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Uno de los capitulos mds descorazonantes de la patologia neurolégica en
otro tiempo, tanto por lo ohscuro de su fisiopatologia como por lo nulo
del tratamiento, era el referente a la presencia de movimientos anormales
en diversos cuadros clinicos debidos a lesiones del sistema extrapiramidal,
hoy llamado sistema parapiramidal. La concepcién clisica explicativa al
respecto se basaba en la presencia de lesiones localizadas a uno o varios
de los ganglios basales del encéfalo v a la “liberaciéon de los centros infe-
riores”, lo que produciria los variados tipos de movimientos que se descri-
ben en patologia. Estos conceplos duraron baslante tiempo en la mente de
los médicos, a pesar de que Hughlings Jackson habia establecido un hecho
incontroverlible al afirmar que “cualquier lesion del sistema nervioso que
resulta en pérdida de células o de sus prolongaciones, no produce sintomas
positivos™; por lo tanlo, se aseguraba que cuando se lesionaban los ganglios
basales (estriado, nacleo rojo, cuerpo de Luys, etc.) se libershan impulsos de
nicleos subyacentes que acluarian sobre las neuronas motoras periféricas.
Hasta ahi los conceptos clisicos.

En 1929 Wilson lleg a la conclusién de que, si estos movimientos anor-
males tienen la caracteristica de ser continuos, debe existir como condicién
indispensable una via por donde los influjos se propaguen, ¢ hizo la suges-
tidn de que el punto de partida debia hallarse en la zona prerrolandica, en,
seglin sus propias palabras, “un centro metor de mas jerarquia fisioldgica
que la zona motora rolindica”. Y es asi como, desde ese afio, se establecis la
fisiopatologia de los movimientos anormales, temblor, corea y atetosis.

En la actualidad se piensa que no hay tal liberacién de los centros sub-
yacentes, sino que los sintomas hiperquinéticos son el resultado de la accidn
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de diferentes partes del sistema nervioso que actiian conjuntamente con las
partes enfermas. Esas diferentes partes productoras de sintomas positivos son
supra v subyacentes a las lesionadas, si hay una via intacia por la cual se
puedan manifestar.

En 1817 sir James Parkinson observé que el temblor de los parkinsonianos
desaparecia si, por cualquier proceso, se desarrollaba una hemiplejia. En
1909 Horsley pudo abolir los movimientos coreoatetsticos extirpando la
circunvolucion precentral o prerrolindica, Después se hicieron observaciones
similares: Patrick y Levy, 1922; Anschiitz, 1910; Payr, 1921; Nazaroff,
1927; Polenow, 1929; Bucy v Buchanan, 1932, y por dliimo, Sachs, 1935.

Bucy y Buchanan postularon que los movimientos coreoatetéticos se ori-
ginaban en el area 6 a « de la corteza, e iban por una via extrapiramidal o,
como posteriormente se le ha llamade mds correctamente, parapiramidal, y
de alli a las células de los cuernos anteriores de la medula,

Para probar esta hipotesis, Bucy esgrimié los siguienles razonamientos:
1} En un cazo con atetosiz se desarrollé una hemiplejia y desaparecieron las
manifestaciones de la primera; a los pocos dias desaparecié la hemiplejia y
los movimientos ateidticos no .se volvieron a presentar, lo que inlerpretd
este autor como que el haz piramidal sufrié una lesion minima que le per-
mitié su recuperacion, En cambio, los movimientos inveluntarios sen pro-
ducidos y llevados por olro sistema de fibras muy cercano al piramidal, que
en el caso fué lesionado considerablemente sin llegar a recuperarse. 2} Su-
ministrando a un sujeto con coreoatetosis grandes doesis de barbitiricos,
desaparecen sus movimientos anormales. Después de que el sujeto ha des-
pertado del suefio asi provocado, esos movimientos anormales no aparecen
por més o menos una hora; en cambio, el sujeto conserva su motilidad
voluntaria. Esto se apoya en las experiencias de Fulton y Keller, con las
cuales demostraron que, cuando los barbitiricos han deprimido el &rea
4 {motora) ligeramente, la depresién del drea 6 (premotora) es casi total,
~de lo gue se deduce que es de ahi de donde parten los impulsos anormales
que dan origen a la coreoatetosis. 3) Putnam demostrd que los movimientos
coreoatetdticos desaparecen destruyendo el cordén anterior de la medula
espinal, procedimiento que dcja intacto €l haz piramidal cruzado site en el
corddn lateral de la medula.

Er resumen, Bucy postula el siguiente mecanismo fisiopatologico de la
coreocatetosis: en la corteza cerebral normalmente existen fajas angostas a
las que, por su accién inhibidora sobre otras porciones de la corteza se
llaman areas supresoras; en la corteza premotora existen dos, la 8 y la 4 s,
De ahi parten los impulses inhibitorios al nicleo caudado y de éste, por fibras
estriopalidales, al globus pallidus, de la parte interna de este nicleo sale un
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relevo, el fasciculo lenticular y el ansa lenticular, a formar los campos H 1
y H 2 de Forel, que se relevan nuevamente en el talafno 6ptico en su parte
ventrolateral y también en el cuerpo de Luys, para salir finalmente a ejercer
su accién supresora a las 4reas motora y premotora de la corteza (areuas
4 y 6 respectivamente) . Queda asi formado normalmente un circuito cortico-
subcérlico-cortical. En los casos de coreoatetosis el circuito, roto en su parte
subcortical {pellidus y cuerpo de Luys) no permite el paso de los influjos
supresores y deja a las dreas 6 y 4 liberar continuamente impulsos anormales,
que, por la via parapiramidal, llegan a las células motoras y a la musculatura
que se contrae de continuo, dando lugar a los movimientos coreicos o atetd-
ticas, o ambos.

