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Hemicorea de larga duracion asociada a trastorno metabdlico

Long duration hemichorea associated with metabolic disorder
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RESUMEN

La corea asociada a la hiperglucemia representa un sindrome neuroldgico poco frecuente, mucho mas
comun entre las mujeres asiaticas mayores. La fisiopatologia sigue siendo controvertida y poco
comprendida. Sin embargo, se han propuesto teorias como el aumento de la sensibilidad del receptor
de dopamina, el infarto del nucleo estriado, el aumento del metabolismo del acido gamma-
aminobutirico y una alteracion de la barrera hematoencefalica. Informamos que una mujer de 75 afios
de edad, de raza indigena, fue ingresada en el Departamento de emergencias debido a movimientos
aleatorios, involuntarios y continuos severos en su brazo y pierna derecha que comenzaron 3 dias
antes, acompafiados de sintomas osmoticos (polidipsia y poliuria). El nivel de glucosa capilar al
ingreso fue 470,5 mg/dL, sin rastros de cetona en sangre u orina, mientras que el valor de
hemoglobina glicosilada fue 15,4%. La resonancia magnética nuclear reportd hiperintensidad en T1
del nucleo lenticular izquierdo predominantemente a nivel del putamen sin otras alteraciones.
Describimos los aspectos de la larga duracién de los sintomas a pesar del tratamiento y el control
metabdlico adecuado.
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ABSTRACT

Chorea associated with hyperglycemia represents a rare neurological syndrome, much more common
among older Asian women. The pathophysiology remains controversial and poorly understood.
However, theories have been proposed such as increased dopamine receptor sensitivity, striated
nucleus infarction, increased gamma-aminobutyric acid metabolism and an alteration of the blood-
brain barrier. We report that a 75-year-old woman, of indigenous race, was admitted to the
Emergency Department due to severe random, involuntary and continuous movements in her right
arm and leg that began 3 days earlier, accompanied by osmotic symptoms (polydipsia and polyuria).
The level of capillary glucose at admission was 470.5 mg/dL, without traces of ketone in blood or
urine, while the value of glycosylated hemoglobin was 15.4%. Nuclear magnetic resonance imaging
reported hyperintensity in T1 of the left lenticular nucleus predominantly at the putamen level without
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other alterations. We describe aspects of the long duration of symptoms despite adequate treatment
and metabolic control.

Keywords: chorea, hyperglycemia, movement disorder

INTRODUCCION

La hemicorea es un trastorno que causa un movimiento anormal, no ritmico, continuo, que afecta
a un lado del cuerpo. Puede presentarse como una manifestacién de una lesidon cerebrovascular a
nivel de los ganglios basales contralaterales o como una complicacion neuroldgica de otros trastornos
sistémicos. Su asociacion a condiciones metabdlicas es rara y en muchas ocasiones, por su baja
frecuencia de presentacion, se subestima en la practica clinica “?. Dentro de este grupo se considera
como etiologia mas comun a la hiperglucemia, resultante de la diabetes mellitus mal controlada o de
nueva aparicion, aunque su prevalencia alcanzo solo el 1% del total de casos de corea en un estudio

reciente realizado en los Estados Unidos **.

La patogénesis de este tipo de corea secundaria a hiperglicemia no se conoce del todo, pero se
han sugerido multiples teorias. No obstante, estudios publicados han sido capaces de explicar las
principales caracteristicas de la enfermedad, mostrando un aparente predominio en poblacién de
edad avanzada, asiaticos y en el género femenino por razones poco claras *”,

La sintomatologia tiende a mostrar movimientos anormales e involuntarios que con mayor
frecuencia muestran una afectacién unilateral de las extremidades y que fluyen de una parte del
cuerpo a otra'®. Generalmente se asocia a un area hiperdensa en la tomografia computarizada o una
sefial hiperintensa potenciada en T1 en los ganglios basales en la resonancia magnética.

REPORTE DEL CASO

Paciente femenina de 75 afos de edad, de etnia indigena de nacionalidad ecuatoriana, sin
antecedentes patoldgicos personales o familiares de interés, acude al Departamento de emergencias
por presentar movimientos involuntarios, continuos, breves e insostenibles a nivel de miembros
derechos de 3 dias de evolucién. Los mismos comenzaron en el miembro superior derecho y luego
progresaron hacia el miembro inferior ipsilateral. Esta condicion se volvié severa e impidio realizar las
actividades diarias y la deambulacidn. Los movimientos desaparecian con el sueno. El cuadro clinico
se acompano de sintomas osmoticos (polidipsia y poliuria) durante el tiempo en que se desarrollaba la
hemicorea.

