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Resumen

Introduccion: El estatus distonico (ED) es una condiciéon que pone en peligro la
vida del paciente por complicaciones sistémicas o neuroldgicas. Cuando es
refractario al manejo médico anti-distonico debe considerarse el tratamiento
neuroquirdrgico. Se presenta la experiencia con dos casos que fueron llevados
a cirugia.

Reporte de casos: Caso 1. paciente con ED refractario secundario a
encefalopatia hipdxico isquémica post choque hipovolémico y paro cardiaco
manejado con implantacién de bomba para infusion intratecal de baclofén con
resolucion del estatus. Caso 2: paciente con ED refractario en presencia de
Neurodegeneracion Asociada a la Pantotenato Kinasa (PKAN) tratado con
infusion de baclofén intratecal sin mejoria y luego con palidotomia bilateral con
resolucién del estatus.

Discusion: El tratamiento quirurgico del ED es la opcion mas efectiva en casos
refractarios, siendo en la actualidad la primera opcion la estimulacién cerebral
profunda (ECP) del Globo Palido Interno (Gpi), alternativa que ha acumulado la
mayor experiencia a nivel mundial, siendo segura y reproducible. Sin embargo,
en su ausencia o frente a contraindicaciones especificas, se puede considerar la
posibilidad de una palidotomia o la implantacién de una bomba para infusion
intratecal de baclofén, en especial esta Ultima alternativa cuando existan
lesiones morfoldgicas de las estructuras ganglio-basales o de sus circuitos
asociados visibles en las neuro-imagenes.
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Conclusién: El ED refractario puede ser manejado con alta posibilidad de
resolucién con ECP del Gpi, la palidotomia o la implantacion de una bomba para
infusion intratecal de baclofén.

Palabras clave: estatus distonico, estimulacion cerebral profunda, palidotomia,
baclofén intratecal.

Abstract

Introduction: Dystonic status (DS) is a condition that endangers the patient's
life due to systemic or neurological complications. When DS is refractory to
antidystonic medical management, neurosurgical treatment should be
considered. The experience with two cases that were taken to surgery is
presented.

Case report: Case 1: patient with refractory DS secondary to hypoxic ischemic
shock encephalopathy after hypovolemic shock and cardiac arrest managed
with baclofen intrathecal infusion pump implant with dystonic status resolution.
Case 2: Patient with refractory DS in the presence of Neurodegeneration
Associated with Pantothenate Kinase (PKAN) treated with baclofen intrathecal
infusion without improvement and then with bilateral pallidotomy that ceased
the dystonic status.

Discussion: Surgical treatment in DS is the most effective option for refractory
cases, being currently the first option the deep brain stimulation (DBS) of the
Internal Globus Pallidus (Gpi), an alternative that has accumulated the most
worldwide experience, being safe and reproducible. However, in absence or
specific contraindications, is possible considered the pallidotomy or the
baclofen intrathecal infusion pump implant, especially the latter alternative in
patients with gangliobasal structures morphological lesions and associated
circuits, evidenced on neuroimaging.

Conclusion: Refractory DS could be managed with high possibility of resolution
with the DBS of the Gpi, the pallidotomy or the baclofen intrathecal infusion
pump implant.

Key words: dystonic status, deep brain stimulation, pallidotomy, intrathecal
baclofen.
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Resumo

Introducao: O status distdnico (ED) € uma condi¢do que coloca em perigo a vida
do paciente por complica¢des sistémicas ou neuroldgicas.

Quando é refratario ao tratamento médico antidistdbnico deve considerar-se o
tratamento neurocirurgico. Sera apresentada a experiéncia com dois casos que
foram levados a cirurgia.

Relato de casos: Caso 1: paciente com ED refratario secundario a encefalopatia
hipdxico-isquémica ap6s o choque hipovolémico e parada cardiaca gerenciada
com implantacao da bomba para infusdo intratecal de baclofeno com resolucao
do status. Caso 2: paciente com ED refratario na condicdo de
neurodenegenaragdo associada ao pantotenato quinase (PKAN) tratado com
infusdo de baclofeno intratecal sem melhora, e em seguida com palidotomia
bilateral com resolucao do status.

