalcando que los sintomas no son causados por un
dafio estructural o degenerativo del SNC y que su problema tiene el potencial
de serreversible'®. Estos trastornos pueden ser descritos como una alteracion
de la informacion sensorial y motora que el cerebro registra adoptando nue-
vos patrones de movimiento; inducidos por un foco de atencion anormalmen-
te dirigida a uno mismo?.

Para un buen entendimiento del diagndstico es importante que el paciente co-
nozca los mecanismos y caracteristicas del proceso (Figura 2: diagrama del
modelo de sintomas), y comprenda los diferentes factores predisponentes,
precipitantes y perpetuantes mas relevantes de su caso?'?,

En el nuevo modelo neurobioldgico surgen 3 conceptos clave que tratan de
explicar el proceso':
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e Atencion: existe una disminucion considerable de los sintomas e incluso
desaparecen cuando se desvia el foco de atencion.

» Creencias y/o expectativas sobre la enfermedad: predicciones y asocia-
ciones erroneas que el cerebro interpreta sobre los sintomas.

e "Sense of agency” o “sentido de ser el propio agente del movimiento”: hace
referencia a la autoconciencia y dominio de nuestro cuerpo.

Por tanto, este modelo fisiopatolégico explica los mecanismos de los sinto-
mas primarios, explicando que son producidos por la atencién en el movimien-
to “pensar en como moverse”y en las erréneas expectativas y predicciones del
mismo. Por ultimo, describe la importancia de los factores fisicos, psicosocia-
les y los cambios secundarios que perpetuan los sintomas’.

Demostracion del que el movimiento normal es posible

Una parte fundamental de la valoracion y el tratamiento por parte del fisio-
terapeuta sera la demostracion de que el movimiento normal puede llegar
a ocurrir o que el movimiento anormal puede enormemente disminuir o ce-
sar. Esto sera una herramienta eficaz para convencer y reforzar al pacien-
te y a su entorno de que el diagnodstico de TFM es correcto y por lo tanto el
problema tiene el potencial de ser reversible?'?.

La utilizacion de espejos para que el paciente se visualice o grabaciones en
video en las que se haya podido usar alguna estrategia para lograr el movi-
miento normal, ayudara a la mejor comprension del diagnostico”™2.

En la literatura se describen diferentes signos clinicos positivos, utilizados
también en la valoracion y diagnostico del paciente, que muestran el movi-
miento normal. Por ejemplo: Signo de Hoover, debilidad de la extension de
cadera que se normaliza con la flexion de la cadera contralateral contra re-
sistencia'® Las estrategias motoras y signos positivos utilizados que dismi-
nuyen o anulan los sintomas pueden ser utilizados para el reentrenamiento
del movimiento?'2.
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Reentreanamiento motor

El reentrenamiento motor es un proceso activo, dindmico e integral disefiado en
funcion de cada individuo, su desempefio y su entorno. Para llevarlo a cabo se
debe tener siempre en consideracion las caracteristicas de los sintomas funcio-
nales y sus mecanismos de perpetuacion. En especial, evitar la monitorizacion
de los sintomas, promover una adecuada interpretacion de patrones motores
y modificar posturas/movimientos maladaptativos y compensatorios?. El reen-
trenamiento motor debe seguir los principios del aprendizaje motor?'2':

Funcién: El objetivo es promover actividades, como caminar o transfe-
rencias, facilitando movimientos automaticos, libres de sintomas e in-
terfiriendo en las expectativas para asi comenzar a adquirir habilidades
motoras favoreciendo la plasticidad cerebral.

Graduacién del movimiento: El entrenamiento es secuencial; comien-
za con la adquisicién de un componente base sin sintoma (ejemplo
balanceo en bipedestacion) y progresivamente se va reconstruyendo
nuevos patrones de movimiento y de mayor complejidad. La progresion
pueden ocurrir dentro de una sola sesion de tratamiento o en varias, se-
gun sea necesario, buscando siempre la calidad del movimiento.

Repeticion: Es necesario practicar las tareas para mejorar y consolidar
la normalidad de los movimientos. Se aconseja la practica aleatoria, va-
riacion de contextos, situaciones y multitarea.

Retroalimentacion: El terapeuta debe dar énfasis mediante refuerzo positi-
vo en la aparicion del movimiento normal e ignorar los sintomas. Los espejos
y videos son Utiles para reforzar el aprendizaje motor y redirigir la atencion.

Por tanto, el objetivo del tratamiento es una remodelacion pragmatica de fun-
ciones motoras a través de la repeticion movimientos normales y automaticos
buscando el control de los sintomas. Las estrategias de reeducacién moto-
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ra difieren de una persona a otra. A menudo los pacientes ya han identificado
sus propios “trucos” para controlar el movimiento.

ESTRATEGIAS PARA EL REENTRENAMIENTO MOTOR

1) Ejercicios con desviacion de la atencién: Se busca la distraccion y desviar el foco de atencién
en la alteracién motora, facilitando movimientos automaticos. Ejemplos: movimientos no familiares,
impredecibles, répidos, siguiendo ritmos especificos o tareas mentales. Es recomendable el uso de
tareas funcionales y significativas.

2) Ejercicio no especifico: movimientos globales que incluyan todo el cuerpo (caminar, bailar,...)
evitando movimientos en donde exista el problema.

3) Uso de espejos y videos: proporcionan un feedback al paciente sobre los movimientos y posturas.
Moverse en frente de un espejo puede ayudar a distraer la atencidn, evitar la monitorizacién de las
sensaciones corporales y normalizar el movimiento.

4) Uso del lenguaje: Instrucciones adecuadas que faciliten el movimiento automatico. Ejemplo:
“ve hasta la silla” en lugar de "da pasos hasta la silla", “permite que surja”, “‘no lo pienses, hazlo”.
Durante la rehabilitacion pueden encontrarse claves verbales o pistas Utiles que conducen hacia el

movimiento normal.

5) Visualizacion: puede ser (til para algunos pacientes emplear técnicas de visualizacién con las cuales
imagine movimientos fluidos, cémodos o en escenarios mas agradables; aunque en algunos casos
puede ser contraproducente ya que se da énfasis a uno mismo realizando un movimiento.

Autocuidado

En los programas de rehabilitacion de pacientes con TFM la implicacién del
paciente durante todo el proceso y al alta es fundamental. Muchos pueden
ser susceptibles a lo largo del tiempo a tener recaidas o periodos de exacer-
bacién de sintomas.

Se aconseja la utilizacion de un diario de rehabilitacion o cuaderno de tra-
bajo que iran completando a lo largo de las sesiones junto con el fisiotera-
peuta2. Este les servird de apoyo para poder reflexionar, recordar y reforzar
todo lo aprendido durante la rehabilitacion. Les puede ayudar a sentirse mas
comprometidos con el tratamiento y responsables de su autocuidado.
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Algunos ejemplos de puntos recomendados a incluir serian identificar los fac-
tores que desencadenan o exacerban los sintomas y las estrategias aprendi-
das para el control motor y normalizar el movimiento, asi como la planificacion
de objetivos a corto y a medio plazo o como afrontar las posibles recaidas®®’.

EJEMPLOS DE ESTRATEGIAS SEGUN EL SINTOMA

Debilidad de MMII * Soportar el peso corporal con ambas piernas. Retirar progresivamente
el apoyo de los MMSS y evitar que el paciente soporte el peso mediante
ayudas técnicas para la marcha.

 |evantarse progresivamente desde un ambiente seguro; por ejemplo, entre
dos camillas y utilizando movimientos de “balanced” transfiriendo el peso
de lado a lado.

* En bipedestacion realizar movimientos de balanceo hacia delante y hacia
detras y/o de forma lateral.

» “Gateo"y pasar progresivamente a caminar de rodillas.

« Cinta de marcha ( con o sin arnés para soportar parte del peso corporal y
utilizar el feedback de un espejo)

 Caminar hacia atrds y/o lateral.

 Caminar arrastrando los pies “patinar” manteniendo la superficie plantar de
los pies en contacto con el suelo.

Debilidad de MMSS e Estimular la actividad muscular pidiéndole al paciente que soporte peso
a través de sus manos, por ejemplo: posicionarse a 4 patas o mantenerse
de pie con las manos apoyadas sobre una mesa al mismo tiempo que se
balancea.

o Utilizar objetos para realizar tareas con el fin de minimizar el desuso del
miembro afecto. por ejemplo, estabilizar el papel mientras escribe o el plato
mientras come.

e Incorporar de nuevo tareas cotidianas del dia a dia, como el uso del movil
u ordenador.

* Estimular respuestas automaticas posturales para reforzar el apoyo de las
extremidades superiores, como sentarse en superficies inestables.

$
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SINTOMA ESTRATEGIAS

Temblor de MMII

Balanceo del peso corporal lateral y/o antero-posterior. Cuando se controle
el sintoma ir disminuyendo progresivamente el balanceo.-

Asegurar la distribucion correcta del peso corporal en bipedestacion
mediante bésculas o feedback con espejos.

Movimientos competitivos, ejemplo golpes, “zapated’, etc.

Cambiar posturas que facilitan la reproduccién de los sintomas como
apoyar el peso sobre el antepie.

Temblor de MMSS

Realizar movimiento voluntario imitando activamente al temblor, cambiar
la amplitud, disminuir la frecuencia y enlentecer el movimiento hasta
mantener una postura quieta.

Cambiar posturas y movimientos que facilitan la aparicién del sintoma

Realizar movimientos de gran amplitud de forma simétrica como si dirigiera
una orquesta o un movimiento competitivo como aplaudir.

Focalizar la atencién en otra parte del cuerpo al mismo tiempo que realiza
una accion como dar golpes pequefios con el pie 0 movimientos con la otra
mano.

Ejercicios de relajacion muscular. Ejemplo: técnicas de relajacion
progresiva, ejercicios respiratorios, etc.

