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El término distonia describe una forma especifica de
hiperactividad muscular involuntaria. La hiperactividad
muscular distonica se define como “sostenida 'y a menudo
produce movimientos repetitivos y distorsiones o posturas
anormales” (Ad Hoc Committe of the Dystonia Medical
Research Foundation, 1984).

El término distonia cervical describe la hiperactividad
distonica de los musculos del cuello que originan posicio-
nes anormales de la cabeza.

Ladistonia cervical es la forma mas comin de distonia
focal vista por los neur6logos, la incidencia y prevalencia
de este desorden es pobremente estudiado en nuestro pais.
En una poblacion evaluada en Rochester, Minnesota (1950-
1982), la prevalencia de la distonia cervical fue determi-
nada en 8.9 por 100,000 habitantes, con una incidencia
que corresponde a 1.1 por 100,000 personas por afo. El
mismo estudio revel6 la prevalencia de distonia focal en
esta poblacién de 29.5 por 100,000 habitantes. En el Rei-
no Unido también se determind la prevalencia de distonia
cervical primaria en 6.1 por 100,000 habitantes.

En nuestro pais no existen a la fecha registro que dé
una cifra precisa de la incidencia y prevalencia de este
padecimiento.

La distonia cervical de causa indeterminada es mas
comun en mujeres y ésta se reporta en relacién 1.9:1 8

Tabla 1
Caracteristicas epidemioldgicas de la distonia cervical'?

Estudio Uno Estudio Dos
(Jankovic J, Leder S) (Chan J, Brin MP)

Caracteristicas

No de pacientes 300 266
% de mujeres 61% 65%
Edad promedio inicio 41.8 afos 41.3 afios
Dolor localizado 68% 75%
Torticolis 82% 83%
Laterocolis 42% ND
Retrocolis 29% ND
Anterocolis 25% ND
Desvio constante cabeza ND 82%
Desvio intermitente cabeza ND 17%
Antecedente de traumatismo 1% 9%

* Centro Neuroldgico ABC.

** |nstituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia MVS.
** Hospital Regional L6pez Mateos, ISSSTE.
+*x Hospital General de México.

(Mujer:Hombre), ocurre en promedio a los 39.2 afios en
hombres y 42.9 afios en mujeres (Tabla 1).

La distonia es un sindrome neurolégico, caracteri-
zado por movimientos involuntarios, repetitivos, oca-
sionados por la co-contraccién de musculos agonistas
y antagonistas, generando movimientos, posturas anor-
males y dolor.

Los pacientes presentan dificultad para realizar cier-
tos movimientos, toda vez que los musculos individuales o
grupos musculares desarrollan espasmo.

CLASIFICACION DE DISTONIA
CERVICAL EN RELACION CON LOS
PLANOS DE ROTACION DE LA CABEZA

La rotacidon de la cabeza en el plano horizontal se deno-
mina torticolis; en el plano frontal eje sagital laterocolis, y
en el plano sagital eje coronal, anterocolis o retrocolis. En
la mayoria de los pacientes se observa la combinacién de
varias formas. Si el término distonia cervical se usa para la
descripcion general, los términos torticolis, laterocolis,
retrocolis y anterocolis pueden usarse para describir las
caracteristicas individuales del posicionamiento de la cabe-
za. El término torticolis espastica estd mal empleado, ya
gue torticolis es un estado distonico y no espastico.

La distonia cervical (torticolis espasmddica) es la forma
mas comun, la frecuencia de presentacion de las diferentes
formas de distonia cervical se ha encontrado como sigue:

Torticolis con rotacion simple de la cabeza se presenta
en 50%; laterocolis, inclinacion lateral de la cabeza, 10-
15% de casos; retrocolis, desviacion de la cabeza hacia
atras, 10-15%:; anterocolis, inclinacion de la cabeza ha-
cia delante, 5-10%.

Los musculos implicados en la distonia cervical son
varios: esternocleidomastoideo, trapecio, complejo de los
escalenos, elevador de la escapula. Musculos profundos
cervicales: Longissimo de la cabeza, Semiespinoso,
Esplenio capitis.

Miusculos involucrados segun el cuadro clinico de la
distonia cervical:

e Torticolis. Esplenio capitis
esternocleidomastoideo contralateral.

