HEMIBALISMO-HEMICOREA AGUDA SECUNDARIA A HIPERGLUCEMIA NO
CETOSICA. DESCRIPCION CLINICO-RADIOLOGICA.

Fdo: Los cuerpos de Lewy...



CASO CLINICO

Descripcion clinica

Paciente mujer de 61 afios, diestra, consulta por presentar movimientos involuntarios,
incontrolables, en miembro superior derecho y miembro inferior derecho.

Los movimientos se iniciaron un mes antes, primero en el brazo, y pasados dos —tres
dias en pierna derecha. Los movimientos fueron aumentando su intensidad progresivamente en
este mes, no siendo la paciente capaz de suprimirlos, y consistiendo en sacudidas mas o
menos bruscas de predominio proximal, tanto en brazo como en pierna, y mas lentos y
coreiformes a nivel distal. Persisten durante todo el dia, y desaparecen con el suefio profundo,
segun su esposo. Los movimientos no afectaron facies, ni al hemicuerpo izquierdo, ni
probocaban dolor. No se asociaron a fiebre.

La paciente no referia toma de farmacos con posible relacién con esta clinica
recientemente, pero si importante descompensacion de su Diabetes Mellitus en el mes previo,
con cifras de glucemia de entre 500 y 900 mg/dl, sin cetosis asociada, en control por su médico

de atencién primaria.

Antecedentes personales
Alérgica a beta-lactamicos, DM tipo 2 en tratamiento con glimepirida, HTA en

tratamiento con doxazosina y Dislipemia en tratamiento con atorvastatina. Histerectomizada.

No cardiopatia. No antecedentes familiares de trastornos del movimiento, ni otros de interés.

Exploracion fisica
Neuroldgica: funciones intelectuales superiores conservadas, pares craneales, vision

por campimetria y lenguaje normales. Pupilas isocéricas normoreactivas. Balance motor y
sensitivo sin alteraciones. No semiologia cerebelosa. Reflejos osteotendinosos presentes y
simétricos, con reflejo cutaneo plantar flexor bilateral.

Movimientos bruscos, proximales, de brazo derecho, con sacudida del mismo hacia
fuera y detras (en abduccion), y més lentos y coreiformes a nivel distal. Movimientos de
sacudida proximal, y algo mas lentos, coreiformes, en pierna y pie derechos, que tienden a
suprimirse con la marcha. Ademas, presentaba leve blefaroespasmo bilateral (que referia
desde joven), y bradicinesia leve (1/4) en miembro superior izquierdo, sin rigidez ni temblor
asociados.

Exploracion fisica: afebril, TA 145/90, sobrepeso. Auscultacion cardiopulmonar normal,

resto sin hallazgos de interés.

Pruebas complementarias:



Analitica: Hemograma normal. Bioquimica: glucemia 257 mg/dl, con hemoglobina
glicosilada de 14,3%. Resto sin hallazgos. Coagulacién basica normal. Perfil tiroideo, félico,
vitamina B12 y proteinograma normales. Ceruloplasmina, cupremia, autoinmunidad,
anticuerpos antifosfolipido y anticardiolipina sin alteraciones.

Serologia negativa para sifilis, borrellia, toxoplasma, EBV, HSV, CMV, brucella 'y VIH.

Rx de torax y ECG: normales.

TAC craneal (urgencias): sin hallazgos patologicos.

RM encefalica (2 dias tras ingreso, un mes del inicio de la clinica) (Figura 1): alteracion
de sefal en nucleo putamen izquierdo, dibujando el mismo, hiperintensa en T1, sin captacion
de gadolinio. No lesiones isquémicas en la secuencia de difusion.

Resto de examenes complementarios descritos cronolégicamente en el apartado

“evolucion y tratamientos ensayados”.

Diagndstico de trabajo
Hemibalismo — corea derecha aguda, probablemente secundaria a hiperglucemia no

cetodsica

Evolucién y tratamientos ensayados:
- Durante su ingreso hospitalario se inicié tratamiento neuroléptico, con el objetivo de

disminuir — abolir los movimientos. Se probd con dosis plenas de Haloperidol, Risperidona y
Quetiapina, sin mejoria de la clinica. Previo al alta se instauré tratamiento con Tetrabenazina a
dosis de 50 mg cada 12 horas, con muy discreta mejoria de los movimientos.