Trastorno de la
marcha

Cambiar la velocidad de la marcha.
Caminar arrastrando los pies como si estuviera esquiando y/o patinando.

Marcha lateral y/o hacia atrds y progresivamente incorporar marcha hacia
delante.

Reconstruir el patron de la marcha normal desde componentes méas
bésicos. Ejemplo, balancear el peso corporal e ir permitiendo que uno

de los pies se adelante poco a poco “ automéaticamente’, incrementar de
forma progresiva la longitud del paso manteniendo el foco de atencién en el
ritmo que proporciona el movimiento de balanceo mas que en dar el paso.
Progresar hacia una marcha normal en pasos graduales.

Caminar exagerando el movimiento.

Caminar con objetos en las manos, por ejemplo pesas que favorezcan el
movimiento de braceo.

Caminar a un ritmo determinado. Ejemplo, contando o al ritmo de la musica.
Subiry bajar escaleras.
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SINTOMA ESTRATEGIAS

Distonia fija e Cambiar posturas y movimientos adoptados, promover la alineacion
postural (reeducacion con feedback con espejos).

» Normalizar patrones motores como transferencias o caminar desviando el
foco de atencion.

* Afrontar conductas de evitacién y estimular experiencias sensitivas
normales como el uso de calcetines y zapatos.

e Promover el apoyo de la extremidad de forma progresiva.
» No mantener el miembro afecto en una postura de “ proteccién”.
 Prevenir 0 abordar la hipersensibilidad y/o hipervigiliancia.

e Permitir progresivamente el apoyo de la extremidad en actividades del dia a
dia, por ejemplo al acostarse o incorporarse de la cama.

 Considerar el examen bajo anestesia, especialmente si la extremidad esta
completamente fija o hay sospecha de contracturas.

* Uso de electroestimulacién muscular para normalizar la posturay el
movimiento de la extremidad.

Adaptado de Nielsen G, Stone J, Matthews, et al'?.

MANEJO DE LA FATIGA

La fatiga suele ser un sintoma habitual de los pacientes que padecen TMF.
Desde el marco de la fisioterapia, es posible abordarlo mediante una serie
de recomendaciones y tratamientos que han demostrado ser Utiles y efica-
ces en otro grupo de pacientes.

PD White et al. realizé un estudio comparando diferentes métodos de tra-
bajo para el tratamiento del sindrome de la fatiga cronica (SFC), obteniendo
buenos resultados mediante el tratamiento de una terapia de actividad gra-
duada o combinada con una terapia cognitiva-conductual de los sintomas.

El objetivo de la terapia cognitivo conductual es cambiar comportamientos
conductuales que perpetian los sintomas del SFC.

La terapia de actividad graduada, se basa en tratar el desacondicionamien-
to fisico y abordar los cambios psicoldgicos que perpetdan los sintomas. El
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objetivo del tratamiento es ayudar al paciente a retomar y graduar progresi-
vamente la actividad fisica, para asi, reducir la fatiga y la discapacidad. Las
estrategias terapéuticas consisten en marcar una rutina de base con el fin
de incrementar progresivamente la intensidad y la duracién de la actividad;
en definitiva, obtener un mayor rendimiento y tolerancia fisica.

El método de trabajo empleado en este estudio fue establecer unos rangos
de frecuencia cardiaca para evitar el esfuerzo excesivo, este margen de tra-
bajo se baso en 30 minutos de ejercicios ligeros (caminar) cinco veces por
semana. Una vez alcanzada esta tasa de actividad, la intensidad y la natura-
leza aerdbica del ejercicio se incrementaron gradualmente'”.

Otro estudio publicado por la universidad de Auckland, New Zealand, demos-
tré la eficacia de aplicar Unicamente la terapia de actividad graduada durante
12 semanas en 49 pacientes. Los resultados obtenidos han sido muy favora-
bles en cuanto a una disminucién considerable de la fatiga y un aumento im-
portante de la actividad. Entre un 50-55% de los pacientes refirieron sentirse
mucho mejor tras el tratamiento y durante el seguimiento (6 meses) Este es-
tudio también sugiere que reducir la atencion focalizada en los sintomas, esta
fuertemente asociado a disminuir la fatiga fisica y mental'®.

En conclusion, desde el punto de vista de la fisioterapia, se ha demostrado
que la terapia de actividad graduada es el método mas utilizado como trata-
miento terapéutico, obteniendo resultados favorables en la reduccion de la
fatiga cronica y mejora de la funcidn fisica, tanto cuando se aplican de for-
ma individual o conjuntamente con una terapia cognitivo-conductual.

OTRAS TERAPIAS

El uso de otras técnicas puede ser beneficioso como complemento al trata-
miento, nunca como método aislado. Historicamente se ha utilizado diver-
sas tipos de electroterapia para pacientes con TMF. Independientemente
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de la técnica empleada se ha visto que estimular a una extremidad para
producir movimiento favorece su recuperacion. Estos procedimientos apor-
tan una ayuda mas para modular las expectativas patoldgicas del pacien-
te. La sugestion y/o en algunos casos el placebo puede producir un efecto
neuromodulador real™.

Existen diversas técnicas de electroterapia que pueden ser co-adyudan-
tes. La Electroestimulacion Funcional y la Electroestimulacion Muscular
pueden favorecer el movimiento normal y el reaprendizaje motor'?'®. Otras
terapias complementarias son la Electroestimulacion Eléctrica Nerviosa
Transcutdnea (TENS)?, el Biofeedback con Electromiografia’ y la Estimu-
lacion Magnética Transcraneal?'.

Ademas, se ha descrito el entrenamiento complementario con cinta de
marcha con / sin arnés para graduar el soporte de peso’ y el uso de super-
ficies inestables?.

TERAPIAS NO RECOMENDADAS

Existen determinados abordajes que segun el consenso del afio 2015 se
aconseja No usar, ya que se han visto que no son efectivas o incluso pueden
agravar los sintomas:

 Dispositivos de apoyo: evitar en la medida de lo posible ayudas adaptati-
vas sobretodo en la fase aguda, pueden generar conductas y habitos que
dificultan el retorno del movimiento normal. Y pueden generar efectos se-
cundarios como debilidad por desuso y dolor™.

En los casos en los que sea necesario su uso, se explicara al paciente
que es una medida temporal, se le implicara en la toma de decisién y se
le informara de los posibles efectos negativos. Ademas posteriormen-
te se podra disefiar un plan para ir retirando su uso. En aquellos pacien-
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tes con TMF que no han respondido al tratamiento se debe valorar su
implantacion, para mejorar su independencia, seguridad y calidad de vi-
daZ,12,23_

* Dispositivos de inmovilizacién: No se recomienda su uso; éstas pueden
empeorar la sintomatologia. Scharg et al., en 2004 analizan 103 casos de
distonia fija y concluyen que el tratamiento multidisciplinar es el mejor
abordaje y los tratamientos invasivos o que incluyen inmovilizacion con
escayola no resultaron beneficiosos?. Algunos autores sugieren que el
tratamiento con inmovilizacion puede llegar a ser incluso el causante de
la distonia??*.

* Cirugia: Evitar manejar los sintomas funcionales con cirugia, ya que se ha
descrito en diferentes articulos que puede ser un precipitante frecuente
de los TMF. Se puede valorar en el caso de contracturas fijas que han sido
confirmadas bajo anestesia, como la cirugia de alargamiento de tendones,
teniendo en cuenta el riesgo que conlleva de poder exacerbar los sintomas
funcionales y de dolor crénico'??.

* Terapias de tratamiento pasivo: Ejemplo: terapia manual.

DURACION E INTENSIDAD DEL TRATAMIENTO

En la literatura cientifica no hay un protocolo establecido en cuanto a la du-
racion e intensidad aconsejada de tratamiento; si bien es verdad, los progra-
mas de tratamiento de rehabilitacion se caracterizan por estar limitados y
definidos en el tiempo. Muchos estudios describen tratamientos de corta
duracion e intensivos: 5 dias*%”y otros se extienden hasta 3°y 4 semanas®.
Se han descritos tratamientos tanto en régimen de ingresado*®°'? como de
manera ambulante®’. La eleccion de ingreso para programas de rehabilita-
cion se decidio por la intensidad de estos, por lejania al centro y/o por moti-
vos de gran dependencia®.
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En algunos articulos recomiendan que para garantizar el compromiso con la re-
habilitacion, evitar problemas y acordar como sera el proceso de alta, se puede
usar un contrato de tratamiento al inicio del programa. En el cual, se podra incluir
y acordar junto con el paciente la duracion, intensidad y frecuencia de las sesio-
nes asi como fijar conjuntamente los objetivos a corto y medio plazo 21924,

MEDIDA DE RESULTADOS. ESCALAS

La heterogeneidad y variabilidad de los sintomas hacen dificil su valoracion.
En el ano 2017 se desarrollo la version simplificada de la Escala de Clasifi-
cacion de los Trastornos del Movimiento Psicogeno, la cual permite clasifi-
car la alteraciéon del movimiento e identificar la regién del cuerpo afectada.
Es una herramienta util con buena sensibilidad de medicién al cambio, pero
poca flabilidad inter-observador?®.

En la literatura cientifica publicada se han utilizado multiples escalas para me-
dir la evolucion del paciente. Los estudios cientificos han incluido escalas pa-
ra medir la funcionalidad y la calidad de vida relacionada con la salud (CVRS),
como son: medidas de evaluacion de la funcionalidad®, cuestionarios de CVRS
(SF12v2°, 0 SF36°7, 0 QALY® o la escala de Impresion clinica global“>7#. Estas
mediciones se combinaron con escalas de valoracion de capacidades fisicas
como la escala de Berg, el test de los 10 metros marcha y el test “up and go”.
Recientemente se ha conformado un grupo de expertos internacionales para
el desarrollo de un consenso acerca de una bateria de medidas de resultados
que mejor refleje la valoracion del estado de estos pacientes?.