Discussao: O tratamento cirurgico do ED é a opcdo mais efetiva em casos
refratarios, sendo atualmente a primeira op¢do a estimulacdo cerebral
profunda (ECP) do Globo Palido Interno (GPi), alternativa esta que tem
acumulado maior experiéncia a nivel mundial, sendo segura e reproduzivel.
Porém, em sua auséncia frente a contraindica¢des especificas, pode-se
considerar a possibilidade de uma palidotomia ou a implantacdo de uma bomba
parainfusdo intratecal de baclofeno, em especial esta ultima alternativa quando
existir lesdes morfologicas das estruturas ganglios basais ou de seus circuitos
associados visiveis em neuroimagens.

Conclusao: O ED refratario pode ser tratado com alta possibilidade de
resolucao com ECP do Gpi, com a palidotomia ou com a implanta¢dao de uma
bomba para infusdo intratecal de baclofeno.

Palavras-chave: status distonico, estimula¢do cerebral profunda, palidotomia,
baclofeno intratecal.

Introduccion

El estatus distonico (ED) es un cuadro clinico caracterizado por movimientos
disténicos (contracciones musculares sostenidas con posturas anormales,
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usualmente de torsion) que aparecen y se sostienen de manera continua,
pudiendo llegar comprometer considerablemente la vida del paciente que lo
sufre (Allen, Lin, Lynch, & King, 2014). Esta condicion fue descrita inicialmente
por Jankovicy Penn en 1982 (Allen et al., 2014).

AUn no se tiene un consenso para definir cuando un paciente se encuentra en
ED en cuanto al tiempo y numero de las crisis, sin embargo, Manji y
colaboradores describieron en 1998 la presencia de varias condiciones que
imprimen al estatus distdénico su principal caracteristica, la posibilidad de
comprometer la vida del paciente: debilidad bulbar, falla respiratoria,
desérdenes metabdlicos, agotamiento y dolor (Allen et al., 2014).

Las causas desencadenantes de esta condicion incluyen un amplio espectro
situaciones clinicas, como lo son las enfermedades infecciosas (51,7%), los
medicamentos (30%) y el estrés quirurgico (6.7%) (Allen et al., 2014; Ruiz-Lopez
& Fasano, 2017; Termsarasab & Frucht, 2017). Dentro de los farmacos los
principalmente asociados al estatus distonico son los antagonistas
dopaminérgicos como el haloperidol y la metoclopramida, y las
benzodiacepinas como el clonazepam (Allen et al., 2014; Ruiz-Lopez & Fasano,
2017; Termsarasab & Frucht, 2017). Existen ademas otras situaciones clinicas
que pueden favorecer el desarrollo de esta entidad, como son alteraciones
genéticas pro-distonicas, las neoplasias cerebrales, la hipoxia cerebral, las
enfermedades autoinmunes y los casos de origen psicégeno (Allen et al., 2014;
Ruiz-Lopez & Fasano, 2017; Termsarasab & Frucht, 2017).

El tratamiento del ED es inicialmente farmacolégico y con medidas de sostén y
cuidado sistémico en la unidad de cuidados intensivos (UCI), sin embargo,
existen casos refractarios, dramaticos y severos en los que el estatus persiste y
solo se logra controlar con anestésicos y relajantes, con ventilacion mecanica
prolongada, y en los que la integridad y futuro del paciente se puede llegar a
comprometer severamente. En estos casos puede ser necesario el manejo
neuroquirurgico para evitar complicaciones irreversibles y la muerte.
Presentamos la experiencia con dos pacientes con ED refractario que
requirieron manejo quirdrgico.
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Reporte de casos