* Inclinacion de la cabeza. Esternocleidomastoideo
ipsilateral, esplenio de la cabeza, complejo escaleno,
elevador de la escapula, posvertebrales.

ipsilateral,
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Tabla 2

Funciones de los musculos cervicales en condiciones fisiolégicas

Funcién

Mdasculo

Grado estimado
de participacion

Flexién de la cabeza y el cuello

Extensién de la cabeza y el cuello

Rotacion de la cabeza y el cuello

Flexioén lateral de la cabeza y el cuello

Protrusion de la cabeza y el cuello
Retropulsion de la cabeza y el cuello

Musculo hioides

Largo del cuello

Anterior mayor de la cabeza
Anterior menor de la cabeza
Complejo mayor

Trapecio, porcién cervical

Esplenio de la cabeza

Complejo menor

Recto posterior mayor de la cabeza
Recto posterior menor de la cabeza
Esternocleidomastoideo

Esplenio de la cabeza

Trapecio, porcién cervical
Complejo menor

Oblicuo inferior de la cabeza

Recto posterior mayor de la cabeza
Recto posterior menor de la cabeza
Esternocleidomastoideo

Escaleno anterior

Escaleno medio

Escaleno posterior

Angular del omoplato

Esplenio de la cabeza

Trapecio, porcién cervical
Semiespinoso

Complejo menor

Transverso del cuello

Oblicuo inferior de la cabeza
Oblicuo superior de la cabeza
Recto posterior mayor de la cabeza
Esternocleidomastoideos

Esplenio de la cabeza

Elevador de la escapula

PRPP0OOON~NNOORAWNNNREPOOOOOAORAWONREPOORAWONERAWONPRE

*Los numeros anotados en la columna de la derecha denotan el grado de participacion de los misculos involucrados en movimiento distonico.

» Elevacién del hombro. Trapecio ipsilateral, eleva-

dor de la escapula ipsilateral.

» Retrocolis. Esplenio capitis bilateral, trapecio supe-

rior, post vertebrales profundos.

* Anterocolis. Esternocleidomastoideo bilateral, com-

plejo de los escalenos bilateral.

nes de la distonia durante la posicién distonica. Los movi-

mientos pasivos del cuello deberian ser controlados para

cal (Figura 1).

evaluar el dafio secundario causado por la distonia cervi-

Una historia clinica detallada del caso ayuda a com-

prender la gravedad de la situacidn con todas sus varian-
tes, asi como el dafo individual debido a la misma. Esta

Los pacientes con distonia cervical deben tener una

evaluacion clinica completa y cuidadosa para comprobar
ladireccion y extension de la posicion de la cabeza duran- A{"‘ --\
te el reposo en condiciones fisicas normales y de provo-
cacion. En el cuadro anexo (Tabla 2) se muestra un pano-
rama de las funciones de los principales musculos del cuello
en condiciones fisioldgicas. Esta informacion proporciona
cierta aproximacién preliminar acerca del compromiso B,
distonico de los diferentes musculos cervicales. Se nece- -
sita distinguir e identificar la posicion preventiva de la ca-

= N

beza que algunos pacientes adoptan para evitar l0s estiro-  lateral. C. Rotacién axial.

Figura 1. Distonias y evolucion. A. Flexion-extension. B. Inclinacion
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informacion es Gtil para distinguir los problemas distdnicos
gue requieren tratamiento de aquellos que no lo requie-
ren. Deberia efectuarse electromiografia para identificar
los masculos distdnico y determinar la extension del com-
promiso distonico. También puede ser de ayuda para iden-
tificar la actividad de los masculos compensatorios. La
localizacién del dolor, en especial de los masculos latera-
les y posteriores del cuello proporciona datos adicionales
para identificar los masculos distnicos mas gravemente
afectados.

Es altamente recomendable la toma de video, que
permite la mejor evaluacién de los movimientos
disténicos, debera realizarse en una habitacion tran-
quila, con el paciente en reposo y en movimientos. En
latabla 3 se muestra el protocolo de video estandariza-
do para comprobacion de la distonia en diversas partes
del cuerpo. Unaevaluacion clinica muy usada es la Toronto
Western Spasmodic Torticollis Rating Scale (TWTRS)
(Tabla 4).