CONCLUSION

La fisioterapia especializada puede constituir una herramienta clave en el
abordaje de pacientes con TMF. El proceso de rehabilitacion comprende una
intervencion compleja y heterogénea adaptada a la individualidad de cada ca-
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so. La evidencia actual sugiere que el tratamiento basado en la educacion so-
bre los sintomas, el reentrenamiento motor y un plan de autocuidado parece
ser el mas adecuado; afrontando el problema de manera positiva, abierta y sin
enjuiciamiento.

Son crecientes los estudios que abalan que dicho abordaje global y multidis-
ciplinar es fundamental para la mejoria del paciente, dejando atras un modelo
puramente psicoldgico. Sin embargo, se requieren mas estudios controlados
que valoren resultados a largo plazo.

RECOMENDACIONES DE LA SEN

} La rehabilitacion fisica es probablemente efectiva para los TMF (Grado B)
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TABLA 1: Estudios publicados de la utilidad de la rehabilitacién en el los TFM

REFERENCIA  MUESTRA ZLPT%SIEO TRATAMIENTO  RESULTADOS
Estudio Inriltﬁgj?;i?tﬁnar ICG al fin del tratamiento:
Jacob A. et al*. n: 32 retrospectivo con in respo ’ 86.7% mejor.
2018 DM:7 afios (evidencia ngres ICG 6 meses: 69.2%
; hospitalario. .
nivel V). 5 . mejor.
Duracion 5 dfas.
ASIRIETE e ICG a los 6 meses: 72%
n: 60 Estudio especializada en A TIDAIE sinfomaos
Nielsen G. et al°. DM:5.8 afios randomizado de | TFM vs fisioterapia estabai i & &l
2017 “viabilidad" convencional. nej i
; grupo de intervencion vs
(nivel I11). Ambulante. 18% en el aruno control
Duracién 5 dfas. ° grup :
} di ;CC vs T.CC y Mejorfa funcional y
locchioetalf. | ™ 37 ) Estudio Isioterapia vs motora en ambos brazos
Da © | DM:1-2 afios randomizado tratamiento activos frente al aruno
2016 (nivel I1). estandar. Duracion grup
control.
3meses.
ICG al fin del
. Fisioterapia tratamiento: 65%
Estudio ializad “much oy
Niclsen G. etal’. | n:48 prospectivo especializada en mucho mejor"o
9 : : DiM'S 5 aftos (evidencia TFM. Ambulante. ‘moderadamente mejor”
015 - nivel V) Duracién 5 dfas. ICG 3 meses: 55%
’ ‘mucho mejor” o
‘moderadamente mejor”.
v B | Tmen | S
Demartini et al®. D.M'48aﬁos prospectivo multidisciplinar, con los a.cien{es
2014 o (evidencia ingreso hospitalario 45°/pcasos érdidos en
nivel 1V). durante 4 semanas. © Casos p
el seguimiento.
Programa de Mejorfa en la
rehabilitacion fisica, | funcionalidad (FIM) y
0 60 Estudio durante 3 semanas, | calidad de vida (SF12).
Jordbru et al°. D'M‘1O TS randomizado con ingreso Mantenimiento de la
2014 ’ cruzado hospitalario. mejorfa al mes y al afio
(nivel I1). Grupo control: sin de seguimiento (excepto
tratamiento durante | en el rol emocional
4 semanas. valorado en el SF12).
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TIPO DE
REFERENCIA MUESTRA ESTUDIO TRATAMIENTO RESULTADOS
Tratamiento Autoevaluacion fin
. Estudio A tratamiento: 68,8%
Czarnecki K et . . multidisciplinar: .
al'® n: 60 retrospectivo fisioterapia + TCC + | Melor o
, DM:17 meses | (evidencia Autoevaluacion 2 afios:
2012 i TO. Ambulante. o 0
nivel II1). Duracion 5 dias 60,4% mejor vs 21,9%
: (grupo control).
Tratamiento
Estudio multidisciplinar:
i i n: 26 - fisioterapia + TCC Autoevaluacion 2 afios:
Saifee etal”". DM:3 afios OSpeC +TO. Ingreso 58% mejor.
2012 (evidencia hospitalari
nivel IV) ospitalario.
’ Duracion 4
semanas.

ICG: Escala de Impresion Clinica Global.
DM: duracién media del TMF.

TCC: Terapia Cognitivo Conductual.
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FIGURA 1: Mecanismos y factores etioldgicos propuestos en pacientes con TMF.

FACTORES BIOLOGICOS

PREDISPONENTES

PRECIPITANTES

PERPETUANTES

¢ Enfermedad “orgénica”.

* Historia de sintomas
funcionales previos.

 Factores genéticos que
afectan a la personalidad.

* Vulnerabilidades biolégicas
del sistema nervioso.

« Estado fisiol6gico anormal
(ej. efecto secundario de
medicamentos, hiperventilacion,
deprivacion de suefio).

« Dafio fisico/dolor.

* Plasticidad de los circuitos
motores y sensitivos del SNC
que facilitan la aparicién de
movimientos anormales.

* Desacondicionamiento.

e Anormalidades neuroendocrinas
0 inmunolégicas parecidos a
los que se ven en depresion y
ansiedad.

PREDISPONENTES

FACTORES PSICOLOGICOS
PRECIPITANTES

PERPETUANTES

* Trastorno emocional.

 Experiencias adversas en la
infancia.

« Trastorno o rasgos de
personalidad.

* Percepcion de acontecimientos
vitales como negativos o
inesperados.

 Ataque de panico.

« Creencias sobre la enfermedad.

« Percepcion de los sintomas
como irreversibles.

* Sentirse no crefdos.

« Percepcion de que el
movimiento causa dafio.

« Evitar la provocacion de los
sintomas.

¢ Miedo a caer.

PREDISPONENTES

FACTORES SOCIALES

PERPETUANTES

 Problemas socio econémicos.
¢ Acontecimientos vitales.
 Abuso infantil.

* Problemas familiares.

* Copia de los sintomas de otros.

« Beneficios sociales derivados de la enfermedad.
» Compensacion legal.
* Pruebas médicas pendientes o incertidumbre.

* Dependencia excesiva de fuentes de informacion
que refuerzan la creencia de que los sintomas son
irreversibles y de naturaleza puramente fisica.

SNC: sistema nervioso central

Adaptado de Nielsen G, Stone J, Matthews, et al.’?y de Stone and Carson'".
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FIGURA 2: Explicacion del modelo de sintomas:

ANSIEDAD

Cambios en el ) o
Evento IMPORTANCIA - movimiento& > Discal

desencadenante A actividad

Nueva informa@?é“ Expectativas « Cambios Secundarios

motora y sensitiva * « Perpetuacion de los sintomas +
 Retracciones y contracturas

musculares
« Desacondicionamiento
« Fatiga
LUCHA O HUIDA « Sensibilizacion central y dolor

*;0tros?

1. Lamayor parte de los pacientes pueden identificar un evento que ha desencadenando sus
sintomas, pueden ser eventos fisicos o psicoldgicos como por ejemplo, una lesion, una enfermedad,
reacciones farmacolégicas, ataques de pdnico a ciertas situaciones, etc...

2. Este evento registra un nuevo fenémeno sensorial traduciéndose en sintomas normalmente fisicos.
Estos pueden incluir; dolor, sensaciones de hormigueos, parestesias y /o debilidad, contracciones
musculares, espasmos, calambres, etc... aunque en otras ocasiones estas situaciones se
manifiestan sin una causa aparente.

3. Eneste contexto, la apariencia inesperada de los sintomas se suelen asociar a reacciones de lucha
y huida o también llamada respuesta de estrés agudo. Se considera como una respuesta fisiolégica
ante la percepcion de dafio, ataque o0 amenaza a la supervivencia. Por ejemplo un shock causado
por un repentino brote de dolor o sensaciones de hormigueo. También las situaciones de estrés o
ansiedad pueden convertirse en un factor desencadenante. Por ejemplo, un periodo de trabajo muy
intenso, situaciones cotidianas estresantes o la frustracién causados por una lesion fisica.

4. Estas respuestas cambian el procesamiento de la informacién motora y sensitiva.
5. El cerebro vuelca su atencién de forma intensa en el cuerpo.

6. Este que en condiciones fisiolégicas normales es automatico, deja de serlo, llegando a adquirir
malos hébitos que pueden llegar a desencadenar patrones anormales y compensatorios que hacen
diffcil acceder al movimiento normal. Este es el ejemplo del “miedo escénico” cuando los actores
trabajan bajo presion o se quedan bloqueados en el escenario.

7. Elcerebro empieza a prever que el movimiento funciona de forma diferente y los patrones de
movimiento involuntarios son subconscientemente programados y aprendidos.

8. Laatenciony las expectativas de éste conducen a la aparicion de los sintomas.

9. Debido a los sintomas, suceden cambios en nuestro comportamiento, es decir, cambiamos lo que
hacemos y como lo hacemos, por ejemplo; podemos volvernos dependientes de una silla de ruedas,
o0 puede que evitemos hacer ciertas posiciones y/o actividades debido al dolor y a la fatiga.

1

o

. Con el tiempo, pueden aparecer cambios secundarios que perpettan los sintomas y cambios en
nuestro comportamiento. Por ejemplo, el dolor crénico exacerbado (sensibilizacién central), fatiga,
contracturas musculares, etc...

11. El resultado final es un aumento de la discapacidad.

Adaptado de G. Nielsen, L. Ricciardi, B Demartini, R. Hunter, E. Joyce, M.J Edwards’.
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INTRODUCCION

Desde la primera version que se publico del Manual Estadistico y Diagnosti-
co (DSM I) hasta el DSM 1V, se clasificaban primero como neurosis histérica,
y luego como trastornos conversivos, a aquellos sintomas sensitivo-motores
que desde el punto de vista médico no tenian explicacion légica. Se asumia
que se asociaban con conflictos o estresores, aunque no hubiera evidencia'?.