El caso numero 1 es un paciente de 4 afios que fue llevado a cirugia para
realizacion de amigdalectomia bilateral, presentando durante el acto operatorio
sangrado masivo, choque hipovolémico y paro cardiaco que requirié maniobras
de reanimacion avanzada durante 10 minutos, posterior a ello fue manejado en
UCl en donde pudo ser estabilizado su estado hemodinamico con multiples
trasfusiones y vasoactivos. Cinco dias después del evento y resuelto el choque
hipovolémico se inicid retiro de sedo-analgesia para intentar retiro de
ventilacion mecanica, sin embargo, al llegar a dosis minimas de infusion de
midazolam y fentanyl el paciente presentd6 movimientos disténicos
generalizados severos, con postura ténica del tronco en hiperextension e
imposibilidad de suspension del soporte ventilatorio. Posterior a ello se inici6
de nuevo sedo-analgesia, se realizaron estudios de extension para documentar
infecciones o alteraciones metabdlicas los cuales no reportaron ninguna
anormalidad, se tomé resonancia magnética de cerebro que mostré
alteraciones indicativas de encefalopatia hipdxico isquémica aguda
generalizada, se realizd puncion lumbar y analisis de liquido cefalorraquideo el
cual tampoco evidencié ninguna anormalidad.

A las 72 horas del primer intento de suspension de sedo-analgesia se hizo un
segundo, presentandose de nuevo una distonia generalizada severa que no
permitio suspensiéon de la ventilacion mecanica, obligando de nuevo al equipo
de UCI a sedarlo profundamente para controlar los movimientos. El paciente
fue valorado por neurologia clinica pediatrica, quienes intentaron manejo con
biperideno, tetrabenazina, levodopa-carbidopa y baclofén oral, sin lograr
ningun tipo de control de movimientos y con requerimiento de sedacién
permanente por tres semanas.

Debido a la falla en el manejo médico el paciente fue valorado por neurocirugia
funcional, considerandose por la lesién hipoxico-isquémica encefalica
generalizada como primera opcién de manejo invasivo la posibilidad de
implantar una bomba para infusién intratecal de baclofén. Se realizaron tres
pruebas con 50, 75y 100 microgramos de baclofén intratecal sin obtenerse
respuesta, sin embargo, con una ultima prueba de 150 microgramos se observo
mejoria significativa de los movimientos por 16 horas, logrando estar durante
este tiempo con dosis minimas de sedo-analgesia y con adecuados parametros
ventilatorios, por lo cual se decidié realizar la implantacién de una bomba como
ya se habia indicado.
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Una vez implantado el dispositivo se inici6 la infusion con 100 microgramos dia,
realizando aumentos interdiarios del 20% de la dosis, lograndose resolver el
estatus distonico con 400 microgramos dia de infusién intratecal de baclofén,
pudiéndose retirar los medicamentos para sedacion y la ventilacion mecanica.
El paciente inici6 luego de su salida de la UCI un proceso de rehabilitacién
intensivo de alta complejidad, y por la presencia de movimientos distonicos
segmentarios o focales requirié ajustes de dosis, teniendo una dosis de infusién
al afio de la cirugia de 600 microgramos dia. Durante su evolucion el paciente
presentd deterioro cognitivo persistente moderado y mejoria motora
significativa, logrando a los dos afios deambulacion independiente e inicio de
disminucién progresiva de la dosis de infusion, pudiéndose bajar hasta 200
microgramos dia. Durante el tercer afio post operatorio se presenté dificultad
para poder realizar el relleno de la bomba, por lo cual el paciente fue
hospitalizado para inicio de baclofén oral con vigilancia estricta, tolerando la
falta de infusidn intratecal sin complicaciones con una dosis diaria de 40
miligramos de baclofén oral. Seis meses después de este evento el paciente
seguia sin infusion intratecal de baclofén, decidiéndose en conjunto con la
familia el retiro quirdrgico del dispositivo, todo lo cual se realiz6 sin
complicaciones, siguiendo su manejo por neurologia clinica.