- Al mes del alta hospitalaria, se increment6 la dosis de Tetrabanazina hasta 75 mg
cada 12 horas, afiadiéndose Clonacepam 0,5 mg en toma nocturna, con franca mejoria de la
clinica en las semanas siguientes.

- El control de Resonancia Magnética (figura 2), tras 40 dias de la primera, mostré solo
discreta mejoria de la alteracion de sefial lenticular izquierda, con mismas caracteristicas
radioldgicas que la primera (ver descripcion en pruebas complementarias).

- A los cinco meses de seguimiento la paciente presenta franca mejoria de la clinica,
sin haber desaparecido por completo. Ha mejorado el control de la Diabetes Mellitus. En la
exploracion se observa tendencia a mantener una postura disténica tanto en mano, como en
pie derechos, con dedos que tienden a hiperextenderse, provocando dolor ocasional a nivel de
cara externa del pie. La paciente es capaz de llevar a cabo todas sus actividades cotidianas
con normalidad. Se disminuye la dosis de Tetrabenazina a 25 mg en desayuno y 50 mg en
cena.

- Ademas de una Resonancia Magnética a los cinco meses (Figura 3), con sélo discreta
disminucioén de la hiperintensidad de sefial en secuencia T1 respecto a la de control realizada
en segundo lugar, se realizé un SPECT cerebral con 123l-loflupano (DATScan)(Figura 4) que
objetivo alteracion de la via dopaminérgica presinaptica , con afectacion del nucleo estriado

izquierdo.



- En la actualidad, tras seis meses de seguimiento, la paciente se mantiene similar a lo
descrito en el quinto mes, con misma dosis de Tetrabenazina, y buen control de las cifras de

glucemia.

Diagnéstico definitivo:
Hemibalismo — corea derecha aguda secundaria a hiperglucemia no cetésica

Discusion:

Son varios los autores que han descrito hemibalismo — hemicorea secundarios a
hiperglucemias no cetésicas, con lesiones a nivel de ganglios basales contralaterales (1, 2, 3),
e infrecuentemente ipsilaterales (4). Ademas, también se han descrito como causa directa de
estos trastornos hipercinéticos accidentes cerebrovasculares (5,6) y cuadros infecciosos (7).
Aunque son menos frecuentes y de etiologia no aclarada, se han comunicado también
episodios de hemibalismo — hemicorea- hemidistonia ipsilaterales a infartos isquémicos en
ganglios basales (8), fronto parietales (9), y cerebelosos (10), asi como en cuadros
meningiticos (7).

En nuestro caso, la relacion temporal de la hiperglucemia no cetdsica con el inicio de la
clinica hipercinética, junto con la lesién hiperintensa hallada en secuencias T1 de la resonancia
magnética, descrita como tipica de este trastorno (3,4), y la normalidad del resto de parametros
analiticos, nos llevé al diagndstico realizado. Normalmente se describe mejoria o remision tanto
de la clinica, como de las lesiones radiolégicas con la normalizacién de las cifras de glucemia
(1,2,3). En nuestro caso, los movimientos han ido disminuyendo de intensidad, y curiosamente
virando hacia una leve hemisdistonia en el seguimiento a los seis meses. Las cifras de
glucemia fueron mejorando, sin llegar a normalizarse por completo en este tiempo. Asi mismo,
los controles de neuroimagen seriados (a los 40 dias, y cinco meses después del inicio),
muestran de forma persistente la hiperintensidad putaminal izquierda hallada inicialmente, con
solo discreta disminucion de la misma.

El hemibalismo — hemicorea secundarios a hiperglucemias no cetdsicas se han
descrito de forma predominante en mujeres mayores, tal y como se recoge en el meta-analisis
realizado por Oh SH et al (3). Se ha postulado que el hecho de que sea mas frecuente en
mujeres mayores se deba a una hipersensibilidad dopaminérgica existente en las
postmenopausicas (2). Nuestra paciente viene a apoyar esta descripcion epidemioldgica.