Se planted un importante debate frente a como el DSM 5 abordaria los
trastornos somatomorfos. Se consideré desde abolirlo, hasta “refinarlo”.
Finalmente se elimind la necesidad del estresor psicoldgico como una expli-
cacion del trastorno funcional, y se enfatizaron otros puntos positivos en la
exploracion fisica®. Otro de los cambios fue que ya no era requisito el hecho
de que los sintomas no sean “médicamente inexplicables” para ser conside-
rados como funcionales.

En el DSM-5 se mantuvo el término “conversivo” por ser el que histéricamen-
te ha sido utilizado y se ha introducido asi mismo el término Trastorno Neuro-
logico Funcional (TNF) entendiendo como funcional, que no existe una lesion
“estructural” que explique los sintomas, por ser un término bien aceptado por
médicos y pacientes y por no contener ninguna connotacion etioldgica (el de-
bate sobre la terminologia empleada se discute mas ampliamente en el capi-
tulo 1 de Introduccion de la presente guia).

Los modelos mas recientes propuestos para explicar los TNF se han alejado
de intentar responder a la pregunta de ¢ por qué? ocurren estos trastornos, pa-

ra centrarse en intentar explicar ;cémo? estos trastornos pueden ocurrir.

Como hipdtesis mas recientes acerca de la fisiopatologia de los TNF se ha
identificado tres importantes mecanismos*:

e Una focalizacion anormal de la atencidn, ya que para que se manifieste un
sintoma es necesaria la atencion dirigida hacia el mismo.
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e Unas expectativas y creencias relacionadas con el sintoma anormal. Asi,
de la interaccion de la informacion sensorial y la prediccion sobre la infor-
macion recibida resulta una percepcién o un movimiento, que puede in-
congruente con la fisiologia, pero que se ajusta a las creencias adquiridas.

e Y un sentido anémalo de la agencia, que se refiere al sentido de pertenen-
cia. Los TMF impresionan de ser realizados de forma deliberada, sin em-

bargo, no es lo que los pacientes transmiten.

Sin embargo, el hecho de que la presencia de un estresor psicologico ya no
sea requerida como criterio para el diagnéstico de un TNF, no implica que
la identificacion y el abordaje de los aspectos mas psicoldgicos no sean im-
portantes en estos pacientes. De hecho, en muchos casos, son los aspectos
emocionales, los diferentes tipos de personalidad, etc. los que actian de ma-
nera decisiva como factores predisponentes, precipitantes y perpetuadores
de los TNF, y su abordaje dentro de un marco bio-psico-social puede tener un
impacto en el prondstico de los sintomas. Es aqui, donde el papel del psiquia-

tray el psicologo cobra especial relevancia.

Clasicamente se consideraban factores de riesgo para estos trastornos, la
historia infantil de abuso, las comorbilidades psiquiatricas y el sexo femenino.
En una revision reciente donde se recoge la evidencia actual a partir de estu-
dios de casos-controles publicados en la literatura cientifica desde 1965, se
observé que la frecuencia de eventos vitales estresantes en la nifiez y en la
edad adulta, particularmente la negligencia emocional (mds que los abusos fi-
sicos y sexuales que se han descrito tradicionalmente), es mayor en pacientes
con TNF que en los grupos controles. Esta asociacion fue mayor en los casos
de inicio infantil, y solo cuando se comparaba con controles sanos (no cuando
se comparaba con controles con otras enfermedades neuroldgicas o psiquia-
tricas). Sin embargo, una proporcion de casos no reportaron estresores. Los
autores concluyeron que los estos estresores son relevantes en el desarrollo
de los TNF, y por tanto son un objetivo terapéutico, sin embargo, la exposicion

a dichos estresores no es esencial como parte del diagnostico®.
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En la mayoria de las ocasiones, es el neurdlogo el especialista que realiza el
diagndstico y el que se encuentra en una posicion privilegiada para hacer una
primera aproximacion a la hora de introducir los aspectos emocionales de es-
tos trastornos (a veces son necesarias varias consultas para que el paciente se
sienta comodo y verbalizarlos). Esto ayuda a la hora de encauzar en su expli-
cacion la necesidad de ser evaluado de manera formal y exhaustiva a nivel psi-
colégico. Presentar los aspectos cognitivos y emocionales como parte de un
trabajo coordinado multidisciplinar dentro de un marco bio-psico-social facilita
la derivacion y la adherencia del paciente a los profesionales de Salud Mental.

COMORBILIDAD PSIQUIATRICA

Numerosos estudios han encontrado elevadas tasas de depresion, ansiedad,
abuso, fatiga, dolor crénico, desempleo y numerosas somatizaciones en pa-
cientes con TNF. No es infrecuente es la asociacion del sintoma funcional con
un sintoma somatico inespecifico, que puede tener que ver o no con la clini-
ca neurologica. Un ejemplo de ello seria la observacion de los signos somati-
cos de la ansiedad, que con frecuencia en estos pacientes no son percibidos
como tales, y que de alguna forma pueden asociarse al sintoma funcional®.

En este sentido, es interesante destacar que se ha descrito la alexitimia co-
mo predictor del desarrollo de los TMF. La alexitimia se define como la dificul-
tad para distinguir y apreciar las emociones de uno mismo y de los demas’.
Recientemente se ha identificado como un posible marcador significativo de
estos trastornos, sobre todo en aspectos como la dificultad para identificar y
describir sentimientos propios®, una marcada dificultad para atribuir la géne-
sis de lo percibido a la ansiedad, que puede ser debido a un fallo en el procesa-
miento cognitivo de la activacion emocional, y que sean interpretadas como
signos de enfermedad fisica, antes que una causa psicoldgica.

Otro aspecto importante para tener en cuenta es la variable de personali-
dad®. Un hallazgo de numerosos estudios ha sido los altos niveles de neu-
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roticismo (visto como inestabilidad e inseguridad emocional) y bajos en
escrupulosidad (visto como minuciosidad, perfeccionismo), dos variables
mas llamativas en el caso de pacientes con crisis disociativas, datos que es
interesante tener en cuenta de cara a un adecuado abordaje, y de valorar los
riesgos que acompanan. Esta inestabilidad emocional explica la tendencia
a experimentar los acontecimientos vitales como negativos, por lo que tam-
bién es frecuente ver asociada este rasgo de personalidad, a altas tasas de
trastornos afectivos y del humor), peor pronéstico en la depresion'®, y peor
pronodstico en la recuperacion de problemas médicos, tales como pueden

ser los problemas cardiacos como un ejemplo ilustrativo™.

El neuroticismo puede ser por tanto una forma de susceptibilidad al estrés
y tener correlacion con un sustrato biologico. Es interesante el hecho de
que parece ser mas llamativo en el caso de los pacientes con crisis diso-

ciativas'?, que en el caso de los pacientes con TMF.

De hecho, es también interesante la frecuente asociacion entre la patolo-
gia motora funcional y los rasgos obsesivos de la personalidad, cuya preva-
lencia ha llegado en algunos estudios, como el de Feinstein et al, de hasta
el 42%'. E incluso en estudios mas recientes, parece haber una comorbili-
dad entre el trastorno obsesivo compulsivo, la alexitimia, y los trastornos del
movimiento funcionales, de hasta el 41%'% En algunos estudios, y a modo
de resumen, se presentan algunas diferencias entre los pacientes que su-
fren crisis disociativas y los pacientes con TMF, en cuanto a los descripto-
res psicoldgicos. Ambos cuadros se presentan con mayor frecuencia que
en controles, alteraciones en los rasgos de personalidad, mayor comorbili-
dad psiquiatrica e historia de abuso en la infancia. Sin embargo, éstos tie-
nen mas entidad en el caso de las crisis disociativas y mas en los casos de
abuso en la infancia, que luego pueden continuar en la edad adulta, y muy a

tener en cuenta a la hora del trabajo psicoterapéutico.

Una de las hipotesis es que todas estas variables de personalidad, jun-
to con la edad en la que los pacientes sufren las experiencias traumati-
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cas, podrian explicar las diferencias en las manifestaciones clinicas de
los TNF.

Por ultimo, es interesante tener en cuenta como un diagndstico diferencial a los
TNF, los trastornos por facticios y por simulacion. En el primero, el paciente ob-
tiene una ganancia, secundaria de su proceso patolégico, de estar enfermo, que
puede reportarse como economica, 0 emocional, obteniendo una atencién que
de otro modo no se produciria. La simulacion no se considera una enfermedad
mental. A diferencia del TNF, el simulador produce de manera intencionada sin-
tomas fisicos falsos para obtener un beneficio externo, que bien puede ser eco-
némico, evitar una condena criminal o conseguir drogas'. A pesar de que se
considera que la simulacion ocurre con poca frecuencia y que es un diagnostico
diferente a los TNF, no es infrecuente que los pacientes con TNF reciban un tra-
to similar, con el dafio psicoldgico que ello comporta. Obtener evidencia objetiva
en el ambito clinico de un trastorno facticio o simulacion es dificil, tanto que el
criterio C para trastorno conversivo “el sintoma o déficit no es producido de ma-
nera intencionada o fingida” se retird del DSM-5. En los ultimos afos, diferentes
estudios de neuroimagen funcional han objetivado diferencias en la activacion
de dreas cerebrales de circuitos motores, emocionales y limbicos en pacientes
con TNF diferente a los simuladores’.

ENFOQUE TERAPEUTICO

Una vez hecho el diagnostico, pasamos a la siguiente fase, que es la de ofre-
cer un modelo explicativo de lo que le sucede al paciente. Es aqui donde es
especialmente importante evitar errores que pueden suponer una barrera en
la relacion de confianza®:

* El paciente no tiene nada.

e Lo que le sucede no es neuroldgico.

* Atribuir demasiado rapido a lo psicolégico la génesis de lo que le sucede.
* Centrarnos demasiado en la incongruencia de los hallazgos exploratorios.

