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NOTA CLINICA

Tratamiento de un caso de distoniageneralizada
mediante estimul acion subtalamica

J. Pagtor-Gémez?, V. Hernando-Requejo®, A. Luengo-Dos Santos®, M. Pedr osa-Sanchez®, R.G. Sola”

TREATMENT OF A CASE OF GENERALISED DYSTONIA USING SUBTHALAMIC STIMULATION

Summary. Introduction. Generalised dystoniaisan entity that does not usually respond well to medical treatment. Different surgical
targets have therefore been used in the treatment of dystonia, including several thalamic nuclel or theinternal globus pallidus. The
subthalamic nucleus plays a fundamental role in the physiology of the basal ganglia. It could therefore be considered to be a good
potential target for stimulation. Case report. A patient who was confined to a wheelchair and who had not responded to a number
of different medical treatment protocols or to a bilateral thalamotomy was treated with bilateral deep brain stimulation in the
subthalamic nucleus. Tetrapolar electrodeswere placed in both subthalamic nuclel in two stages. The patient showed a significant
improvement fromthe very beginning of the post-operative period. After sxmonths' progression, the patient wasabletowalk unaided
and the dystonic seizures diminished significantly. Unfortunately, the patient died from choking. We used a bipolar stimulation
protocol at 50 Hz with 210 ps pulses, which do not reach the levels of maximum charge density that are considered to be harmful.
Conclusion. The subthalamic nucleus can be a good surgical target for deep brain stimulation in cases of generalised dystonia; it
responds well to stimulation at intermediate frequencies with safe charge densities. [REV NEUROL 2003; 37: 529-31]
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INTRODUCCION

El tratamientodeladistonia, apesar deexistir diversasestrategias
terapéuti cascomplementarias, aportaun beneficiolimitadoal os
paci entes. Aunquereci entementesehanincorporadonuevosfar-
macos, sbloseconsiguenmejoriasenel 50-60%del oscasos[1].

Sehan publicadodiversastécnicasquirurgicasparael trata-
mientodeladistoniafocal ogeneralizada, entrelasquedestacan
lapalidotomiabilateral (Gpi) [2,3],|atalamotomia—nUcl eosven-
tro-intermedio-medial (Vim), ventrooral posterior (Vop)y ven-
tral posterolateral (Vpl)—[4,5],laestimul acion cerebral profunda
[ECP] del globo pélido[6,7] y del tdlamo —ntcleo ventrooral
anterior (V0a)—[8]. Deestasintervencionessederivanfrecuentes
efectosnodeseados, entreell osdisartria, inestabilidad, defectos
del campovisual y hemiparesia.

Por otrolado, unodel osnicleosmasi mportantesimplicados
enlaregul aciéndelaactividad desalidadel osgangliosbasales
esel nicleosubtalamico(NST)[9,10]. Esto,juntoconlaexisten-
ciadeinformespreliminaresacercadelaposibilidad deutilizar
esten(icleoencasosdedistonial 11] nosimpul saronaconsiderar
laestimulacion del NST bilateral enun paciente condistonia
generalizadaidiopatica, refractarioamdltiplespautasterapéuti-
casfarmacol 6gicasy atalamotomiabilateral (Vim).

CASOCLINICO

Pacientede 62 afios, diestro, sin antecedentes personal esdeinterés, condos
hermanosy unprimocondistoniadediferenteslocalizaciones, y del quenose
disponedeestudiosgenéticos. En 1978 selediagnosticé unadistonia, que
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comenzd con espasmosfacialesy cervicaesque seextendieronal troncoen
1979. Laenfermedadprogreso, y en 1981 seafiadieron bl efaroespasmo, dis-
fagiaparaliquidosy disfonia. En 1986 sesometi6 el pacienteatalamotomia
bilateral (Vim),sinéxito. Entre1986y 1989 seextendioladistoniaal miembro
inferior derecho. Duranteel procesoevolutivodelaenfermedad fracasaron
diferentespautasfarmacoterapéuti casqueincluyeronlossiguientesfarmacos:
bacl ofeno, clorpromacina, pimocide, hal operidol, zopliclona, biperideno, flu-
nitracepam, tiapride, clonacepam, diacepam, bromocripting, lisuride, amitrip-
tilina, trihexifenidil o, carbamacepina, piracetam, litio, amantadina, sul piride,
reserpina, 5-hidroxitript6fano, ropirinol , tetracepamy loracepam.