Al examinar a la paciente se encontraba afebril, normotensa. La exploraciéon neurolégica mostrd
una paciente consciente, orientada, el resto del examen neuroldgico fue normal con excepcién de los
movimientos involuntarios. Se planteé como diagndstico la hemicorea.

Para el analisis etioldgico de la misma y sus repercusiones se solicitaron los examenes con los
siguientes resultados: glucosa capilar 470,5 mg/dL, ausencia de cetonas en sangre y en orina,
hemoglobina glicosilada 15,4%. El hemograma, sodio, potasio y demas electrolitos, perfil de
coagulacién, niveles de ceruloplasmina, pruebas de funcidon hepatica, vitamina B,,, hormona
estimulante de la tiroides y el perfil lipidico se encontraban dentro de lo normal.

Se realiz6 una tomografia axial computarizada donde se observé hiperdensidad circunscrita en el
nucleo lenticular izquierdo (putamen y globo palido), sin evidencia de otra patologia intracraneal
aguda (figura 1A). Este hallazgo fue confirmado con la resonancia magnética nuclear que reporto
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hiperintensidad en T1 del ndcleo lenticular izquierdo predominantemente a nivel del putamen, sin
otras alteraciones (figura 1B).

Figura 1A. Tomografia axial computarizada de craneo: se observa hiperdensidad circunscrita en
nucleo lenticular izquierdo que abarca globo palido y putamen de hemisferio izquierdo. Ademas, leve
atrofia cortical global, sin evidencia de otra patologia intracraneal aguda. Figura 1B. Resonancia
magnética nuclear: se evidencia hiperintensidad en T1 de nldcleo lenticular izquierdo.

Se excluyeron otras hipotesis de diagndstico como un accidente cerebro vascular isquémico,
enfermedad de Wilson, enfermedad de Huntington, corea de Sydenham, concluyendo como
diagnostico definitivo hemicorea secundaria a hiperglucemia no cetdsica. Se inici6 la terapia de
disminucidn de la glucosa en sangre con insulina NPH, con una rapida normalizacion de estos niveles.
Sin embargo, no se observé una mejoria significativa del trastorno del movimiento.

Si bien existen tratamientos de primera linea como la tetrabenazina y otros, al no estar
disponibles en el mercado, se inicid terapia con neurolépticos atipicos (quetiapina) que a pesar de
tener baja evidencia en el control de discinesia existen casos reportados y fue lo que estuvo al alcance
de la paciente, teniendo una mejoria evidente después de 7 dias. Fue dada de alta sin una
recuperacion completa de los sintomas. Cinco meses después, la paciente persistio con los
movimientos coreiformes, incluso después de ajustar la dosis de quetiapina al maximo y de estar en
un nivel de hemoglobina glicada <6% durante mas de 1 mes.

La segunda resonancia magnética nuclear no evidencid nuevas lesiones. Sin embargo, mostro la
persistencia de la lesidon hiperintensa en T1 de los ganglios basales izquierdos, de acuerdo con los
sintomas recurrentes (figuras 2Ay 2B).

ZT1SETRS

Figuras 2A y 2B. Resonancia magnética nuclear de control que evidencia persistencia de
hiperintensidad en T1 del nucleo lenticular izquierdo.
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Durante el Ultimo examen clinico, nueve meses después del inicio y aun con control metabdlico
optimo y tratamiento neuroléptico, la paciente persistié con movimientos coreiformes leves de las
extremidades mencionadas.

El video con detalles semioldgicos esta disponible en: https://youtu.be/dTYANINKSqgk

DISCUSION

La hemicorea puede ser la primera expresion clinica de una diabetes mellitus pobremente
controlada o de nueva aparicidén. Las manifestaciones de este sindrome pueden aparecer después de
corregida la hiperglicemia o incluso en casos de hipoglicemia. A partir de esta infrecuente asociacion
radica la dificultad de su diagndstico, especialmente en pacientes sin conocimiento previo de diabetes
mellitus o pobremente controlada .

