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RESUMEN

Objetivos: El objeto de este trabajo es describir cuatro pacientes con 
distonía cráneocervical (DCC) tratados con Estimulación Cerebral 
Profunda (ECP). Además, investigamos la eficacia del tratamiento 
y los predictores de la evolución quirúrgica, por medio de la revision 
y análisis de publicaciones previas.
Métodos: Cuatro pacientes con distonía cráneocervical (DCC) 
fueron tratados con ECP el globo pálido interno (Gpi) o del Núcleo 
Subtalámico (NST). Se realizaron búsquedas en Pubmed y Medline 
para obtener información detallada de pacientes que fueron operados 
con ECP para DCC. El punto principal que señala la eficacia de este 
tratamiento fue el cambio en la escala de Burke–Fahn–Marsden para 
Distonia (Puntuación de movimiento y discapacidad, BFMDRS- M/D) 
luego de la cirugía. 
Resultados: Setenta y cinco pacientes fueron incluidos en el conjunto 
de datos, incluyendo 69 pacientes con Gpi-ECP y 6 pacientes con NST 
- ECP. El promedio temporal de seguimiento fue de 28 meses luego 
de la cirugía. La mejoría promedio en la puntuación de la BFMDRS-M 
fue de 24.5 ± 11.2 en los exámentes preoperatorios y 8.1 ± 5.7 en los 
postoperatorios, al momento de la última evaluación, con un promedio 
de mejoría del 66.9% (p < 0.001). El puntaje promedio de la BFMDRS-D 
score fue de 8.1 ± 4.6 en el preoperatorioy and 3.6 ± 2.5 en el postopera-
torio, con un promedio de mejoría del 56.0% (p < 0.01). Se encontraron 
correlatos positivos entre cada uno de las puntuaciones de movimiento 
y discapacidad preoperatorios y en las puntuaciones de movimiento y 
discapacidad y en los porcentajes de mejoría postoperatoria (r = 0.247, 
p = 0.034; r = 0.331, p = 0.034, respectivamente).
Conclusión: La ECP en los núcleos GPi/NST es un tratamiento 
efectivo para pacientes con DCC médicamente refractaria, incluyendo 
aquéllos con síntomas preoperatorios severos. La edad al comienzo 
de la DCC y la duración de la enfermedad no predijeron la mejoría 
en las puntuaciones para el movimiento.
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ABSTRACT

Objectives: The aim of this study was to report on four patients 
with craniocervical dystonia (CCD) treated with deep brain stimu-
lation (DBS). In addition, we investigated the treatment eficacy 
and surgical outcome predictors by the review and analysis of pre-
viously published studies.
Methods: Four patients with CCD underwent DBS of the globus pa-
llidus internus (Gpi) or subthalamic nucleus (STN). PubMed and ME-
DLINE searches were performed to obtain detailed information on pa-
tients who underwent DBS for CCD. The primary eficacy endpoint was 
the change in the Burke–Fahn–Marsden Dystonia Rating Scale (move-
ment and disability scores, BFMDRS- M/D) after surgery.
Results: Seventyfive patients were included in the pooled analy-
sis, including 69 patients with Gpi-DBS and 6 patients with STN-
DBS. The mean follow-up of time was 28.0 months after surgery. The 
mean BFMDRS-M score was 24.5 ± 11.2 preoperatively and 8.1 ± 5.7 
postoperatively at the final follow-up evaluation, with a mean im-
provement of 66.9% (p < 0.001). The mean BFMDRS-D score was 
8.1 ± 4.6 preoperatively and 3.6 ± 2.5 postoperatively, with a mean 
percentage improvement of 56.0% (p < 0.01). Positive correlations 
were found between each of the preoperative movement and disability 
scores and percentage of postoperative improvement (r = 0.247, p = 
0.034; r = 0.331, p = 0.034, respectively).
Conclusion: GPi/STN-DBS is an efective treatment for patients 
with medically refractory CCD, including those with severe preope-
rative symptoms. The age at CCD onset and the disease duration do 
not predict improvement in movement scores.
Keywords: Craniocervical dystonia, deep brain stimulation, Meige 
Syndrome, Treatment outcome
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INTRODUCCIÓN