Laexploracionpreviaalacirugiamostrélaexistenciadedisfagiay disfonia,
causadaspor lahiperextens 6ny losespasmoscervica es(requeriadietablanda);
laextensi 6ndel troncoy del miembroinferiorderechoimposibilitabanlamarcha,
por loqued pacientepermaneciaensilladeruedasy encamadurantetodoe dia.

Paralacuantificacion clinicadeladistoniaseempledlarating scalefor
torsionprimarydystonias{12].

Procedimientosquirdrgicos

Seobtuvo consenti mientoinformado paralaestimul acion cerebral profunda
(ECP) del pacientey sufamilia. Enoctubrede2001 seimplantd unelectrodo
M edtronic 3389 cuadripolar (Medtronic, Minneapolis, MN) enel NST izquier-
do, y endiciembrede2001, undispositivosimilar enel NST derecho. Ambos
electrodossecol ocaron mediantecirugiaestereotécti caguiadacon ventricul o-
grafia, y microrregistrobajoanestesiageneral. Nosecomprobolalocalizacion
delosel ectrodosmedi anteresonanciamagnética(RM) craneal posoperatoria.

L oselectrodosseconectaronadosgeneradoresdepul soexterno (Sol etra).
Inicialmente, el estimulador izquierdo seprogramo conlossiguientespara-
metros: 50 Hz, 120ns, estimul acion bipol ar entrel osel ectrodos0 (&nodo) y
3(cétodo), a3,5 V. El paciente experimenté unanotable mejoriade sus
sintomas: disminuyoladistoniacervicofacial y ladisfagiay disfoniaasocia-
das, conunamejoriadeladiccion, y erafactibleladeambul acion. Permane-
cieroncrisisdistonicasocasional es. Dosdiasdespuésdelaimplantaciondel
generador, el pacientecontrajo unaneumonial obar, queprecisé deoxigeno-
terapiay tratamiento antibiético (amoxicilinay cido clavul anico por via
venosa). Tras20dias, larecuperacionfuecompletay sedioel altaal paciente,
enesperadelasegundafasequirdrgica(implantaciondel electrododeECP
enel NST derecho). Estasellevoacabosincomplicaciones. Seprogramaron
ambosgeneradoresconlossiguientesparametros: estimul acién monopolar,
50 Hzy 210ns(véasemésabajo). Noseempl edestimul aciénbipolar porque
|lasimpedancias superaron los 2 k Wenamboslados.

Duranteel seguimiento, el pacientepresent6 periodosdeempeoramiento
clinico, asociadosadesconexiondel osgeneradores, por unaincorrectauti-
lizacidndel iméan. Lamejoriasintométicaglobal permitidreducirlamedica
cién(Tablal). El paciente podiapermanecer en bipedestaciony eraindepen-

529



www.neurorgs.com - Unidad de Neurocirugia RGS

J.PASTOR-GOMEZ,ET AL

Tabla Il. Evolucion de los parametros eléctricos.

Montaje Amplitud Duracién Frecuencia Impedancia  Corriente®  Densidad de carga
V) () (H2) (kW) (mA) (mC/em?)
D | D | D D | D | D | D |
Postoperatorio inmediato 0+/3- 0+/3- 20 35 210 210 50 50 1,65 1,19 1,21 2,94 4,24 10,23
(2.2 cirugia)
Primer mes C+/3- C+/0- 38 38 210 210 50 50 119 1,34 319 2,84 11,18 9,93
Sexto mes 1+/0- 2+/3- 41 4,1 210 210 50 50 1,80 160 2,28 2,56 7,97 8,97

C: caja; D: derecho; I: izquierdo. Basal: diciembre de 2001. ®La corriente se estimé asumiendo linealidad y empleando la ley de Ohm.

dienteparalamarcha, si bien permaneciandiscretasposturasdistonicasfa-
cialesy enel miembroinferior derecho, sindistoniacervical.