-359-



CAPITULO 20. ABORDAJE PSIQUIATRICO Y PSICOLOGICO DE LOS TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO FUNCIONALES

Es importante el abordaje multidisciplinar, donde los diferentes especialistas
implicados ofrezcan mensajes positivos y congruentes en relacion al diag-
nostico, reforzando la educacion del paciente y la familia, y la funcionalidad y

posibilidades de reversibilidad.

Es importante evitar situaciones donde el neurdlogo se limite a descartar
otras enfermedades neuroldgicas y el psiquiatra se centre Unicamente en
descartar comorbilidad psiquiatrica. Estas actitudes promueven la descon-
flanza e incertidumbre en el paciente acerca del diagndstico y favorecen la
realizacion de pruebas y nuevas consultas médicas innecesarias, sin que
se adopte un plan de tratamiento claro. Hay que resaltar el hecho de no
identificar comorbilidad psiquiatrica acompafiante no hace menos plausible
el diagnostico de TNF y como veremos mas adelante, pueden beneficiarse
de terapias encaminadas a trabajar pensamientos negativos y creencias er-
réneas sobre la enfermedad, asi como modificar conductas que pueden es-
tar ejerciendo un papel en la perpetuacion de los sintomas. En el capitulo 18
se desarrolla con mas detalle el proceso de comunicacion del diagndéstico

de un TMF en la consulta.

Terapia cognitivo-conductual (TCC)

La TCC es el tipo de psicoterapia que dispone en el momento actual de may-
or evidencia cientifica para los TNF, habiéndose realizado la mayoria de los
estudios sobre todo en pacientes con crisis disociativas. La TCC basa su
efecto en este tipo de pacientes focalizando en los siguientes aspectos:
identificacion de las malinterpretaciones somaticas, los pensamientos neg-

ativos y las creencias sobre la enfermedad que mantienen los TMF.

e Trabajo sobre el animo y la ansiedad, que puedan resultar alternativas a

las sensaciones corporales con las que se identifican.
e Técnicas de distraccion.
e Resolucién de conductas, evitacion de comportamientos.
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En el afio 2011, en un intento de sortear las dificultades que existen dentro
de los sistemas actuales de salud para ofrecer psicoterapia en la practica
real, se publicé un estudio randomizado disefiado para evaluar el beneficio
de una guia de autoayuda basada en TCC y hasta 4 sesiones de 30 minutos
con una enfermera o psicoterapeuta entrenado en TCC (una proporcién sig-
nificativa tenian TMF)'’. Los pacientes que recibieron la gufa de autoayuda
ademas de los cuidados habituales (basados en la comunicacion del diag-
noéstico psiquiatrico al médico de Atencion Primaria y neurélogo, y recibir trat-
amiento farmacoldgico cuando era necesario) reportaron encontrarse mejor
a los 3 meses que aquellos pacientes que solo recibieron los cuidados habit-
uales. Alos 6 meses aun se mantenia la mejoria de los sintomas funcionales.

Sin embargo, en un estudio aleatorizado realizado por Dallocchio sobre un to-
tal de 29 pacientes con TMF'® donde un grupo recibia sélo TCC, y otro ademas
sesiones de ejercicio fisico y se compararon con un grupo control que recibia
cuidados médicos habituales se observo que tanto los pacientes que realiza-
ron sesiones de ejercicio fisico con o sin TCC durante 12 semanas mejoraron
respecto al grupo control que recibia los cuidados médicos habituales. Sin
embargo, la combinacién de TCC a la actividad fisica no produjo un impac-
to significativo en cuanto al TMF, aunque si mejord la clinica afectiva acom-
pafiante tanto de depresién como ansiedad.

En otro estudio realizado por Espay'® para evaluar el efecto de la TCC sobre
un total de 15 pacientes con temblor funcional, comparados con un grupo
control se observo una mejoria de casi el 75% de los pacientes, medido en
disminucion del temblor como variable, y en algunos casi desaparicion. Se
identificd una mayor dificultad de respuesta a TCC en funcion del tiempo de
duracion de los sintomas, y la edad. Recientemente, un estudio piloto random-
izado ha evaluado el papel del tratamiento con toxina botulinica vs placebo
previo a realizar sesiones semanales individuales de TCC durante 12 sem-
anas en pacientes con distonia funcional?®. Se observé que la TCC reportd
beneficio clinico a los pacientes, independientemente de que previamente hu-
bieran recibido toxina botulinica o placebo. La muestra del estudio es pequefa
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y es posible que un efecto placebo inicial debido a la intervencion con la pro-
pia toxina jugara un papel importante en la mejoria de los pacientes, sin em-
bargo, estos resultados abren una ventana para continuar evaluando el papel

de la TCC como tratamiento para los TMF.

En el momento actual, en un contexto de multidisciplinariedad, se trabaja con

este tipo de enfoque como una posibilidad mas para el paciente.

Abordajes Psicodinamicos

La terapia psicodinamica esta basada en los enfoques clasicos del psicoa-
nalisis que popularizé Freud y sus seguidores. Sin embargo, la evolucién ha
requerido una adaptacion a nuestro medio, junto con un apoyo cientifico en
algunos de sus enfoques. De manera sucinta lo que persigue es ayudar al pa-
ciente a ver la importancia de los procesos inconscientes para la conducta, el
pensamiento y las emociones, y por ello importantes para el comportamien-
to. Desde ese trabajo, el enfoque ayuda al paciente a la profundizacion en va-
riables que pueden influir, como puede ser la personalidad, ademas de todo lo

referido, y asi ayudar en el proceso del cambio.

Este tipo de terapia, basada en un modelo de trauma subyacente puede
ser de ayuda en algunos pacientes, aunque dispone de menos eviden-
cia cientifica. Existe un estudio randomizado publicado en el afo 2015
disefiado para evaluar una intervencién psicoterapéutica breve basada
en un tratamiento interpersonal psicodinamico de dos meses de evolucion
manteniendo también un contacto estrecho con neurologia en el seguimiento
que demostré una mejoria clinica de los pacientes que realizaron este
abordaje respecto a los que siguieron los cuidados médicos habituales y

cuyo beneficio perdurd al afio de seguimiento?'.

El trabajo de psicoterapia bajo este enfoque supone un esfuerzo y un compro-
miso muy activo del paciente con su proceso, dado que se trabajaran los as-
pectos referidos, por ello es importante tener en cuenta, que ante el proceso
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de evidenciar lo inconsciente, se puede producir un empeoramiento inicial de
los sintomas, hecho que puede ser frecuente, y que supone a veces una fuen-
te de malestar y dificultad para el paciente y para su terapeuta. Acompafar en
esta situacion es, si cabe, mas urgente y necesaria, para ayudar en el proceso,
y normalizar estas situaciones.

Psicofarmacologia

La evidencia para el tratamiento antidepresivo en TNF proviene de estudios
no controlados. Voon et al publicaron un estudio en el afio 2005 donde se eva-
luaba el efecto del citalopram o la paroxetina en pacientes con TMF?2. Si a las
4 semanas de alcanzar las dosis 6ptimas de estos farmacos no se habia ob-
tenido beneficio, el tratamiento se cambiaba a venlafaxina. En el seguimiento,
observaron una mejoria clinica en aquellos pacientes con TMF que presenta-
ban o habian presentado recientemente sintomas de depresion o ansiedad
asociados, sugiriendo que los efectos positivos de los antidepresivos en los
TMF ocurren cuando coexisten con trastornos animicos.

Por tanto, en aquellos pacientes que presentan cuadros comaorbidos de indo-
le afectiva 0 ansiosa, que son los que con mas frecuencia se asocian a los
TMF, se valorara el tratamiento en funcion del paciente y su situacién y se in-
dividualizara el uso de psicofarmacos en funcion de la clinica que el pacien-
te presenta.

Otros tratamientos: hipnosis

La Asociacién Americana de Psiquiatria (APA) define la hipnosis como un es-
tado de conciencia que implica una atencion centrada (absorcion) y reduccion
de la conciencia periférica (del entorno), caracterizado por una capacidad au-
mentada de respuesta a la sugestion?®. Las sugestiones son representacio-
nes (metéaforas, imagenes mentales, instrucciones) que se comunican con
el fin de alterar emociones, percepciones, cogniciones, procesos ideomoto-
res, y son capaces de provocar cambios en la conducta observable y expe-
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riencia subjetiva, sin mediar un juicio previo. No todos los sujetos son igual
de susceptibles a la hipnosis: un 10-15% de las personas son altamente hip-
notizables (“Highs”) mientras que una proporcion similar son refractarios a
la hipnosis (‘Lows"): esta caracteristica se ha relacionado con diferente fun-
cionamiento de redes corticales, rasgos de personalidad y psicopatologia®:.
El inventario de sugestionabilidad (Gonzalez Ordi 1997) e internacionalmente
el Harvard group scale of hypnotic susceptibility son ejemplos de escalas que
miden la susceptibilidad hipndtica. Las creencias y expectativas, la motiva-
cion para responder, y la relacion de confianza con el terapeuta son también
elementos clave en el éxito del proceso. El objetivo de la hipnosis en clinica
es producir un alivio sintomatico, pero sobre todo dotar y entrenar al pacien-
te con recursos propios para combatirlo: es un proceso activo, en el que el
aprendizaje y la perseverancia en la autohipnosis es el auténtico fin. El proce-
so de hipnosis implica tres redes corticales fundamentales: la red EJECUTIVA
(cortex prefrontal dorsolateral y parietal posterior), la red de la SALIENCIA/RE-
LEVANCIA (cingulo anterior e insula anterior, frontal inferior derecho), y la red
POR DEFECTO/DEFAULT (cértex prefrontal medial, cingulo posterior, temporal
medial, precuneus y giro angular)?*. Durante la hipnosis, aumenta la activacion
de la red de la relevancia y la ejecutiva y la conectividad entre ellas, mientras
que la red por defecto disminuye su actividad. Los estudios de RM funcional
han permitido distinguir la activacion de estas tres redes en el movimiento vo-
luntario, en los trastornos funcionales y en el proceso hipndtico (Tabla 1)24%.
Esencialmente, la atencion se dirige a seguir y experimentar plenamente las
sugestiones, haciendo funcionar la red ejecutiva con este fin, silenciando la red
de monitorizacion y autovigilancia. Mientras que en los TNF existe una so-
bre-activacion de la red por defecto y una polarizacion de la atencion/salien-
cia a los estimulos internos, durante la hipnosis la red por defecto se silencia,
y se puede recrear una experiencia de control motor normal. Aunque se perci-
ba como involuntaria, el entrenamiento activo en auto-hipnosis puede otorgar
una sensacion de control de estas experiencias motoras que resulte terapéu-
tico. Se podria decir que los elementos nucleares de los TNF (alteracion de la
agencia, control motor anormal, creencias erréneas sobre enfermedad) pue-
den ser susceptibles de revertirse mediante hipnosis. A pesar de lo atractivo
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de este enfoque, la base de evidencia para emplear la hipnosis en TNF es
aun escasa®®?’. Las publicaciones se limitan a casos y series clinicas que in-
forman de mejorias en esquemas de tratamiento abierto. Sin embargo, es
de los pocos abordajes en TNF que dispone de resultados de ensayos clini-
cos aleatorizados. El primero valoré la hipnosis como elemento afiadido a
un programa multidisciplinar en pacientes con TNF ingresados, sin obser-
var beneficio adicional. El segundo, que valoré la hipnosis frente a un grupo
control (lista de espera) en 44 pacientes con somatizacién y TMF ambulato-
rios, si observo beneficios significativos que se mantuvieron mas alla de los
6 meses de seguimiento?®.