La distonía cráneocervical (DCC), comúnmente 
denominada Síndrome de Meige, es una manifestación 
distónica segmentaria en la que los pacientes clínica-
mente presentan blefaroespasmo, distonía facial, oro-
mandibular y cervical.1,2 El tratamento médico, consiste 
en primer término de inyecciones de Toxina Botulínica 
(BTX), como tratamiento standard inicial,3,4 aunque los 
signos de discapacidad suelen persistir.5 Periódicamente, 
los reportes concernientes a la ECP del GPi, para casos 
de distonía generalizada, médicamente refractaria6,7 
aumentan contínuamente. Además, la ECP del núcleo 
Subtalámico (NST) ha demostardo potencial terapéutico 
similar para la distonía.8,9 Un análisis de los efectos de 
la ECP en la DCC, proveerá información importante 
para determinar cuando la ECP debería considerarse 
una opción terapéutica esencial agregada a la terapia 
con BTX , o hasta donde la ECP del GPi sería direc-
tamente una alternativa terapéutica en tales casos. En 
esta publicación, presentamos cuatro pacientes que 
fueron tratados, dos con ECP del GPi, y dos con ECP 
del NST. Asimismo, revisamos la literatura de ECP para 
tratamiento de la DCC. Paralelemente al análisis propio 
de nuestros datos, cotejamos el promedio de respuesta 
a la ECP en pacientes con DCC, y examinamos los 
predictores evolutivos en una cohorte más numerosa. 

MÉTODOS

Descripción de los pacientes

Los cuatro pacientes de nuestro estudio, fueron 
reclutados por el Departamento de Neurocirugía Fun-
cional y elegidos por un neurólogo especializado en 
trastornos del movimiento. Ellos continuaban mostrando 
compromiso funcional, pese a un tratamiento médico 
optimizado, incluyendo terapia con toxina botulínica 
fracasada. 

Los datos demográficos de estos pacientes se en-
cuentran listados en la Tabla 1 y la técnica quirúrgica 
empleada fue la misma que para ECP – NST en Pa-
cientes con Enfermedad de Parkinson. Los pacientes 
fueron colocados en un marco estereotáxico de Leksell, 
la mañana de la cirugía, y llevados a realizarse una 
Resonancia Magnética Nuclear de cerebro. Estas imá-
genes se transfirieron luego a la estructura Surgiplan 
Workstation (Elekta, Suecia) en la sala de operaciones. 
Las coordeneadas para el NST fueron: 2-3 mm poste-
riores al punto intermedio comisural, 12-13 mm lateral 
al plano medio de 3er ventrículo y 4-6 mm por debajo 
del plano intercomisural. El GPi estaba 2-4 mm anterio-
res al punto intermedio comisural, 18-21 mm lateral al 
plano medio de 3er ventrículo y 4-6 mm por debajo del 
plano intercomisural. El límite anatómico del NST fue 
fácilmente distinguible en las imagines con técnica T2 
y FLAIR y las coordenadas fueron calculadas automáti-
camente por el sistema Surgiplan, y los procedimientos 
quirúrgicos se realizaron bajo anestesia general. El 
registro por medio de microelectrodo intraoperatorio 
se usó para verificar los patrones de descarga en el 
NST y/o el GPi, por medio de implante de electrodos 
tetrapolares(electrodo 3389 para NST y electrodo 3387 
para GPi; Medtronic, Inc., Minneapolis, MN, EE.UU.) en 
la zona blanco. Se realizaron estimulaciones de prueba 
para excluir posibles efectos indeseables, así como un 
período de prueba de tres a cinco días, para determinar 
los efectos terapéuticos preliminares, y más tarde se 
implantó un neuroestimulador (IPG, Medtronic Inc., 
Kinetra) subcutáneo en la region subclavicular derecha. 
Una semana después los pacientes fueron dados de 
alta y el neuroestimulador fué encendido entre dos a 
cuatro semanas después de la cirugía.