El caso numero dos se trata de una paciente de 6 afios con antecedente de
alteracion en el neurodesarrollo consistente en retraso del gateo, caidas a
repeticion y alteracion de la marcha, quien ingresa al servicio de urgencias por
4 dias de incapacidad para la deambular, hiporexia, diaforesis, multiples
episodios de contraccién muscular sostenida del tronco y autoagresion. Al
examen fisico inicial se encontré una paciente con movimientos disténicos
predominantemente en miembros inferiores, con un patrén fasico irregular, no
se evidencié compromiso a nivel respiratorio y los paraclinicos descartaron
alteraciones metabdlicas. Se inici6 manejo farmacolégico con clonazepam,
baclofeno, risperidona y levodopa-carbidopa, y se tomd resonancia magnética
de cerebro que evidencio hiperintensidades en las secuencias T2 y FLAIR en los
globos palidos internos y en el brazo posterior de la capsula interna
bilateralmente con el cldsico patron de ojo de tigre, siendo interpretadas estas
hiperintensidades por neuroradiologia como depdsitos de hierro (Figura 1).
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Figura 1. Resonancia magnética de cerebro, corte axial, secuencia T2, Caso 2:
Neurodegeneracion Asociada a la Pantotenato Kinasa (PKAN), con el clasico
patrén de “ojo de tigre” a nivel de los globos palidos bilateralmente secundario
a depositos de hierro.

A la paciente se le realiz6 test de Filipin y biopsia de piel con resultado negativo
descartando enfermedad de Niemann Pick C, se tomé electroencefalograma sin
poderse evidenciar actividad epileptiforme, los potenciales auditivos evocados
indicaron audicién normal, los niveles de ceruloplasmina fueron de 39,1 mg/d|,
los de cobre en sangre de 125,8 mcg /dl, oxiesterol en 0,016 ng/u y citotrisidasa
en 28,2 nmol/h/ml. Pese al manejo farmacoldgico inicial la paciente persistio
con movimientos distonicos que cedian inicialmente con el suefio, sin embargo
la distonia se generalizé y generd deterioro del patrén respiratorio, por lo cual
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se inici6 manejo en UCI con goteo continuo de midazolam, lograndose mejoria
clinica parcial, aumentandose ademas la dosis de baclofén oral hasta 50 mg
dia, sin embargo, la paciente permaneci6 en ED, llegando a desarrollar una
postura en opistétonos, con compromiso ventilatorio y sistémico, requiriendo
uso de anestésicos y relajantes para sostener una adecuada oxigenacion. La
valoracion oftalmoldgica reportd presencia de retinitis pigmentosa posterior a
lo cual se inicié un coctel mitocondrial con coenzima Q10 (10mg/Kg/ dia),
riboflavina 100 mg /dia, L-carnitina (50 mg /Kg/dia), vitamina C (5 mg /Kg / dia),
biotina 1000 mcg /dia, y vitamina E1 Ul/Kg/dia, todo sin mejoria de los
movimientos.

Con el cuadro clinico, las imagenes y los laboratorios neurologia clinica
pediatrica sospecho un ED secundario a una Neurodegeneracién Asociada a la
Pantotenato Kinasa (PKAN), e interconsulté al servicio de Neurocirugia
Funcional por la refractariedad del cuadro Una vez evaluado el caso, se
considerd como primera alternativa de manejo quirurgico realizar una prueba
de baclofén intratecal, teniendo en cuenta la alteracion de la anatomia de los
globos palidos internos de la patologia de base, condicion que podria alterar de
manera significativa cualquier tipo de intervencién neuroquirdrgica sobre los
ganglios de la base.

La paciente fue llevada a prueba de baclofén intratecal con la cual solo se obtuvo
buen y satisfactorio control de movimientos con dosis de 150 microgramos.
Teniendo en cuenta lo anterior la paciente fue llevada a implantacion de una
bomba para infusion continua intratecal de baclofén, lograndose con dosis de
300 microgramos dia una luna de miel de 1 semana, durante la cual se logré
excelente control de movimientos, con retiro de anestésicos, relajantes y
ventilacion mecanica y alta de la UCI. Sin embargo, a la semana de tratamiento,
la paciente presenta de nuevo movimientos distdnicos generalizados severos
rapidamente progresivos, con deterioro de nuevo del patrén respiratorio y
reingreso a la UCI. Se hicieron aumentos de dosis del baclofén intratecal hasta
llegar a dosis de 600 microgramos dia, sin embargo, la paciente empeor¢ el
estatus, desarrollando de nuevo opistétonos permanente que solo se lograba
controlar con anestesia general y ventilacion mecanica.