En resumen, la hipnosis clinica puede considerarse una herramienta mas
dentro del tratamiento multidisciplinar de los pacientes con TNF. Al decidir si
emplearla, debe tenerse en cuenta que la formacion del terapeuta, las pecu-
liaridades del paciente y sus sintomas. Cuando todas las circunstancias sean
favorables, puede ser un método Util para ofrecer experiencias de renovado
control motor y modificar expectativas y creencias, con una potencial influen-
cia en el curso clinico de los TNF.
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CAPITULO 20. ABORDAJE PSIQUIATRICO Y PSICOLOGICO DE LOS TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO FUNCIONALES

TABLA 1: Hallazgos de RM funcional diferenciales en los distintos tipos de movimiento.

MOVIMIENTO VOLUNTARIO

TRASTORNO NEUROLOGICO

(SIMULACION) FUNCIONAL L LR

DN 2o VMPEC MM VMPEC N/
T precuneus A precuneus A

(VL) DLPFC ééé DLPFC ¥\ ¥ DLPFC

Conectividad Conectividad g:ﬂrfc_ti‘\‘/\iggd¢¢¢

SMA - ACC NORMAL SMA - ACC MM DLPEC - SN MM

DLPFC - SMA NORMAL DLPFC - SMA ¥ ¥ ¥ DN - SN MM

Conectividad SMA - dreas
motoras (M1, tdlamo,
cerebelo) MMM

Areas representacion espacial
y somatosensorial (parietal
sup e inf, insula) AN

En preparacion del movimiento:
SMA ¥y
ACC e INSULA ant A

Conectividad SMA - dreas
motoras (M1, talamo,
cerebelo) W

Areas representacion
espacial y somatosensorial
(parietal sup e inf, insula)

& W

ACC, R-IFG MM

Il Salvo sugestion
analgesia y alexia Stroop:
1227

Conectividad R-TPJ ===
con cortex SS, cerebelo,
S. Limbico

Conectividad R-TPJ ¥\ con
cortex SS, cerebelo, S. Limbico

Actividad R-TPJ MMM

ACC: cortex cingulado anterior, DLPFC: cdrtex prefrontal dorsolateral, DN: default network. INS: insula,
PCC: cortex cingulado posterior, PPC: cortex parietal posterior, R-IFG: giro frontal inferior derecho, RTPJ:
unién temporo-parietal derecha, SMA: area motora suplementaria, SN: salience network, SS: somatosen-
sorial, VLPFC: cdrtex prefrontal ventrolateral, vmPFC: cértex prefrontal ventromedial
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

INTRODUCCION Y DEFINICIONES: PLACEBO, NOCEBO Y LESSEBO

La palabra placebo procede del Latin —parecer bien-y se define tradicional-
mente como una sustancia fisioldgicamente inerte que se administra a un
paciente para reforzar sus expectativas de mejora’. El placebo ha sido par-
te de la nomenclatura médica desde el siglo XVIII, sin embargo, fue a par-
tir de mitades del siglo XX con el inicio de los ensayos clinicos controlados
con placebo cuando el término placebo y el efecto placebo ganan la mayor
relevancia en el contexto de la practica clinica y la investigacion? Desde en-
tonces, investigadores y clinicos han considerado el placebo como una es-
trategia indispensable de control en ensayos clinicos randomizados. En el
mundo de la neurologia, multiples ensayos clinicos han resultado fallidos
en el contexto de la elevada mejoria atribuible al efecto placebo de los par-
ticipantes, principalmente en la enfermedad de Parkinson (EP). Este hecho
ha llevado a multiples investigadores a estudiar a fondo el mecanismo y los
efectos observados del placebo en los circuitos del sistema nervioso cen-
tral®. Tras décadas de investigacion en este campo, la evidencia cientifica en
los efectos positivos del placebo ha aumentado la conciencia médica del
potencial uso en la practica clinica*.

Multiples estudios han demostrado ampliamente que las expectativas de be-
neficio clinico modulan la percepcion y la experiencia humana, desencade-
nando el inicio de un fendmeno psicobioldgico llamado “efecto placebo™. El
efecto placebo, se define como aquel beneficio objetivo y/o subjetivo que se
observa tras la administracion de un placebo y que no puede ser atribuido al
efecto directo de dicho tratamiento®. Frecuentemente, se clasifica al place-
bo como “puro” o aquel que, como se ha dicho previamente, se define como
una sustancia fisioldgicamente inerte (por ejemplo, una pastilla de azucar o
una inyeccion de suero salino); e “impuro” o aquella sustancia activa bioldgi-
camente para alguna enfermedad en concreto pero que carece de efecto bio-
logico sobre la enfermedad que se estd tratando (por ejemplo, vitaminas para
indicaciones no validas)’®. El placebo impuro representa la forma méas comun
en la practica clinica hoy en dia.
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Las expectativas de mejora del paciente también pueden influenciar la res-
puesta al tratamiento en otras formas no tan favorables. Esto es conocido co-
mo efecto nocebo y hace referencia al efecto opuesto al efecto placebo, en
el que las percepciones o expectativas negativas del paciente conducen a un
empeoramiento clinico tras el tratamiento®. El término “lessebo” hace referen-
cia a la disminucién en la magnitud del efecto terapéutico en el grupo activo
de tratamiento en un ensayo clinico debido al conocimiento de los pacientes
de que hay probabilidades de poder estar recibiendo placebo™.

Los trastornos del movimiento funcionales (TMF) se definen como aque-
llos movimientos anormales que el paciente experimenta como involuntarios
pero que no se explican por completo por la existencia de una enfermedad
organica o de base bioldgica y los hallazgos en el examen neuroldgico no es-
tan presentes en enfermedades con un conocido mecanismo fisiopatoldgi-
co'". Estas entidades son prevalentes en nuestro medio y ademas asocian
una gran morbilidad con importante discapacidad y alteraciones en la calidad
de vida de estos pacientes que es similar a enfermedad neurodegenerativas
como puede ser la EP. A pesar de su elevada prevalencia, las opciones tera-
péuticas de estas entidades son escasas y poco investigadas. Por este moti-
vo, el placebo representa una potente y a la vez polémica herramienta que es
empleada con frecuencia en el diagndstico y tratamiento de estos trastornos.

En este capitulo, esperamos aumentar el conocimiento sobre la naturaleza
del placebo y su uso en el diagnostico y tratamiento de los TMF de forma que
el lector sea capaz de reconocer la relevancia de este fendomeno y como apli-
carlo en la practica clinica/investigacion para mejorar calidad de vida de estos
pacientes que frecuentemente suponen un reto en la consulta del neurélogo.

MECANISMOS FISIOPATOLOGICOS DE LOS TMF

No es el objetivo de este capitulo describir detalladamente la fisiopatologia
de los TMF aunque un breve resumen ayudara a comprender por qué el pla-
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cebo interfiere y aporta una mejoria sintomatica a pacientes que padecen es-
tos trastornos.

En pacientes con TMF, los movimientos suelen ser similares o idénticos en
apariencia a los movimientos voluntarios. En cambio, son percibidos como
involuntarios por el individuo'. La experiencia del movimiento voluntario de-
pende por un lado de la percepcion de esa parte del cuerpo como propia y, por
otro lado, del sentido de propiedad del movimiento (agencia)'®. Se ha hipote-
tizado que la base de los TMF sea la deficiencia del auto-reconocimiento del
movimiento en cuestion, que conduce a un deterioro de la autonomia y/o el
sentido de propiedad de ese movimiento anormal™.

Edwards y colaboradores han investigado de forma extensa la fisiopatologia de
estos trastornos y han descrito un modelo neurobiolégico que explica la natu-
raleza de estos movimientos basada en el equilibrio entre las creencias/viven-
cias previas del individuo y la evidencia sensorial que a su vez es mediada por la
atencion, expectativas de sintomas, experiencias fisicas y emocionales y creen-
cias sobre la enfermedad'"'®. En definitiva, este modelo incluye 3 diferentes ni-
veles: 1) mecanismos neuromoduladores (sindpticos) subyacentes; 2) esfera
cognitiva y experiencias propias (atencion y autonomia); 3) célculos formales
que subyacen en la percepcion (representacion de la incertidumbre o la preci-
sion). Este modelo integra un fallo primario en el surgimiento de una percepcion
0 creencia que se mantiene con una certeza indebida (precision) que a su vez
es modulada por la atencion del individuo. Esta creencia por si sola puede pro-
ducir una percepcioén sensitiva por parte del paciente (o su ausencia) o inducir
un movimiento concreto (o su ausencia). Ademas provoca un fallo secundario
al percibir falsamente dicho sintoma como una justificacion para explicar por
qué ese contenido no fue predicho por la fuente de la modulacién atencional.