Búsqueda bibliográfica

La base de datos PubMed fue la fuente de bús-
queda para artículos que describieran la aplicación 

Paciente Sexo Edad a la cirugía Duración de la Área somática afectada Medicación recibida al  
     enfermedad  momento quirúrgico 

                                           
 1 Masc.    54 5 años Ojos, área oromandibular, Baclofen, Trihexyphenidyl, 
       cuello, laringe Clonazepam

 2 Fem.    66 9 años Ojos, área oromandibular, Alprazolam, Toxina  
        laringe  botulinica 

 3 Masc.    36 1 año  Ojos, área oromandibular Trihexyphenidyl,
        Haloperidol, Toxina botulinica, 
        Baclofen       
 

 4 Fem.    58 4 años Ojos, área oromandibular Baclofen, Toxina Botulinica              

Tabla 1. Características clínicas de los pacientes con distonía cráneocervical
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de ECP en pacientes con DCC, usando los términos 
“deep brain stimulation” y “dystonia”, y revisando 
resúmenes y textos completos sobre estos casos 
con el fin de realizar una revisión bibliográfica 
exhaustiva.  

Los criterios de inclusion de nuestro estudio fueron: 
1. Se revisó la literatura publicada en inglés desde 

el año 2000 y solo se tuvieron en cuenta los trabajos 
que incluían datos sobre pacientes individualizados. 

2. Se incluyeron pacientes por los cuales la semio-
logía fue descripta como bléfaroespasmo y distonía 
facial y/o oromandibular, con o sin distonía cervical o 
cráneocervical.10

3. La evolución clínica después de la ECP fue 
evaluada usando los puntajes de la escala de Burke–
Fahn– Marsden (BFMDRS-M) para distonía y para 
Discapacidad y (BFMDRS-D). La información sobre 
el sexo, edad de comienzo de la enfermaedad, edad 
al momento de la cirugía, duración de la enfermedad , 
blanco quirúrgico, duración de seguimiento, parámetros 
de estimulación y los puntajes de los valores basales 
y postoperatorios de la la escala de BFMDRS, fueron 
obtenidos y analizados. 

Análisis estadístico

Los datos de los pacientes de los estudios reco-
lectados, y los de nuestros cuatro pacientes, fueron 
conjugados y analizados en conjunto. El puntaje 
elegido de la escala BFMDRS-M/D fue seleccionado 
como la medida de evolución primaria. Los puntajes 
de la escala BFMDRS, en diferentes momentos del 
seguimiento postoperatorio, fueron comparados a 
los puntajes preoperatorios. Se eligieron seis ca-
tegorías de tiempo (0 [línea de base], 0 a ≤6, > 6 
a ≤12, >12 a ≤24, >24 a ≤36, y >36 meses), y los 
puntajes promedio, fueron resumidos para cada 
tiempo de comparación.

Las evoluciones fueron comparadas y apareadas 
por medio de los tests de Student y para determinar 
factores pronósticos se usó un análisis de correlación, 
basados en los coeficientes de correlación de Pearson. 

Con el objetivo de comparar las evoluciones entre 
ECP-Gpi y ECP-NST, se usó el test de Wilcoxon de 
suma de rango. 

Se consideró significativo un umbral estadístico de p < 
0,05. Los análisis estadísticos fueron realizados utilizando 
el software SPSS 17,0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA).

RESULTADOS

Evolución de los pacientes en nuestro centro 

A dos pacientes se les realizó una ECP- GPi y a 
otros dos una ECP - NST. El registro intraoperato-
rio con microelectrodos claramente exhibieron las 
señales características del NST y/o GPi y la esti-
mulación de prueba aliviaba levemente la tension 
excesiva en músculos faciales. Los movimientos 
involuntarios del paciente número 3 fueron su-
primidos durante esta prueba. No se registraron 
compliciones postoperatorias severas. El promedio 
preoperatorio de los puntajes de la escala BFMDRS 
para movimiento y discapacidad fueron 16,9±5,0 y 
7,0±2,9, respectivamente. En el último control de 
seguimiento, a más de tres años de la cirugía los 
puntajes de la escala BFMDRS para moviemento 
y discapacidad fueron 6,4±5,3 y 3,0±3,6, indicando 
mejorías promedio de 62,1% (p < 0,05) y 57,1% (p < 
0,05), respectivamente. Los cambios en la severidad 
de los síntomas y los parámetros de estimulación 
están listados en la Tabla 2.