La paciente fue llevada a junta de neuroradiologia y se consideré que los

depdsitos de hierro no comprometian en su totalidad la region motora pdstero-
ventral de los globos palidos internos, y se decidié considerar la realizacién de
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una intervencion neuromoduladora sobre estas estructuras. Se discuti6 la
posibilidad de realizar una palidotomia bilateral vs estimulacion cerebral
profunda bilateral del globo palido interno, sin embargo, teniendo en cuenta el
deteriorado estado nutricional de la paciente, los altos riesgos de infeccion post
operatoria, el compromiso sistémico por la enfermedad, el prondstico
neurolégico reservado de su patologia de base y un entorno psicosocial fragil,
se decidio llevar la paciente a realizar una palidotomia bilateral (Figuras 2, 3, 4).
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Figura 2. Caso 2: Planeacién prequirurgica de la trayectoria de los electrodos
utilizados para realizar la lesion por radiofrecuencia hasta el globo palido
interno bilateralmente en su subregion motora (globo palido interno postero-
ventral).
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Figura 3. Resonancia magnética de cebro, corte axial, secuencia FLAIRE, Caso
2: paciente con Neurodegeneracion Asociada a la Pantotenato Kinasa (PKAN) y
estatus distonico refractario llevada a palidotomia bilateral, se observan las
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hiperintensidades secundarias al procedimiento en el blanco quirdrgico
seleccionado.

Figura 4. Caso 2: Fusion de imagenes entre la resonancia magnética cerebral
preoperatoria de la paciente con Neurodegeneracién Asociada a la Pantotenato
Kinasa (PKAN) y estatus distonico refractario y la resonancia magnética cerebral
postoperatoria luego de la palidotomia bilateral, que muestra la
correspondencia casi exacta entre la planeacién prequirurgica y el resultado
postoperatorio.

Luego de realizada la palidotomia la paciente fue llevada a UCI, en donde
después de una semana de retiro progresivo de los anestésicos y relajantes
endovenosos la paciente pudo ser despertada y extubada con éxito, con
resolucién del estatus distdnico, quedando un cuadro de distonia multifocal con
respuesta adecuada al manejo farmacolégico complementario y sin
comprometerse la vida de la paciente.

Discusion

El ED refractario es una entidad devastadora que requiere manejo quirdrgico
temprano para evitar las complicaciones neurolégicas y sistémicas propias de
esta condicion antes que la reserva funcional del paciente se agote y este
fallezca o termine en un mal estado clinico. Para evitar desenlaces fatales o
altamente morbidos, existen tres opciones neuroquirdrgicas que pueden
permitir al paciente salir del estatus: la infusién de baclofén intratecal, la
palidotomia o la estimulacion cerebral profunda (ECP). La seleccidén de cada una
de estas alternativas depende de la etiologia del estatus, la condicion
nutricional, metabdlica e infecciosa del paciente, de la red de apoyo y la
condicion social de la familia. Es posible que la intervencidon neuroquirurgica sea
la modalidad terapéutica mas efectiva para superar un ED (Ruiz-Lopez & Fasano,
2017).

La implantacion de una bomba para la infusidn intratecal de baclofén constituye
una terapia que ha mostrado capacidad para el control de movimientos
disténicos, logrando mejorar calidad de vida, el conforty la funcionalidad de los
pacientes con casos refractarios, en especial en el grupo de pacientes en los que
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la estimulacion cerebral profunda tiene factores negativos para una adecuada
respuesta clinica: las distonias secundarias asociadas a anormalidades
anatomicas de los ganglios basales en imagenes de resonancia cerebral,
situaciones clinicas en las cuales existe una pérdida morfoldgica y obviamente
funcional de la integridad de los circuitos cerebrales gangliobasales.
Extrapolando este conocimiento y experiencia al paciente con ED, sugerimos
como en el primer caso, que en presencia de anormalidades imagenoldgicas de
la anatomia de las asas gangliobasales, se considere la posibilidad de utilizar la
infusion de baclofén intratecal. Esta alternativa permite ademas realizar una
prueba pre-operatoria que podria predecir la respuesta a la infusidon continua
del baclofén, la cual sugerimos sea de hasta 150 microgramos, superando la
barrera clasica usada en espasticidad de 100 microgramos. Por otro lado, no
implica invasién ni manipulacion encefalica, evitdandose los consecuentes
riesgos de ello. Recomendamos ademas llevar el catéter espinal hasta la
columna cervical alta, inclusive si es posible hasta el foramen magno, o
considerar la opciéon de implantar una bomba para infusion de baclofén
intraventricular.