Tabla 3
Protocolo de video estandarizado para comprobacién de distonia en diversas partes del cuerpo
Regioén Posicion de registro Situaciones Tiempo
de registro
(segundos)
Cabeza De frente Mirando directo la camara, luz normal. 60
Mirando directo la camara, contando al revés. 45
Mirando directo la cdmara con cierre forzado repetitivo de los pufios. 30
10 cierres repetitivos voluntarios y forzados de los ojos mirando directamente luz brillante. 30
Leyendo pequefias impresiones. 30
Cuello De frente Posicién espontanea de la cabeza sentado sin apoyo. 60
5 rotaciones maximas de cabeza voluntarias y suaves a la derecha e izquierda. 30
Posicion espontanea de la cabeza estando sentado sin apoyo con cuenta regresiva. 45
Posicion espontanea de la cabeza estando sentado sin apoyo con cierre repetitivo
de los pufios. 30
Posicion espontanea de la cabeza mientras camina sin avanzar. 30
Caminando forzado por 30 m. 90
Lado derecho, Posicion espontanea de la cabeza estando sentado sin apoyo. 60
izquierdo y espalda 5 rotaciones maximas de cabeza voluntarias y suaves derecha e izquierda. 30
Tronco Frente Posicién espontanea del tronco estando sentado sin apoyo. 30
Caminando forzado por 30 m. 90
Frente, lado y espalda Posicion espontanea del tronco durante la marcha sin avanzar. 35

Tabla 4
Torticollis Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale (TWSTRS)*

I. TORTICOLLIS SEVERITY SCALE
A. MAXIMAL EXCURSION

1. Rotation (turn: right or left)
0 = None [0°]
1 = Slight [< 1/4 range, 1°-22°]
2 = Mild [1/4-1/2 range, 23°-45°]
3 = Moderate [1/2-3/4 range, 46°-67°]
4 = Severe [> 3/4 range, 68°-90°]

2. Laterocollis (tilt: right or left, exclude shoulder elevation)

0 = None [0°]

1 = Mild [1°-15°]

2 = Moderate [16°-35°]
3 = Severe [> 35°]

3. Anterocollis/Retrocollis (a or b)
(a). Anterocollis

0 = None
1 = Mild downward deviation of chin

2 = Moderate downward deviation (approximates 1/2 possible range)

3 = Severe (chin approximates chest)
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(b). Retrocollis

0 = None

1 = Mild backward deviation of vertex with upward deviation of chin
2 = Moderate backward deviation (approximates % possible range)
3 = Severe (approximates full range)

4. Lateral shift (right or left)
0 = Absent
1 = Present

5. Sagittal shift (forward or backward)
0 = Absent
1 = Present

B. Duration Factor (Weighted x 2)
0 = None
1 = Occasional deviation (< 25% of the time, most often submaximal)
2 = Occasional deviation (< 25% of the time, often maximal) or Intermittent deviation (25%-50% of the time, most often submaximal)
3 = Intermittent deviation (25%-50% of the time, often maximal) or
Frequent deviation (50%-75% of the time, most often submaximal)
4 = Frequent deviation (50%-75% of the time, often maximal) or Constant deviation (> 75% of the time, most often submaximal)
5 = Constant deviation (> 75% of the time,often maximal)

C. Effect of Sensory Tricks
0 = Complete relief by one or more tricks
1 = Partial or only limited relief by tricks
2 = Little or no benefit from tricks

D. Shoulder Elevation/Anterior Displacement
0 = Absent
1 = Mild (< 1/3 possible range, intermittent or constant)
2 = Moderate (1/3-2/3 possible range and constant, > 75% of the time) or Severe (> 2/3 possible range and intermittent)

3 = Severe and constant

E. Range of Motion (without aid of sensory tricks)
0 = Able to move to extreme opposite position
1 = Able to move head well past midline but not to extreme opposite position
2 = Able to move head barely past midline
3 = Able to move head toward but not past midline
4 = Barely able to move head beyond abnormal posture

F. Time (up to 60 seconds) for which patient is able to maintain head within 10° of neutral position without using sensory tricks
(mean of two attempts)
0 = > 60 seconds
1 = 46-60 seconds
2 = 31-45 seconds
3 = 16-30 seconds
4 = < 15 seconds

ILDISABILITY SCALE (MAXIMUM = 20)

A. Work (occupation or housework/home management)
0 = No difficulty
1 = Normal work expectations with satisfactory performance at usual level of occupation but some interference by torticollis.
2 = Most activities unlimited, selected activities very difficult and hampered but still possible with satisfactory performance.
3 = Working at lower than usual occupation level; most activities hampered, all possible but with less than satisfactory performance
in some activities.
4 = Unable to engage in voluntary or gainful employment; still able to perform some domestic responsibilities satisfactorily.
5 = Marginal or no ability to perform domestic responsibilities.
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B. Activities of Daily Living (e.g., feeding, dressing, or hygiene, including washing, shaving, makeup, etc.)
0 = No difficulty with any activity.
1 = Activities unlimited but some interference by torticollis
2 = Most activities unlimited, selected activities very difficult and hampered but still possible using simple tricks.
3 = Most activities hampered or laborious but still possible; may use extreme tricks.
4 = All activities impaired; some impossible or require assistance.
5 = Dependent on others in most self-care tasks.