Análisis basado en la bibliografía

Resultados de la búsqueda. De los 182 artículos 
identificados inicialmente, 29 parecieron relevantes 
para el uso de ECP en DCC. Luego de seleccionar 
estos trabajos que incluían información detallada de 
pacientes individualizados, 20 artículos se encontra-
ron dentro de nuestros criterios de inclusión y fueron 
incorporados para el análisis. Se eliminaron dos artí-
culos porque no incluyeron la escala de BFMDRS para 
evaluar la intensidad de los movimientos distónicos,11,12 
al igual que otros siete artículos que no dieron infor-
mación detallada sobre los puntajes de esta escala. 
Las 20 publicaciones restantes incluyeron un total de 
71 pacientes con DCC, quienes fueron tratados por 
medio de ECP. Las características de estos pacientes 
se muestran en la Tabla 3.

 Paciente Blanco Seguimiento Escala BFMDRS-    Escala BFMDRS    Parmetros finales de estimulación
   en meses movimiento basal/ para Discapacidad  
   FU1/FU2/LFU FU1/FU2/LFU basal/FU1/FU2/LFU

 1 NST 8/18/42 21/0/2/4.5 9/0/2/3 Izquierdo C+ 2- 120 μsec, 185 Hz, 3.5 V; derecho: C+3- 90 μsec, 185 Hz, 3.3 V

 2 NST 3/15/125 20/3.5/4/14 10/2/3/8  Izquierdo  C+ 2- 120 μsec, 185 Hz, 3.6 V;  derecho : C+1- 120 μsec, 185 Hz, 3.2 V

 3 GPi 8/20/66 10/2/2/2 4/0/0/1 Izquierdo : C+ 2- 90 μsec, 160 Hz, 3.2 V;  derecho : C+3- 90 μsec, 160 Hz, 3.0 V

 4 GPi 5/12/42 16.5/2/2/5 5/0/0/0 Izquierdo : C+ 1- 90 μsec, 170 Hz, 2.9 V;  derecho : C+2- 90 μsec, 170 Hz, 3.0 V

Tabla 2. Puntajes clínicos individuales y parámetros de los pacientes durante el seguimiento
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 Blancos de la ECP

La ECP del GPi fue realizada en 69 de los 75 pa-
cientes, de los cuales solo seis recibieron ECP del NST 
bilateral. Cuatro pacientes con DCC primaria fueron 
implantados con ECP bilateral de ambos NST.29 Dos 
pacientes en nuestro centro recibieron ECP del NST 
bilateral, y de ellos uno (el paciente 1) obtuvo mejorías 
significativas en la en sus movimientos y en su capa-
cidad functional. Por el contrario el otro (el paciente 2) 
respondió bien a esta clase de estimulación durante 
el primer año, pero mostró una declinación en sus 
capacidades en los seguimientos posteriores.

Evoluciones clínicas

La edad promedio al comienzo de la sintomatología 
fue de 48,0 ± 13,0 años y, la edad promedio de los 
pacientes al momento de la cirugía fue de 58,7 ± 10,1 
años. De este modo, el promedio de la duración de la 
enfermedad al momento de realizarse los implantes 
quirúrgicos, fue de 10,5 ± 6,9 años. La evolución de los 
pacientes fue evaluada durante un promedio temporal 
de 28,0 ± 26,6 meses (con un rango de 2 a 125 meses) 
después de la cirugía. El puntaje promedio de la escala 
BFMDRS-M fue para el preoperatorio de 24,5 ± 11,2 y 

de 8,1 ± 5,7 para el postoperatorio, en el momento de 
la última evaluación, lo cual corresponde a un promedio 
de mejoría global del 66,9% (p < 0,001). Debido a que 
la duración del seguimiento postoperatorio no fue del 
mismo lapso en todos los casos, los puntajes obtenidos 
en las evaluaciones en diferentes instancias fueron 
resumidas a través de ventanas en rango temporal. De 
esta manera, dividimos los resultados del seguimiento 
en cinco períodos (0 a ≤6, >6 a ≤12, >12 a ≤ 24, >24 a 
≤36, y >36 meses). El promedio de los puntajes para 
la escala BFMDRS-M durante estas cinco ventanas 
temporales, luego de las cirugías, fueron 7,8 ± 4,4 (n 
= 32), 6,0 ± 4,6 (n = 28), 7,5 ± 4,0 (n = 10), 11,2 ± 8,2 
(n = 17), y 6,6 ± 4,6 (n = 19), para el seguimiento de 
los pacientes a períodos de 0 a ≤6, >6 a ≤12, >12 a 
≤24, >24 a ≤36, y de >36 meses y, respectivamente. 