A pesar de tener publicaciones con resultados interesantes a favor de esta
terapia en el manejo de distonias generalizadas, con posibilidad de mejorar
puntajes en las escalas de distonia y en la calidad de vida hasta en un 86%
(Termsarasab & Frucht, 2017), de las tres alternativas es la que cuenta con
menos experiencia, se considera que menos del 10% de los pacientes con ED
han sido manejados con ella, con reportes exitosos pero también fallidos,
asociados estos ultimos a tolerancia al medicamento o a la aparicion de
complicaciones (infecciones, ruptura o migracién de los catéteres de infusion,
sobre dosificacion, sindrome de abstinencia, fistula de liquido cefalorraquideo)
(Allen et al., 2014; Ruiz-Lopez & Fasano, 2017; Termsarasab & Frucht, 2017). La
poca experiencia en el mundo con la técnica quirdrgica y la dosificacion, han
generado opiniones en contra de esta terapia en la literatura cientifica, sobre
todo por las posibles complicaciones, incluyendo que la misma suspension
abrupta del medicamento puede generar un ED, sin embargo, conforme la
experiencia aumenta como en nuestro grupo, aparecen consideraciones a favor
de esta alternativa: la técnica quirdrgica es mas corta, menos complejay menos
riesgosa que una ECP, y se convierte entonces en parte integral del
armamentario terapéutico contra el ED.
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Por otro lado, la cirugia cerebral para distonias refractarias nacié con la
realizacion de las primeras talamotomias, en embargo con el paso del tiempo,
la experiencia acumulada ha permitido establecer al Globo Palido Interno (Gpi)
como el blanco quirdrgico de eleccion para intervenir esta clase de pacientes, y
sin lugar a dudas, la estimulacion cerebral profunda ha desplazado a un
segundo lugar a la cirugia ablativa. Los mejores resultados con ECP han sido
reportados en el manejo de las distonias generalizadas de origen genético
asociadas a la mutaciéon DYT1, y en general en las llamadas antiguamente
distonias primarias refractarias, asociadas actualmente en la mayoria de los
casos a alteraciones genéticas y en menos casos a condiciones idiopaticas,
situaciones en las cuales no se encuentran alteraciones morfoldgicas en las
estructuras gangliobasales y sus circuitos asociados en los estudios
imagenoldgicos. Del mismo modo, la ECP del Gpi se perfila como la mejor opcién
terapéutica para combatir un ED basados en la experiencia mundial, opcion que
recomendamos como primera linea frente al estatus refractario en especial
cuando no hay alteraciones anatémicas o estructurales gangliobasales. A pesar
de ello, la cirugia ablativa no debe ser descartada y desconocida por completo,
y puede convertirse en una alternativa cuando se requiera una intervencion
cerebral como mejor opcién y no sea posible realizar una ECP: pobre condicion
nutricional, alto riesgo de infecciones, prondstico neurolégico comprometido,
imposibilidad de controles adecuados post operatorios de un estimulador
cerebral, pobre o ausente red de apoyo, pobres condiciones socio-culturales
que impidan el manejo adecuado de un sistema de ECP. O finalmente puede
considerarse cuando un paciente en mala condicion clinica neurolégica y
sistémica necesite una medida humanitaria para salir de un estatus disténico y
de todo el manejo que este implica en una UCI.