En conclusién, este modelo considera que los TMF asi como otros trastornos
neurolégicos funcionales: son inducidos y mantenidos por la atencién; se mo-
difican por las expectativas, experiencias propias y creencias culturales y por
ultimo, son involuntarios en naturaleza'®.
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MECANISMOS FISIOPATOLOGICOS DEL PLACEBO

La clave para entender los mecanismos del efecto placebo es reconocer que
no hay un unico efecto placebo, si no varios. Estos pueden dividirse en meca-
nismos de dos tipos'®:

Mecanismos psicoldgicos

Desde el punto de vista psicolégico, multitud de mecanismos contribuyen en
el efecto placebo, entre ellos: expectativas, condicionamiento, aprendizaje,
memoria, motivacion, mecanismos de recompensa, ansiedad. Entre ellos, los
dos mecanismos principales y con mas evidencia en investigacién son:

Expectativas del individuo tras la administracién de un placebo (anticipa-
cién de beneficio terapéutico).

Multiples estudios han empleado determinadas claves verbales como mo-
duladores de la expectativa del paciente (por ejemplo, explicar a un in-
dividuo que participa en un ensayo clinico controlado con placebo para
dolor que puede recibir, bien una sustancia inerte que no tendra efecto al-
guno sobre sus sintomas; o una medicacion que es un analgésico muy
potente). Este paradigma pone de manifiesto el uso de estas claves ver-
bales pueden manipular las expectativas del individuo y a su vez modular
el efecto placebo e interaccionar con otros mecanismos como el deseo y
la emocion’.

Condicionamiento clésico (aprendizaje y activacion de las vias de recom-
pensa basadas en experiencias terapéuticas previas'’.

Asociacion repetida entre un estimulo neutral y una droga activa (estimu-
lo incondicionado) puede resultar en la habilidad del estimulo neutral por si
solo de provocar una repuesta caracteristica del estimulo incondicionado.
La interaccion entre las expectativas del sujeto y los mecanismos de con-
dicionamiento continda siendo un area donde se necesita investigar mas y
que puede ser particularmente relevante por las implicaciones clinicas de
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estos mecanismos. Las expectativas se siguen del proceso de condiciona-
miento que va a depender a su vez del éxito con el que se produzca el primer
encuentro. Esto conduce a la posibilidad de que este primer encuentro sea
critico para el desarrollo de una respuesta robusta a placebo; cuanto mas
expectativas, mas efecto placebo y potencialmente, mayor efecto de condi-
cionamiento asociado a futuras tomas del farmaco en estudio.

Ademas de estos dos mecanismos, otros procesos de aprendizaje como
experiencias pasadas del individuo y el entorno social han demostrado
mediar en el efecto placebo’.

Mecanismos neurobiolégicos

La mayoria de los estudios sobre neurobiologia del efecto placebo se han enfo-
cado en analgesia placebo; por ello, cuando uno piensa en la neurobiologia del
efecto placebo se considera cominmente en términos de mecanismos y recep-
tores opioides. Diversos estudios han demostrado que el efecto placebo puede
ser completamente o parcialmente reversible por naloxona (antagonista opioi-
de), lo que apoya el hecho de que los opioides enddgenos estan implicados
en el efecto placebo de la analgesia. Ademas, el efecto placebo-analgesia es
probablemente inhibido por el péptido colecistokinina (CCK), viéndose una po-
tenciacion de dicho efecto tras la administracion de antagonistas de la CCK™.
Estos resultados se han confirmado por técnicas de imagen por resonancia
funcional en las que se ha demostrado que el placebo induce cambios en el ce-
rebro similares a aquellos vistos tras la administracion de farmacos opiaceos?.
El efecto placebo mediado por opioides se extiende mas alla de las vias del do-
lor. Estudios han encontrado que el placebo induce depresion respiratoria y dis-
minuye la frecuencia cardiaca y actividad beta adrenérgica y que esta ademas
puede ser revertida con naloxona. Esto demuestra que los mecanismos opioi-
des estan también implicados en la funcion respiratoria y caridovascular'®.

Sin embargo, no todos los mecanismos en el efecto placebo son mediados

por receptores opiaceos. Cada vez hay mas evidencia que demuestra la exis-
tencia de otros mecanismos que actlan mediante la liberacion de diferentes
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neurotransmisores y neuromoduladores (Figura 1). Por ejemplo, en la EP, el
efecto placebo esta mediado por la liberacion de dopamina enddgena?’. Estu-
dios por PET han demostrado una activacion de los receptores dopaminérgi-
cos en el estriado ventral (particularmente en el nicleo accumbens) y dorsal
tras la administracion de placebo a pacientes con EP. La activacion dopami-
nérgica del estriado ventral se relaciona con las expectativas de recompensa
puesto que es observada independientemente de si el sujeto experimenta me-
joria subjetiva tras la administracion del placebo. Ademas, se ha observado en
estudios de monitorizacién intraoperatoria en estimulacion cerebral profunda
una disminucion en la tasa de descarga de neuronas subtalamicas y en la sus-
tancia negra reticulata junto con la desaparicion de la actividad de “bursting”
en el nucleo subtalamico tras la administracion de placebo™.

CONTEXTO PSICOSOCIAL
EXPECTATIVAS Y/0O CONDICIONAMIENTO
\] \/ \/ \ \/ \/ \/
Analgesia .
Rgspuesta Respuesta Depresion Parkinson Hiperalgesia Centros An_algesm y
inmune hormonal respiratorios cardiovascular
\] \/ \/ \ \] \/ \/
IFN-Y, IL-2 | 5-HT 1g-0 | 5-HT recaptacién D2-D3 CCK-A/B p-opioide | B-adrenergico
\/ \/ \/ \/ \/ \/ \/
Inmuno Sumatriptdn | Antidepresivos ) Anti_ CCK Narcéticos B-bloqueantes
supresores parkinsonianos antagonistas
FARMACOS

Figura 1. Efecto placebo puede manifestarse en diferentes sistemas fisiolégicos. El contexto psicosocial puede
activar, a través de las expectativas y/o mecanismos de condicionamiento, un numero de vias receptoras en dife-
rentes enfermedades y diversas intervenciones terapéuticas. Estos receptores son los mismos a los que los far-
macos se unen, lo que indica que los factores psicosociales son capaces de modular la accion de estos farmacos
através de la activacion de dichos receptores. Este hecho genera importantes implicaciones en el entendimiento
del mecanismo de accién de determinados farmacos: cuando un farmaco es administrado a un individuo, el mero
de hecho de administrarlo puede perturbar el sistema y cambiar la respuesta de dicho farmacors.
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A pesar de toda la evidencia publicada en efecto placebo y EP, hasta la fe-
cha no hay estudios publicados que investiguen dicho efecto en los TMF.
Se sospecha que pacientes con TMF pueden tener una conectividad anor-
mal entre el cortex motor y las areas limbicas, pero en la actualidad, la
etiologia de los TMF continla sin aclararse y se atribuye frecuentemente a
factores estresantes psicoldgicos. Esta carencia en el conocimiento de los
mecanismos que contribuyen a los TMF se refleja en la practica clinica dia-
ria con las diferentes opiniones entre neurdlogos y psiquiatras y contribu-
ye a dificultar el manejo de estos pacientes, tanto desde un punto de vista
diagnostico como terapéutico??.

PAPEL ESPECIFICO DEL PLACEBO EN EL DIAGNOSTICO
DE LOS TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO FUNCIONALES

Dada la ausencia de biomarcadores disponibles para el diagndstico de los
TMF, clinicos e investigadores basan el diagndstico de estas entidades en cri-
terios clinicos, mediante la identificacién de incongruencias o inconsistencias
en el examen neurolégico, datos sobre el inicio y el curso de la enfermedad y
la exclusion de causas organicas.

Historicamente, el diagndéstico de los trastornos funcionales se basaba en
la existencia de una respuesta positiva tras la administracion de un placebo.
Desde entonces, el placebo se ha empleado como apoyo para el diagndstico
clinico de estas entidades donde los pacientes son caracteristicamente fa-
ciles de sugestionar y una respuesta positiva a un tratamiento placebo pue-
de apoyar el diagnostico clinico. Sin embargo, hay una gran controversia y
discusion constante entre neurdlogos que apoyan su uso®y otros que por
motivos éticos prefieren evitarlo en el manejo de sus pacientes?#?. Otros au-
tores advierten, ademas, de las posibles limitaciones asociadas al uso del
placebo en el diagnostico; por ejemplo, Baik?® describié un caso en el que
la sugestion con placebo mejordé los sintomas motores de un paciente lle-
vando a sus neurélogos a asumir el origen funcional del cuadro. Sin embar-
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go, la evolucién de la enfermedad y un DatSCAN positivo demostré que el
diagndstico real de este paciente era una enfermedad de Parkinson juve-
nil. Desgraciadamente, éste no es el caso de otros muchos otros trastornos
del movimiento donde se carece de pruebas de imagen o laboratorio para el
diagndstico. Otros autores argumentan que la linea que separa la sugestion
con placebo en el diagndstico y el tratamiento de estas patologias es dudo-
sa apoyando el hecho de que, en este tipo de trastornos, el diagndstico es
también parte del tratamiento (diagndéstico curativo)?’.

Hoy por hoy, lo Unico que puede afirmarse del diagndstico con placebo es que
no existe consenso en cuanto a su fiabilidad en el diagndstico de los TMF, so-
lo sabemos que se emplea de manera muy frecuente?*.