Los porcentajes de mejoría, comparados con los 
puntajes basales para cada grupo 65,3%, 76,5%, 58,0%, 
64,1%, and 73,9% para los pacientes al momento del 
seguimiento a los 0 a ≤6, >6 a ≤12, >12 a ≤24, >24 a 
≤36, y >36 months, respectivamente (p < 0,05).

El puntaje promedio de la escala BFMDRS-D fue 
evaluado en en 41 pacientes. Sus puntajes fueron de 
8,1 ± 4,6 preoperatoria y 3,6 ± 2,5 postoperatoriamente 
en la evaluación al momento del último seguimiento de 
control. El promedio del porcentaje de mejoría fue de 

 Estudio Número Edad al Edad al momento Duración de la BI-MDRS-M Ultimo valor de Porcentaje Meses postoperatoiio
  de pac. comienzo de la cirugía enfermedad preoperatorio BFMDRS-M de mejoría a la última observación
    Mediana±DS Mediana±DS Mediana±DS Mediana±DS % Mediana±DS

 Muta et al. (13) 1 43 61 18 34.5 8 76,8 6

 Vercueil et al. (14) 1 44 59 15 NA NA 66 6

 Capelle et al. (15) 1 55 60 5 18 6 66,7 24

 Houser and Waltz (16) 1 42 44 2 44 10 77,3 6

 Ostrem et al. (10) 6 54±10,7 62,2±6,7 8,2±6,3 22±8,3 6,1±4,2 72,3 6±0

 Blomstedt et al. (5) 1 26 44 18 24.5 7 71,4 18

 Loher et al. (17) 1 55 60 5 18 7.5 58,3 12

 Berman et al. (18) 7 45,1±11,0 58,9±7,1 13,4±11,1 16,9±8,4 7,3±4,3 56,8 8,0±4,4

 Sensi et al. (19) 9 28,9±13,6 45±12,9 16,1,±5,1 37,5±14,1 15,8±9,1 57,9 36±0

 Woehrle et al. (20) 1 72 77 5 22 11 50 16

 Ghang et al. (21) 11 49,5±9,8 58,2±7,7 8,7±7,6 24,5±5,9 6,3±5,6 74,3 12±0

 Inoue et al. (22) 1 43 61 18 35 5 85,7 120

 Lyons et al. (23) 3 NA NA NA 27,3±1,2 8±4,4 70,7 48±6,0

 Markaki et al. (24) 1 42 49 7 10 3 70 6

 Romito et al. (25) 1 56 68 12 66 4 93,9 38

 Reese et al. (26) 12 55,9±5,8 64,5±4,4 8,6±4,4 20,6±4,6 11±4,6 46,6 35,3±23,7

 Sako et al. (27) 5 51,6±8,9 64,6±7,2 13±4,5 22,2±12,4 3,1±1,7 81,5 49,4±43,7

 Tai et al. (28) 1 63 66 3 32 8 75 60

 Ostrem et al. (29) 4 52,3±6,6 65,3±2,2 10±5,4 17±4,9 8,6±3,4 49,4 6 ± 0

 Sobstyl et al. (30) 3 39,7±15,6 54,3±10,2 14,7±6,4 25,6±9,7 6,3±1,5 75,4 22,6±14,0

 Present 4 48,8±9,7 53,5±12,7 4,8±3,3 16,9±5,0 6,4±5,3 62,1 68,8±39,2

 Total 75 48,0±13,0 58,7±10,1 10,5±6,9 24,5±11,2 8,1±5,7 66,9 28±26,9

Tabla 3. Panorama de los estudios incluídos en la revision de la bibliografía
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56,0% (p < 0,01). El puntaje promedio para las cinco 
categorías postoperatorias fue de (0 a ≤6, >6 a ≤12, >12 
a ≤24, >24 a ≤36, y >36 meses luego de las cirugías ) 
revelaron puntajes de la escala BFMDRS-D de 4,0 ± 
2,4 (n = 21), 1,87 ± 1,80 (n = 8), 3,5 ± 2,3 (n = 6), 3,7 
±3,1 (n = 12), y 2,8 ± 2,6 (n = 8), respectivamente, con 
un porcentaje promedio de mejoría de 48,4%, 73,2%, 
50%, 62,7%, y 76,1%, respectivamente (p < 0,005).