C. Driving
0 = No difficulty (or has never driven a car).
1 = Unlimited ability to drive but bothered by torticollis.
2 = Unlimited ability to drive but requires tricks (including touching or holding face, holding head
against head rest) to control torticollis.
3 = Can drive only short distances.
4 = Usually cannot drive because of torticollis.
5 = Unable to drive and cannot ride in a car for long stretches as a passenger because of torticollis.

D. Reading
1 = Unlimited ability to read in normal seated position but bothered by torticollis.
2 = Unlimited ability to read in normal seated position but requires use of tricks to control torticollis.
3 = Unlimited ability to read but requires extensive measures to control torticollis or is able to read only in nonseated position (e.g., lying down).
4 = Limited ability to read because of torticollis despite tricks.
5 = Unable to read more than a few sentences becauseof torticollis.

E. Television
0 = No difficulty.
1 = Unlimited ability to watch television in normal seated position but bothered by torticollis.
2 = Unlimited ability to watch television in normal seated position but requires use of tricks to control torticollis.
3 = Unlimited ability to watch television but requires extensive measures to control torticollis or is able to view only in nonseated
position (e.g., lying down)
4 = Limited ability to watch television because of torticollis.
5 = Unable to watch television more than a few minutes because of torticollis.

F. Activities Outside the Home (e.g., shopping,walking about, movies, dining, and other recreational activities)
0 = No difficulty.
1 = Unlimited activities but bothered by torticollis.
2 = Unlimited activities but requires simple tricks to accomplish.
3 = Accomplishes activities only when accompanied by others because of torticollis.
4 = Limited activities outside the home; certain activities impossible or given up because of torticollis.
5 = Rarely if ever engages in activities outside the home.

IIl. PAIN SCALE (MAXIMUM = 20)

A. Severity of Pain: Rate the severity of neck pain due to st during the last week on a scale of 0 —10 here a score of 0 represents no
pain and 10 represents the most excruciating pain imaginable.

Score calculated as: (worst + best + (2*usual))/4
Best

Worst
Usual

B. Duration of Pain
0 = None
1 = Present < 10% of the time
2 = Present 10%-25% of the time
3 = Present 26%-50% of the time
4 = Present 51%-75% of the time
5 = Present > 76% of the time
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C. Disability Due to Pain

0 = No limitation or interference from pain.
1 = Pain is quite bothersome but not a source of disability.

2 = Pain definitely interferes with some tasks but is not a major contributor to disability.

3 = Pain accounts for some (less than half) but not all of disability.

4 = Pain is a major source of difficulty with activities; separate from this, head pulling is also a source of some (less than half) disability.
5 = Pain is the major source of disability; without it most impaired activities could be performed quite satisfactorily despite the head pulling.

* Consky ES, Lang AE. Clinical assessments of patients with cervical dystonia.

TRATAMIENTO
DE LA DISTONIA CERVICAL

Toxina botulinica

Las neurotoxinas botulinicas son proteinas que se pro-
ducen en diferentes clases de bacterias del tipo Clostridium
y se encuentran relacionadas con la toxina tetanica. Se
conocen siete serotipos producidos por diferentes varie-
dades de Clostridium botulinum (A, B, C, D, E, Fy G).
La primera toxina botulinica de uso clinico fue la tipo A
utilizada por oftalmélogos en el tratamiento de estrabismo
y blefaroespasmo. En la distonia cervical es la primera
linea de tratamiento demostrada en multiples estudios® con
nivel de evidencia l.

Las preparaciones comerciales con las que contamos
en nuestro pais son BOTOX®, XEOMEEN y DYSPORT
siendo todas del tipo A con variaciones en sus indicacio-
nes y dosis terapéuticas.

e Toxina botulinica tipo A 100U (BOTOX®). Es una
toxina tipo A que ha sido aprobada en Estados Unidos
para el tratamiento de la distonia cervical y ha sido
estudiada en maltiples ensayos clinicos. Un estudio
piloto en 205 pacientes a largo plazo* reporté mejoria
en 71% de los pacientes y remisién completa del dolor
en 76%. La incidencia de efectos adversos fue en ge-
neral de 28%, siendo la mayor, disfagia en 17%.