HISTORIA CLINICA

Resumen de la histaria clinica del caso.

Enfermo vardn, de 17 afios de edad, examinado el 21 de septiembre de 1951, quien,
a los 9, sin cause aparente, inicié hiperquinesia en ¢l miembro superior izquierdo, la
que gradualmente fué progresando en intensidad y topografia de los segmentos distales
a fos proximales. Estes movimientos semejaban al prineipio temblores de mediana
amplitud, para transformarse en sacudidas bruscas, amplias ¥ desordenadas, sin pa-
trén  determinado ¥ en ocasiones de¢ forma reptante. Esto obligé al enferma =
conservar su mano afectada dentre de la bolsa del pantaldn, incapacitandolo totalmente,
en consccuencia, para cl use de su miembro. Ocasionalmente presentabz sacudidas dis-
cretas en el miembro inferior del mismo lado. Este cuadro tardd en establecerse cinco
meses, después de lo cual se {ué instalando progresivamente una hemiparesia en Ios
miembros hiperquinéticos. Al cabo de otros cusntos meses, ¢l cuadre se hizo estaciona-
rio, tal como se observa en la dctualidad. Fué admitide al Hespital Infantil, en dende
se le practicé craniotomia, al decir del enfermo para extirparle un tumor. No fué posible
obtener datas en dicho Hospital, .

Posteriormente a esa intervencién, el enfermo permanecid sin cambio alguno en su
condicién; sin embargo, presentd crisis convulsivas que en ocasiones se presentaban bajo
la [orma descrita por Jackson ¥y en otras como crisis de “gran mal”. Durante uno de
estos itltimos episodios el enfermo se fracturd una clavicula, gue fué tratada ortopé-
dicamente. En ocasiones, después de las crisis' convnlaivas, y cuzlquiera que fuese la
forma de ellas, manifestaba parestesias en el lado izquierdo del cuerpo, de varios
minutos hasta una hora de duracién. El sindrome convulsivo postoperatorio fué tratado
con harbitiricas a la dosis de 0,05 a (.10 g. por dia, en forma irregular en cuanto & .
constancia. En los antecedentes del enfermo no hay nada importante gue mencionar,

A la exploraciéon neuroldgica comprebamos lo mencionado en el padecimiento actual:
hiperactividad emocional en la hemicara izquierda. Su marchs era de tipo hemiplé-
jico por defecto del lado izquierdo, modificada por el factor hiperquinético antes des-
crito, Hipertonia en miembros izguierdos y atrofia discreta del miembro superior, por
desuso probablemente. En estos miemhros se observaron movimientos anormales coreo-
atetdticos, con predominio de los primerps, mis marcados en el superior izquierde que
en el inferior del misma lade, ¥ que adguirian las caracteristicas de hemibalismo. Leos
reflejos dsteotendinases izquierdos, aumentados en relacién con los derechos, sin existir
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reacciones anormales en los mismos, La sensibilidad era normal en todas sus formas. La
exploracién fisica general de! resto de sistemms y aparatos did resultado normal. Se
llegé a la conclusién de que se trataba de un hemibalismo y sindrome convulsivo pest-
operaterio por cicatriz con adherencias meningocorticales.

Se considerd que nna nueva craniotomia, con €l fin de remediar, de ser posible, las
crisis convulsivas ¥ resecar el dvea promotora {irea 6 de Brodman} para aliviar tam-
bién los movimientos coreicos, seria conveniente para el enferme. El dia 8 de octubre
de 1951 se hizo la intervencién quirirgice. E! enfermo, después de la intervencidn, ha
presentade crisis convulsivas esporadicas que han sido controladas con hidantoinas y
fenobarbital; de sus movimientos coreoatetdticos ha mejorado considerablemente, aun
cuando éstos no han desaparecido en su totalidad.

SUMMARY

Bucy explain choreoatetosis through the following physiopatholegical mechanism:
there are certain narrow bunches normally in the cortex, which are called suppresive
areas because of their inhibiting action on other cortical areas. There are two of them
in the promotor cortex: the B8 and the 4 s Inhibitory impulses arise there and go
through nucleus caudatns, and {rom thence to the globus pallidus with triepallidal
fibers. From the pallidus inner corner arises a relay the lenticular bunch, to form the
areas H: and H. of Forel. These, finally, through a last relay at the tallamus ventrolateral
portion and at Louys’ bedy, arrive finally to. the metor and premotor areas of the
cortex {areas 4 and 6 respectivelly), where they exert their inhibiting action. Thus a
cortical-subcortico;cortjcal circuit is formed, Broken at its subcortical portion (pallidus
and Louy’s body}, it does not allow the passage to the suppresive influence and so
lets the areas 6 and 4 freely liberate their abnormal impulses, which, through de para-
pyramidal via, arrive to the motor cells and from there, to the muscles, which contraet
continually, constituting the thorere and or athetotic movements.

The author includes a case of his own, which was favorably influence by the section
of the premotor arca.
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