Para los seis pacientes que recibieron ECP-NST 
bilateral, el puntaje promedio de la escala BFMDRS-D 
fue de 18,2 ± 3,5 preoperatoria y 8,8 ± 4,0 postoperato-
riamente al momento del ultimo seguimiento de control. 
Ésto corresponde a una mejoría global del 51,6% (p < 
0,001). Para los otros sesenta y nueve pacientes que 
recibieron ECP-NST bilateral, el promedio de puntajes 
de la escala BFMDRS para el movimiento, fue de 25,1 
± 11,5 preoperatoriamente y 8,1 ± 6,0 postoperatoria-
mente, con un promedio de mejoría del 67,3% (p < 
0,01). La DCC pareció responder mejor a ECP – Gpi 
que a la ECP – NST, pero este resultado no fue esta-
dísticamente significativo (p > 0,05).

Predictores de pronóstico

No encontramos correlato evolutivo obtenido a tra-
vés los puntajes de la la escala BFMDRS-M, con las 
edades al comienzo del padecimiento, duración de la 
enfermedad, o edad al momento de la operación, en el 
momento de la última evaluación (edad de comienzo 
vs. porcentaje promedio de cambio el puntaje de la 
escala BFMDRS-M , r = - 0,098, p = 0,414; duración 
de la enfermedad vs.porcentaje promedio de cambio 
en los puntajes de la escala BFMDRS-M , r = - 0,043, 

p = 0,718; y edad al momento de la cirugía vs,el pro-
centaje promedio de cambio en el puntajje de la es-
cala BFMDRS-M, r = - 0,151, p = 0,197). Los valores 
preoperatorios de la Escala BFMDRS-M, fueron de 
modo significativo, positivamente correlacionados con 
sus puntajes postoperatorios (r = 0,376; p = 0,001). 
También fueron correlacionados de modo significati-
vamente positivos los valores de los porcentajes de 
mejoría para la Escala de BFMDRS-M , entre el pre y 
postoperatorio.(r = 0,247; p = 0,034, Gráfico 1A).

Los valores preoperatorios de la Escala BFMDRS-D, 
fueron de modo significativo correlacionados con los 
porcentajes de mejoría al momento de la última eva-
luación del seguimiento (r = 0,331; p = 0,034, Gráfico 
1b). Otros factores, incluyendo la edad al comienzo 
de la enfermedad, duración de la enfermedad y edad 
al momento de la cirugía, no fueron significativamente 
correlacionados con los valores de los porcentajes de 
mejoría para la Escala de BFMDRS.

Configuraciones de estimulación

Los siguientes valores promedio de estimulación 
fueron los utilizados para pacientes con DCC (n = 55). 
La amplitud promedio fue de 3,43 ± 0,89 V (rango 
1,3–5,2 V) para el lado derecho y 3,29 ± 0,95 (rango 
1,0–5,0 V) para el lado izquierdo ; La frecuencia pro-
medio fue de 142 ± 40 Hz (rango 60–235 Hz) para el 
lado derecho y 142 ± 38 Hz (rango 60–235 Hz) para 
el lado izquierdo, y el ancho de pulso promedio fue 
de 189 ± 107 μsec (rango 60–500 μsec) para el lado 
derecho y 185 ± 108 μsec (rango 60–500 μsec) para 
el lado izquierdo.