Desgraciadamente, el pacientefalleciéen sudomicilioenmayode2002,
por un atragantamiento durantelaingestadecarne, probablementepor un
excesodeconfianza, dadalamejoriaquehabiaexperimentadosudisfagia. No
serealizbautopsia.

Caracteristicaeléctricas

Seintentémantener estimul aci dnbi pol ar conimpedanciasmenoresa2k W. Por
encimadeesteumbra secambiabaamonopolar. Si lasimpedanciasenconfigu-
racionmonopol ar superaban 2k W, recurriamosal aestimul aci6nbipolarentre
electrodosproximales(Tablall). Otropardmetroimportantey raravez comuni-
cadoesladensdad méximadecarga(r . ); S superalos30nC/cm?/fase, puede
provocar undafiotisularirreversible. Entodomomentosegjustaronl osparame-
trosdeestimulacién paraquelar ., semantuvierapor debajodedichoumbral .

DISCUSION

Hastael momento, el NST nosehau sadodeformasi steméticacomo
blancoterapéutico parael tratamientodeladistonia[13]. Eneste
trabaj o sedescribeel casoclinicocompletodeunpacienteconun
cuadrogravededistoniaincapacitante, querespondi 6deformaex-
celente d tratamiento con ECP. El paciente mejord en todoslos
parametrosclinicostraslaECPbilateral del NST. Estosugiereque
€l subtd amo podriaser unadianapotencial parael tratamientode
estaenfermedad. Si consi deramosel papel primordial quedesem-
pefiael subtd amoenloscircuitoscerebra esprofundos, puedecon-
siderarseunadianai déneaparal aestimul aci 6nenestospaci entes.
Si biensehapropuestoquelaestimul acidnabajafrecuencia
esunparametromuy importanteenlaECPdel Gpi paraladisto-
nia[ 7], podemosencontrar algunasdiscrepanciasenlaliteratura
[6]. Ademés, sehapostul ado queunaprol ongacidndeladuracion
del pulsotienemayor efecto sobreel somaneuronal [ 14]. Pode-
mosespecular quelaECPdel NST bloquearalaseferenciasde
dichonucleohaciaGpi/SNpr,inhibiendo por estavialainhibi-
ciénquellegadel talamo. Estemecanismoseriasimilaral quese

Tabla I. Evolucion clinica y del tratamiento farmacolégico [12].

Basal Primer mes  Sexto mes
Afectacién por segmentos 80(100%) 33,5(41,9%) 24,5(30,6%)
(méximo 120)
Tratamiento (mg/dia)
Loracepam 10 8 6
Clonacepam 6 2 3
Ropirinol 27 24 24

observaenlaenfermedad deParkinson[15]. Sehanpropuesto
otrasalternativasfisiopatol 6gicas| 7] . Entodocaso, serequieren
maésobservacionesparadilucidar| osmecanismosexactos.

Ennuestraopinidn, laestimulacionbipolar espreferibleala
monopolar, porquel acorrientedebequedar restringidaal territorio
entreamboselectrodosy € efectoinhibitorioseriamayor queen
laestimul aciénmonopolar. Del mismomodo, losel ectrodosextre-
mosserian masadecuadosquel osintermedios. L osparametros
eléctricosquesedtilizaronenestecasosedligieronconlaintencion
delograr unaduraciéndel pulsosuficiente, conunar .., pordebajo
deloslimitesdeseguridadindicadospor lacasacomercial, tal y
comosemuestraenlatablall. Hay trabaj osquecitan pardmetros
€l éctricosmuy cercanosadichoslimites[7,8].Esmuy razonable
suponer quepulsosde450a1.000nssonpotencia mentepeligro-
s0s,enespecia durantelaestimulacidnmonopolar crénica, donde
lasimpedanciassonmenoresqueenlabipolar.