La patogénesis de este tipo de corea no se conoce del todo, pero se han sugerido varias teorias.
Entre ellas, el compromiso de la autorregulacién cerebral causado por la hiperglucemia que
desencadena un proceso de hipoperfusion y la activacidén del metabolismo anaerdbico, ademas del
agotamiento del &cido gammaaminobutirico en las neuronas de los ganglios basales y una reduccién
en la sintesis de acetilcolina “**. Otro factor relacionado es el desarrollo de hemorragias petequiales o
infartos estriatales, el incremento en la viscosidad de la sangre, que puede alterar la barrera
hematoencefalica llevando a acidosis intracelular y falla metabdlica regional ‘**¥. Finalmente, un
aumento en la sensibilidad de los receptores de dopamina durante el periodo posmenopausico “**,

Se excluyeron otras hipétesis diagndsticas como la enfermedad de Huntington, que tiene una
evolucion subaguda o crdénica asociada a deterioro cognitivo y en la mayoria de casos de transmision
hereditaria. Se caracteriza por un empeoramiento progresivo de la sintomatologia, siendo el grupo de
edad mas frecuente de inicio de 30 a 50 afios de edad, aspectos discordantes con lo encontrado en el
presente caso “”. El accidente cerebro vascular isquémico, caracterizado por déficit neuroldgico
relacionado al area cerebral comprometida por la isquemia, mostrandose como areas hipodensas
evidenciadas en la TAC, fue otro diagndstico diferencial. Cabe resaltar que los ganglios basales
presentan con mayor frecuencia lesiones hemorragicas de tipo petequiales, razén por lo que se

descarta como posibilidad diagndstica en este caso“®.

En la enfermedad de Wilson los hallazgos tipicos como el anillo de Kayser-Fleischer o las cataratas
por depdsito de cobre no se evidenciaron, asi como las lesiones por resonancia magnética
caracteristicas en la sustancia blanca en el tallo cerebral y cerebelo, ademas de tener los niveles de
cobre sérico, cobre en orina de 24 horas y ceruloplasmina sérica normales, razones por las cuales se
descartd esta etiologia "®. La corea de Sydenham, enfermedad caracterizada por presentarse en
pacientes pediatricos, de entre 5 a 15 afios, con antecedente de infeccion faringea por estreptococo
hemolitico del grupo A (S. pyogenes) se presenta concomitantemente a otros sintomas de la fiebre
reumatica como la carditis o artritis. A pesar de ser una causa de corea se descarta como etiologia
potencial en el presente caso ®”. Se concluyé como diagndstico definitivo hemicorea secundaria a
hiperglucemia no cetodsica.

Adicionalmente, los cambios en la tomografia por emision de positrones en el metabolismo de la
glucosa en los ganglios basales se han descrito en la literatura y se han identificado como un resultado
directo de cambios histoldgicos como laisquemia, la muerte celulary la gliosis"?.

En el metaanalisis. de informes de casos publicado por Gédmez Ochoa et al., la ausencia de
neurolépticos, la participaciéon negativa del nucleo lentiforme en la tomografia axial computarizada y
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resonancia magnética nuclear y la edad de mas de 78 afios se asociaron con una mayor probabilidad
de recuperacion clinica completa en comparacion con aquellos sin estas condiciones clinicas, factores
que pueden ser de gran utilidad para el asesoramiento del paciente®. En nuestro caso, la paciente no
cumplié con ninguno de los criterios mencionados, lo que la coloca en un mayor riesgo de tener
sintomas residuales.

Por otro lado, existen tratamientos de primera linea como la tetrabenazina, el trihexifenidil y el
haloperidol, entre otros, pero al no estar disponibles en el mercado ecuatoriano, se inicié terapia con
neurolépticos atipicos (quetiapina) que a pesar de tener baja evidencia en el control de discinesia
existen casos exitosos reportados y fue lo que estuvo al alcance de la paciente. Con este farmaco se
intentd el bloqueo postsinaptico dopaminérgico dando buenos resultados, teniendo una mejoria
evidente y una evolucion favorable. Sin embargo, en el transcurso de la evolucidn de la patologia, se
cambio el tratamiento a haloperidol (primera opcion de tratamiento), ya que en el momento agudo de
la patologia no fue posible, presentando ausencia de movimientos involuntarios.

Finalmente, la mayoria de los casos logran una mejoria total cuando se alcanza un control
metabdlico adecuado. Sin embargo, el interés en nuestra paciente radica en la larga duracion de los
movimientos coreiformes a pesar del tratamiento farmacoldégico y el control metabdlico,
correlacionados con la presencia de una lesidén residual que persiste en el tiempo. El deterioro con
secuelas irreversibles podria relacionarse con lesiones hiperglucémicas inusualmente graves. Las
lesiones observadas en lasimagenes en este caso también revelan una lesidn residual.
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