Gráfico1. Correlación positiva entre la severidad de la distonía cráneocervical y el porcentaje de mejoría 
luego de la Estimulación cerebral profunda.
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DISCUSIÓN

El tratamiento de la DCC es decepcionante. Las 
medicaciones orales tienen poco efecto terapéutico, y 
los pacientes no suelen tolerar dosis altas de medica-
ción. La eficacia de las inyecciones de Toxina botulínica 
pueden disminuir con el tiempo en algunos pacientes. 
Algunas publicaciones de casos han revelado una 
mejorías importantes en pacientes tratados por ECP. 
Analizando estos datos conjuntos, pudimos estudiar la 
respuesta a la ECP en una gran cohorte de pacientes. 
Nuestros resultados muestran que la ECP es una terapia 
altamente eficaz para la DCC cuando los tratamientos 
conservadores han fracasado.

Blanco para la ECP

Muta et al13 fueron los primeros en publicar los resul-
tados de la ECP-GPi en un paciente con DCC. Estudios 
posteriores publicaron que esta distonia segmentaria 
específica responde bien a la ECP –Gpi. Es más, cuatro 
paciente afectos de esta condición mórbida29 fueron 
publicados al recibir este tipo de implante. Cuando se 
analizan junto con nuestros datos, encontramos que tres 
de seis pacientes mostraron más del 60% de mejoría en 
los puntajes para la escala BFMDRS-M al final de sus 
seguimientos. El NST puede también ser una blanco 
alternativo para pacientes afectados por DCC.

También Vidailhet et al31,32 y Volkmann et al6,7 publi-
caron respuestas favorables a la ECP-Gpi bilateral en 
pacientes con Distonía Primaria Generalizada, Distonía 
Coreoatetósica, parálisis cerebral y distonía cervical. En 
el año 2013, Cao8 publicaron publicaron una mejoría 
del 79% en los puntajes para la escala BFMDRS-M, 
luego de tres a diez años de seguimiento clínico en 
pacientes con ECP-NST bilateral, lo cual sugiere que 
el NST puede ser también un buen blanco para el 
tratamiento de la distonia primaria. Una prueba clínica 
cruzada que comparaba ECP-NST con ECP-GPi para 
tratamiento de la distonía, encontró una tendencia a 
mayor mejoría con NST comparado con GPi, pero sin 
un resultado estadísticamente significativo.33 Sin em-
bargo, los datos en relación a NST para DCC fueron 
dispersos. Sería destacable e interesante investigar 
cuál blanco es mejor para tratar la DCC.

Evolución clínica y factores pronósticos

La distonía generalizada primaria ha demostrado 
responder dramáticamente a la ECP- GPi.34,35 Treinta y 
un pacientes estudiados por Coubes et al36 demostraron 
79% y 65% de mejoría en los puntajes de movimientos 
y discapacidad de la BFMDRS, respectivamente, dos 
años después del implante. Kupsch et al37 reportaron 