Enconclusion, nuestropacientemejorédeformasignificati-
vay continuaduranteseismeses; mostré unaclararegresionde
losmovimientosdisténicos, y pasd depermanecer postradoen
unasilladeruedasatener unamarchaindependiente. Sesel eccio-
naronlosparametrosel éctricosdescritosparagarantizar tantola
respuestaclinicacomolaseguridaddel paciente.
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TRATAMIENTO DE UN CASO DE DISTONiA GENERALIZADA
MEDIANTE ESTIMULACION SUBTALAMICA

Resumen. Introduccion. La distonia generalizada es una entidad queno
suele responder bien al tratamiento médico. Por dlo, se han empleado
diferentes blancos quir Urgicos para su tratamiento, entre ellos diversos
nlcleostalamicos o & globo pélido interno. El ndicleo subtaldmico des-
empefia un pape fundamental en la fisiologia de los ganglios basales.
Por dlo, podria considerarse como un buen blanco potencial para la
estimulacion. Caso clinico. Setraté con estimulacion cerebral profunda
bilateral en d nicleo subtalamico a un paciente postrado en silla de
ruedas, que no habia respondido a multiples protocol os de tratamiento
médico ni a una talamotomia bilateral. Se colocaron estimuladores en
ambos nucleos subtalamicos, en dos tiempos. El paciente presentd una
mejoriasignificativa, yadesded periodo posoperatorioinmediato. Tras
sais meses de evolucion, € paciente era independiente para la marcha,
y disminuyeron significativamente las crisis distonicas. Desgraciada-
mente, € paciente fallecié a causa de un atragantamiento. Seempled un
protocol o de estimul acion bipolar a 50 Hz, con pulsosde210ms, queno
alcanzan los niveles de densidad méxima de carga que se consideran
lesivos. Discusion. El nlcleo subtaldmico puede ser un buen blanco
quirurgico parala estimulacion cerebral profunda en caso de distonia
generalizada; respondebienalaestimulaciénafrecuenciasintermedias
con densidades de carga seguras. [ REV NEUROL 2003; 37: 529-31]
Palabras clave. Distonia generalizada. Estimulacion cerebral pro-
funda. Nucleo subtaldmico.
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TRATAMENTO DE UM CASO DE DISTONIA GENERALIZADA
MEDIANTE ESTIMULACAO SUBTALAMICA

Resumo. Introducéo. A distonia generalizada € uma entidade que habi-
tualmente néo responde bem ao tratamento médico. Por este motivo,
foram utilizados diferentes alvos cirdrgicos para o tratamento da disto-
nia, entre estes diversos nicleostaldmicos ou o globo palido interno. O
nucleo subtaldmico desempenhaumpapel fundamental nafisiologiados
ganglios da base. Portanto, poder-se-ia considerar como umbomalvo
potencial para a estimulagdo. Caso dlinico. Tratou-se um doente pros-
tradoemcadeiraderodas, quendotinharespondidoamltiplosprotocolos
detratamento médiconemaumatalamotomiabilateral comestimulacio
cerebral profunda bilateral do nticleo subtaldmico. Colocaram-se esti-
muladoresemambososnuicl eossubtal ami cos, emdoi stempos. O doente
apresentou uma melhoria significativa desde o periodo pds-operatério
imediato. Ao fim de seis meses de evolugao, o doente era independente
para a marcha, e diminuiram significativamente as crises disténicas.
Infelizmente, o doente faleceu na sequéncia de um engasgamento. Utili-
Zou-seumprotocol odeestimulaggio bipolar a50Hz compulsosde210ps,
que ndo atingiu os nivels de densidade maxima de carga e quefoi con-
siderado lesivo. Discussdo. O ntcleo do subtalamo pode ser uméptimo
alvocirargicoparaaestimulagdo cerebral profundaemcasodedistonia
generalizada; respondebemaestimulagdo comfrequénciasintermédias
comdensidades de carga seguras. [ REV NEUROL 2003; 37: 529-31]
Palavras chave. Distonia generalizada. Estimulacdo cerebral pro-
funda. Nucleo subtalamico.
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