PAPEL ESPECIFICO DEL PLACEBO EN EL DIAGNOSTICO
DE LOS TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO FUNCIONALES

A pesar de la elevada prevalencia de estos trastornos y la elevada discapa-
cidad que asocian, en la actualidad, carecemos de un consenso estableci-
do para el tratamiento de estos pacientes o de ensayos clinicos dirigidos
a investigar la eficacia de los tratamientos utilizados. Entre los tratamien-
tos empleados en TMF se incluyen antidepresivos, hipnosis, terapia con-
ductual, biofeedback, fisioterapia y estimulacion transcraneal magnética.
A pesar de todos ellos, multiples estudios de seguimiento de pacientes
con TMF asocian un mal prondstico a largo placeo con persistencia e in-
cluso empeoramiento de los mismos hasta en un 50-90% de los casos?.
Sin embargo, aquellos pacientes que reciben un diagndstico precoz (entre
los 6-12 meses tras el inicio de los sintomas) parecen tener una mejor evo-
lucion, lo que sugiere que el diagndéstico precoz es critico para la recupe-
racion del paciente.

En la literatura se han descrito numerosos casos individuales de beneficio
terapéutico tras tratamiento con placebo?®% lo que apoya el hecho de el éxi-
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to terapéutico en estos pacientes va ligado en gran medida a la creencia de
los pacientes de que tienen un TMF y que este mismo va a mejorar. Dado
el poderoso papel de las creencias en los TMF y el mal prondstico de estos
pacientes con las terapias de las que disponemos, muchos neurélogos em-
plean el tratamiento con placebo para los TMF?' conceptualizando los TMF
como la “creencia” de tener una enfermedad que es tratable con interven-
ciones de placebo terapéutico, cuya eficacia es facilitada por la creencia del
paciente en dicho tratamiento. Sin embargo, este concepto aun describe el
placebo y los TMF en un cajon desastre que necesita ser actualizado.

Estudios cualitativos preliminares® que incluyen entrevistas con neurélogos
y psiquiatras sugieren que clinicos en contacto con pacientes con TMF em-
plean placebo en una gran variedad de circunstancias: para el diagnostico,
como herramienta para establecer o facilitar una relaciéon médico-pacien-
te y para el tratamiento agudo o a largo plazo de estos trastornos. En es-
tas situaciones, el clinico progresivamente intenta que el paciente acepte el
diagndstico de funcionalidad, continda siguiendo la evolucion del paciente al
mismo tiempo que construye una conexion o confianza (mediante el control
de la evolucion de los sintomas y la respuesta al tratamiento con placebo
como parte de la estrategia terapéutica) hasta que el paciente esté “prepa-
rado” para aceptar el diagndstico y potencialmente recibir cuidado por par-
te de otros especialistas ademas del neuroldgico (que puede o no involucrar
tratamiento con placebo).

Otro dato interesante es el hecho de como los clinicos aprenden a em-
plear el placebo en el trato de pacientes con TMF, puesto que no existe
una parte formal en la educacion de los neurdlogos para el uso explicito
de dichos tratamientos, por no hablar de la falta de educacién formaliza-
da en como abordar y tratar pacientes con TMF. Un paso critico para la
implementacion de estas estrategias terapéuticas seria iniciar una discu-
sion abierta en la comunidad global de neurdlogos para poder optimizar
el uso del placebo en estos pacientes y poder refinar y protocolizar la es-
trategia terapéutica.
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CONSIDERACIONES ETICAS EN EL USO DEL PLACEBO
EN LOS TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO FUNCIONALES (FIGURA 3)

Argumentos a favor del uso de placebo en
los Trastornos del Movimiento Funcionales

JUSTICIA

El gasto econdmico que suponen los TMF es sustancial por multiples ra-
zones, entre los que se incluyen la elevada prevalencia de la enfermedad,
el elevado coste de la atencion sanitaria y la pérdida de productividad se-
cundaria a los altos niveles de discapacidad que estos trastornos condi-
cionan®. A pesar de la existencia de unos criterios clinicos establecidos
para el diagndstico, los pacientes frecuentemente buscan opiniones mul-
tiples para el diagnostico y el tratamiento de sus sintomas. Ademas, fre-
cuentemente se solicitan abundantes estudios complementarios. Todo
este proceso conlleva una gran pérdida de tiempo y dinero en una estrate-
gia diagndstica que no siempre resulta eficaz.

El principio de justicia — distribucion justa de los recursos — es una con-
sideracion importante a tener en cuenta cuando se discute sobre la ética
del uso de placebo en los TMF. Hay diferentes formas en las que se puede
considerar el uso clinico del placebo acorde con la promocién de la justi-
cia. El uso de placebo para facilitar el diagnostico y el tratamiento puede
disminuir el coste sanitario reduciendo pruebas innecesarias y el empleo
de terapias alternativas. Adicionalmente, el uso del placebo puede reducir
la dependencia de estos pacientes con los especialistas y evitar la consul-
ta redundante en busca de nuevas opiniones.

BENEFICENCIA

La falta de opciones terapéuticas disponibles para estos pacientes hace que
el principio de beneficencia — la promocion del bienestar del paciente — sea
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el principio ético primordial a tener en cuenta en el uso del placebo como op-
cion terapéutica. A pesar de que la efectividad de la administracion de un pla-
cebo en TMF no ha sido estudiada mediante ensayos clinicos randomizados,
la respuesta positiva tras la administracion de placebo es robusta en estos pa-
cientes. Asumiendo que la mejoria sintomatica es bien conocida de antema-
no, podria argumentarse que existe la obligacién moral de ofrecer tratamiento
con placebo a estos pacientes que tan frecuentemente estan discapacitados
por unos sintomas para los que aun no se dispone de tratamiento sintomatico.

Argumentos en contra del uso de placebo en
los trastornos del movimiento funcionales

* NO MALEFICENCIA

El principio de no maleficencia — evitar el dafio - puede también apoyar el
uso de placebos puros en el tratamiento de TMF puesto que el riesgo fi-
sico asociado es minimo. En cambio, existe a su vez, un potente argu-
mento contra el uso de placebo: la administracién de placebo puro podria
dafar la relacion médico-paciente rompiendo la confianza del paciente en
el médico vy el sistema sanitario. Se trata de pacientes que, con frecuen-
cia, estan estigmatizados por el sistema de salud dada la dificultad para el
manejo de los sintomas, los factores psicoldgicos asociados y la frecuen-
te agrupacion de estos trastornos con otros trastornos, por ejemplo, simu-
ladores. Existe un riesgo potencialmente elevado de dafio si el paciente
descubre que su médico ha estado usando placebo, provocando una pér-
dida de la confianza en el médico y en el sistema de salud.

Adicionalmente, los placebos impuros tienen un riesgo potencial de provo-
car efectos secundarios y pueden ser mas problematicos en este sentido

que los placebos puros.

Otra critica al uso de placebo basandonos en el principio de no maleficen-
cia es el hecho de que el uso de placebo para tratar TMF puede constituir
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una “via rapida” que resulte en el fracaso del manejo de la patologia psico-
l6gica subyacente. De acuerdo con esta vision, el uso mas apropiado del
placebo seria como terapia adyuvante sin sustituir otro tipo de terapias
que el paciente pueda precisar como la psicoterapia ni a la fisioterapia.

AUTONOMIA

El principio de autonomia hace referencia al derecho de los pacientes a tomar
decisiones propias en base a la informacion recibida sobre su salud. El may-
or argumento ético contra el uso de placebos en la practica clinica tiene que
ver con el engafio. La falta de informacion o transparencia de cualquier inter-
vencion terapéutica supone una violacion de la autonomia del paciente ademas
de faltar al requisito legal y ético de obtener el consentimiento informado previo
al tratamiento. El Codigo de Etica Médica de la Asociacion Médica Americana
y la Britanica prohiben el uso de placebo sin ser éste conocido por el paciente,
aunqgue las implicaciones legales son poco claras al respecto.

PRINCIPIO ETICO ARGUMENTOS PRO-PLACEBO ARGUMENTOS CONTRA PLACEBO

AUTONOMIA

Administracion honeta y
transparente de placebo puede ser

una eleccién autonoma del paciente.

Uso del engafio supone una violacion
del principio de autonomia /
consentimiento informado.

NO MALEFICIENCIA

Poca probabilidad de causar efectos
adversos.

Alguna posibilidad de causar efectos
adversos.

BENEFICIENCIA

Beneficio posible de sintomas
que carecen de otras opciones
terapéuticas.

Posibilidad de acabar con el beneficio
si el paciente descubre que se le ha
administrado placebo.

JUSTICIA

Puede reducir coste sanitario y
proporcionar un tratamiento de
bajo coste y accesible para mas
individuos.

Infrautilizacion de otras terapias
que puedan ser potencialmente mds
costosas.

Figura 3. Principios éticos a considerar en el uso del placebo en TMF
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RECOMENDACIONES PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE TMF

FUTURO DEL USO DEL PLACEBO Y CONCLUSIONES

A pesar de los recientes avances en la fisiopatologia de los TMF, estos tras-
tornos contindan representado un reto diagndstico para médicos de multiples
especialidades, ademas de un importante gasto econémico para el sistema
sanitario. La administracion de placebo como intervencion terapéutica ha de
realizarse de forma honesta, transparente y ser explicada a los pacientes de
tal forma que se respete el principio de autonomia y se comparta la toma de
decisiones. La terapia con placebo no ha de sustituir otras terapias, si no plan-
tearse como terapia adyuvante o una estrategia puente para el tratamiento
multidisciplinar de estos pacientes. Los TMF requieren un esfuerzo multidis-
ciplinar liderado por la participacion activa y transparente entre especialistas
en psiquiatria, neurologia y médicos de atencién primaria. Esta es la Unica for-
ma en la que podria desarrollarse con éxito una buena estrategia diagnostica
y terapéutica para estos pacientes tan complejos.
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