una serie de 40 pacientes con distonía generalizada 
primaria y segmentaria, tratados por medio de implante 
para ECP bilateral y el promedio de mejoría fue de 45% 
y 41% en el puntaje de discapacidad y movimiento, 
respectivamente, para la escala BFMDRS, luego de 
seis meses de tratamiento. En el presente estudio, una 
mejoría promedio de 66,7% y 56,1% para la escala de 
BFMDRS para el movimiento y para la discapacidad 
se hallaron en la última evaluación del seguimiento, 
luego de la ECP del GPi o del NST para la DCC. Estos 
pacientes exhibieron respuestas similares a aquéllas 
observadas en Distonía Generalizada Primaria en res-
puesta a la ECP, e incluso mejores, que las señaladas 
en algunas publicaciones. Varios estudios han tratado 
de determinar los factores pronósticos que influyen en 
el devenir de la ECP para tratamiento de la distonía, por 
ejemplo, Markun et al38 e Isaias et al39 hallaron que una 
menor duración de la enfermedad se correlacionaba 
con la mejoría a largo plazo de la ECP-GPi, tanto en 
pacientes con distonía de comienzo juvenil como en 
aquéllos con distonía primaria. Los mismos resultados 
fueron hallados en un metaanálisis40 de 137 pacientes 
con distonía primaria y secundaria. Un metaanálisis 
de 68 pacientes con Parálisis Cerebral Diskinética,41 
no encontró correlación entre la edad al momento de 
la cirugía y la mejoría clínica, más aún, los autores 
hallaron que el puntaje de la escala BFMDRS-M se 
correlacionaba negativamente con el porcentaje de 
mejoría postoperatoria, lo cual implicaba que a mayor 
severidad de la Distonia antes de la ECP, menor era el 
porcentaje de mejoría postoperatoria. En el presente 
análisis de la DCC, tanto la duración de la enfermedad 
como la edad al momento de la cirugía no se hallaron 
asociadas con el porcentaje de mejoría en la escala 
BFMRS-M postoperatoria. De modo inesperado, la 
escala BFMDRS-M preoperatoria, fue encontardo en 
correlato positivo con el porcentaje de mejoría post- 
operatoria, lo cual señala que los pacientes con DCC 
refractaria son candidatos destacados para la terapia 
de ECP, sin relación a la severidad de sus síntomas 
en el preoperatorio. Publicaciones previas indican que 
los pacientes con movimientos fásicos mejoran más 
rápido y mejor que aquellos con síntomas tónicos o 
deformidades esqueléticas fijas.35,39 Los movimientos 
fásicos, tales como el Blefaroespasmo o la distonía 
oromandibular, que por otra parte son los síntomas 
más discapacitantes de la DCC, responden bien a la 
ECP.15,17,21,25 Una explicación posible para ésto es el 
denominado ”efecto suelo”, es decir que los pacientes 
con síntomas más atenuados tienen menos espacio 
clínico para mejorar que aquéllos con cuadros más 
severos. Llamativamente, hallamos un correlato po-
sitivo entre los puntajes preoperatorios para la escala 
BFMDRS-D, y el porcentaje de mejoría al momento 
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de la última evaluación de control, lo que sugiere que 
aquellos pacientes con más severas discapacidades 
preoperatorias o déficits funcionales, pueden recu-
perarse de modo más manifiesto luego de la terapia 
por medio de la ECP. Los  déficits funcionales más 
marcados de la DCC se producen por los espasmos 
fásicos de los músculos orbicularis o periorales, los 
cuales a menudo conllevan a una ceguera funcional, 
dificultad de la marcha, o severos tratornos del habla. 
Cuando se encuentran porcentajes en la escala de 
BFMDRS-D más elevados, eso sugiere que estos 
síntomas fásicos son más severos, lo que explica una 
mayor respuesta al tratamiento, al recuperar estas 
condiciones anormales. Las principales limitaciones de 
este estudio corresponden a la calidad de la evidencia 
obtenida a través de los estudios incluídos en él, pues 
éstos fueron todos de reporte de casos aislados, y 
muchos de ellos, incluyendo nuestros cuatro pacien-
tes, no fueron evaluados de modo sesgado. Debido a 
que el tiempo de seguimiento postoperatorio variaba 
entre los diversos trabajos que incluímos, dividimos los 
lapsos de seguimiento en seis categorías temporales, 
y los puntajes de la BFMRS en cada categoría fueron 
comparados con los correspondientes puntajes basales 
preoperatorios, usando los tests de Student. 

CONCLUSIÓN

En conclusión, hallamos que la ECP GPi/NST es 
un tratamiento efectivo para pacientes con DCC mé-
dicamente refractaria, incluyendo aquellos pacientes 
con síntomas preoperatorios severos. Ni la edad al 
comienzo de la distonía ni la duración de la enfermedad, 
predicen la mejoría en los puntajes de evaluación del 
movimiento. Estudios randomizados y controlados se 
requieren para proveer evidencia más concluyente de la 
eficacia del tratamiento por medio de la ECP en la DCC.
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COMENTARIO

El síndrome de Meige es muy difícil de tratar, la 
farmacoterapia es a menudo ineficaz, y las series de 
casos en la literatura médica suelen ser reducidas en 
número de pacientes. Este estudio representa un ex-
celente resumen de de los efectos de la Estimulación 
Cerebral Profunda. Los autores demuestran la eficacia 
del método por lo que la ECP debe ser considerada 
una opción terapéutica válida para esta enfermedad.

Alexander Green, MD, BSc, MBBS
        Oxford, United Kingdom

Los comentarios no estaban incluidos en la versión 
temprana de esta publicación.