La estimulacion cerebral profunda ha acumulado la mayor experiencia mundial
como terapia quirurgica para ED refractario, siendo actualmente la cirugia de
eleccion a nivel del Gpi. Sus efectos se presentan en el post operatorio
inmediato posiblemente por el efecto de microlesion, y ha logrado que una
cantidad importante de pacientes con estatus puedan desprenderse de los
sedantes y de la ventilacion mecanica, logrando llegar a su estado pre morbido,
y con reportes incluso de casos con mejoria de su estado pre-operatorio (Allen
et al., 2014; Ruiz-Lopez & Fasano, 2017; Termsarasab & Frucht, 2017). Sin
embargo, no deja de ser una terapia con complicaciones, algunas
potencialmente fatales, y en esta clase de pacientes en particular, con altas tasas
de dafos del hardware, hasta en el 15% de los casos (Allen et al., 2014; Ruiz-

72



Neurociencias Journal Vol 27 Nim 1 Escobary Cols

Lopez & Fasano, 2017; Termsarasab & Frucht, 2017). También han sido
reportadas infecciones, sangrados en el sitio operatorio, edema cerebral, déficit
neurolégico de novo y cambios en el comportamiento (Lobato-Polo et al., 2018).

Actualmente, el gran reto es cuando considerar llevar un paciente a cirugia, sin
embargo, la tendencia mundial, las guias de practica clinica y las
recomendaciones de expertos sugieren cada vez con mayor ahinco considerar
una intervencién temprana. A pesar de ello el término temprano queda casi
siempre sujeto a la interpretacion de los cirujanos (Allen et al., 2014; Ruiz-Lopez
& Fasano, 2017; Termsarasab & Frucht, 2017). Sugerimos para dar espacio al
tratamiento médico anti-disténico disponible, pero a su vez para evitar el
deterioro neurologico o sistémico y evitar la aparicion de complicaciones,
considerar como temprana una intervencion quirdrgica alrededor de una
semana posterior al inicio del cuadro.

En 2018 Lobato y cols presentaron una serie de 5 pacientes con ED manejados
con ECP del Gpi en 4 pacientes y del NST en un caso, todos con resolucion del
ED (Lobato-Polo et al., 2018). Al revisar la literatura documentaron 41 casos
reportados, de los cuales 17 mejoraron su estado clinico pre operatorio, 11
retornaron a su estado pre morbido, 1 se recuperé completamente y 1 fallecié
por esta condicion. Al analizar su serie de casos, se encontré una mejoria global
de la escala de BFM del 90% a los seis meses de seguimiento, con mejores
resultados en los pacientes con distonias primarias, y todos lograron mejorar
sus movimientos y posturas previas al estatus, sin que se documentaran
recurrencias del mismo.

Respecto de la palidotomia como manejo del ED refractario existen pocos
reportes de casos, en nuestra revision logramos documentar 10 (Allen et al.,
2014; Franzini, Levi, Franzini, Dones, & Messina, 2019), incluso dos de ellos con
Neurodegeneracion Asociada a la Pantotenato Kinasa, todos con resolucion del
estatus, igual como sucedi6 en el segundo paciente. Esta pequefia experiencia
permite al cirujano tener en consideracion que ante la imposibilidad de poder
realizar una ECP como mejor alternativa o ante las consideraciones
mencionadas previamente es posible hacer una palidotomia como alternativa
terapéutica para un ED refractario, situacion en la cual por definicién esta en
peligro la vida del paciente.

Conclusion
73



Neurociencias Journal Vol 27 Nim 1 Escobary Cols

El ED refractario es una condicion que compromete la vida del paciente, el
enfoque clinico debe ir encaminado a determinar qué casos deben ser llevados
a cirugia temprana, siendo la primera opcion de tratamiento la ECP del Gpi. Se
recomienda considerar la palidotomia si hay contraindicacién para la
estimulaciéon y una prueba con posible implantacién de bomba para infusion
intratecal de baclofén cuando exista dafio morfolégico evidente en las
neuroimagenes de las estructuras gangliobasales y sus circuitos asociados.
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