Actualmente la fisiopatologia que genera el hemibalismo — hemicorea secundarios a
hiperglucemias no cetdsicas continua siendo objeto de controversia. Ademas de la probable
hipersensibilidad dopaminérgica mencionada, y aunque la fisiopatologia de estas lesiones y los
movimientos anormales que conllevan no esta bien aclarada, es probable que las alteraciones
metabdlicas provocadas por la hiperglucemia, y una insuficiencia vascular preexistente que
podria ser “silente”, contribuyan a la aparicion de estas lesiones. Al igual que la sensibilizacion
dopaminérgica, las alteraciones vasculares son claramente mas prevalentes en sujetos de

edad avanzada. Se ha descrito que la hiperglucemia podria provocar disrupcion de la barrera



hematoencefalica (BHE), junto con disminucién regional del flujo sanguineo, acidosis
intracelular, acumulacion de glutamato extracelular y formaciéon de edema cerebral , que
contriburian a la fisiopatologia de estos trastornos (11). Respecto a la naturaleza de las
lesiones que aparecen en RM se barajan como probables mecanismos causantes la
hemorragia petequia (12, 13)l, mielinolisis (14) y calcificaciones (15).

Junto a la normalizaciéon de las glucemias, se recomiendan diversos farmacos para
tratar estos movimientos anormales. Ademas de los farmacos neurolépticos tipicos y atipicos,
que en nuestro caso no resultaron utiles, la tetrabenazina es un farmaco depletor de dopamina
y con débil accién anticolinérgica que se ha descrito eficaz en algunos de este tipo de pacientes
(16), como resultd en nuestro caso, con buena tolerancia. Otro farmaco descrito como util en
casos puntuales es el topiramato (17).

En nuestro conocimiento, nuestro caso es el primero descrito con evolucion clinico
radiologica a los seis meses, en que los movimientos iniciales de hemibalismo-hemicorea
presentan mejoria en cuanto a su intensidad, pero con viraje hacia tendencia a mantener
posturas disténicas en mano y pie derechos, sin otros movimientos asociados, y que hemos
denominado hemidistonia derecha. Mas insdlito resulta el hallazgo del SPECT con 123 |-
loflupano, realizado tanto para valorar la via dopaminérgica tras la lesion hipercinética
subaguda, como por la leve bradicinesia que presentaba la paciente (lentitud y leve
descomposicion del movimiento de mano izquierda). EI SPECT mostré marcada degeneracion
dopaminérgica presinaptica a nivel de putamen izquierdo, concordante con la lesiéon putaminal
izquierda causante de la clinica hipercinética, y no tanto con el hallazgo de bradicinesia
izquierda (como unico signo parkinsoniano). Se trata del primer caso de hemibalismo-
hemicorea secundario a hiperglucemia no cetésica descrito con alteracion de la via
dopaminérgica presinaptica, hallazgo atipico, pues la degeneracion presinaptica del
nigroestriado es caracteristica de la Enfermedad de Parkinson y parkinsonismos como la
Atrofia Multisistémica y la Paralisis Supranuclear Progresiva (18). Una hipétesis plausible seria
asumir que, aunque no sea evidenciable en la RM, la sustancia negra haya sido en parte
afectada, y no sélo el estriado, debido a la hiperglucemia no cetésica. Este hecho justificaria los
hallazos en el SPECT con loflupano. Recientemente si ha sido descrito en la literatura la
alteracion en la captacion cortical de F-18 FDG (fluordeoxiglucosa) en pacientes con lesiones -
hemicorea secundarias a hiperglucemia estudiados con F-18 FDG PET, mostrando reduccion
del metabolismo cerebral de la glucosa en las lesiones correspondientes en T1 (19, 20). La
evolucioén clinica de la paciente, asi como el control de neuroimagen encefalica y funcional,

seran claves para entender los hallazgos actuales.



Figura 1. RM encefalica inicial. Hipersefial en nficleo putamen
izquierdo, dibujando el mismo, en secuencia ponderada en T1,

sin captacion de gadolinio. No lesiones isquémicas en la secuencia
de difusion
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Figura 2. RM encefaiva control (2° mes). Hipersefial en
nucleo putamen izquierdo, dibujando el mismo, en secuencia
ponderada en T1.Similar a imagen previa
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Figura 3. RM encefalica control (5° mes). Disminucién discreta de
la hipersefial en nucleo putamen izquierdo, en secuencia ponderada en T1.




Figura 4. SPECT cerebral con 123I-loflupano (5° mes). Alteracion de la via dopaminérgica
presinaptica , con afectacion del nucleo estriado izquierdo.

Derecha

Izquierda
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