e Toxina botulinica de 500U (DYSPORT®). Un es-
tudio doble ciego, controlado por placebo con dosis fija
500U en 80 pacientes con distonia cervical se encon-
tr6 una mejoria significativa de 38% en la escala de
TWSTRS (Toronto Western Spasmodic Torticollis
Rating Scale) comparado contra placebo 16%. Otro
estudio con dosis de 250, 500 y 1,000U en 75 pacien-
tes describid una respuesta dosis dependiente.’ En el
estudio REAL-DOSE seis investigadores en cinco
paises realizaron un estudio retrospectivo en pacien-
tes que utilizaron toxina botulinica A (BOTOX) y fue-
ron cambiados a Dysport; 114 pacientes fueron inclui-
dos. Las dosis variaron de Dysport a BOTOX desde
2:1 hasta 11:1. EI 31% estuvo dentro del grupo 5:1 hasta
6:1; 30% de los pacientes 4:1 a 5:1; y s0lo 21% 3:1 a

4:1, por lo que se concluye que las dosis no son inter-
cambiables.®

Otro efecto que habra que tener en cuenta es que se
ha visto que este tipo de toxina tiene mayor difusién
por lo que es mas probable que se presenten efectos
adversos.

Neurotoxina de 100U (XEOMEEN®). Es una nue-
va formulacion de la toxina botulinica tipo A libre de
complejos proteinico y por lo tanto con un menor po-
tencial inmunogénico esto se ha demostrado en un es-
tudio en que se incluyeron 130 pacientes tratados con
Botox y 119 tratados con Xeomeen y se detectaron
anticuerpos neutralizantes en 4 de 42 (9.5%) tratados
con la toxina tipo A clasica y no se detectaron en nin-
guno de la toxina libre de complejos proteinicos p <
0.004.7 En una revision de un total de cinco ensayos
clinicos realizados en Europa e Israel, dos fueron rea-
lizados en personas sanas. Otros tres estudios valora-
ron la seguridad y eficacia en distonia cervical y se
encontrd que no hay inferioridad con respecto a la toxi-
na clasica. Ademas se observo que la dosis corres-
pondia a 1:1 comparado con la toxina clésica.t Un es-
tudio aleatorizado doble ciego en 463 pacientes mostrd
no tener una eficacia menor a botox y un adecuado
perfil de seguridad. Los efectos adversos ocurrieron
en 28% de los pacientes de ambos grupos.®

Toxina botulinica tipo B (MYOBLOC®/
NEUROBLOC?). Es la Unica toxina botulinica tipo B
aprobada por la FDA para el tratamiento de la distonia
cervical en el afo 2000, actualmente no se encuentra
disponible en nuestro pais; sin embargo, es necesario
conocer sus propiedades. En un estudio aleatorizado
doble ciego, controlado por placebo se aplicd en 122
pacientes (respondedores y no respondedores de toxina
A), de los cuales 92 recibieron una de las tres dosis de
Toxina B (2,500, 5,000y 10,000 U) y se demostrd mejo-
ria clinica por medio de la puntuacién TWSTRS.X El
grupo europeo de distonia cervical Myobloc/Neurobloc
compard la eficacia, seguridad y duracion de la toxina
botulinica Ay B en pacientes con diagnéstico de distonia
cervical sin tratamiento previo, mediante un estudio do-
ble ciego con una evaluacion a las cuatro semanas del
tratamiento, se incluyeron 111 (55 Tox A; 56 Tox B). Se
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Tabla 5
Tipos de toxinas en nuestro pais
Formulacién Botox Dysport Xeomeen (Xeomin)
Serotipo A A A
Masa molecular 900KD > 500KD 150KD
Presentacién 100U 500U 100U
Indicaciones Distonia cervical Distonia cervical Distonia cervical

blefaroespasmo
estrabismo hiperhidrosis
espasticidad
espasmo hemifacial PCI

Disfagia 12% Leve a moderada
Disfagia 13% en ECM
Boca seca < 10%
Debilidad muscular <10%

Mareo < 10%

blefaroespasmo
hiperhidrosis
espasticidad focal
espasmo hemifacial PCI

blefaroespasmo

26% con 250 U 10.8%
29% con 500 U
39% con 1,000 U
29% con 500 U,
aplicacién en ECM

No hay datos

> 10% con 500, 1,000 y 0.4%
1,500 U

> 10% con 1,000U 1.7%

> 10% con 1,000U 0.4%

observé mejoria en la puntuacion de TWSTRS en am-
bos grupos. La duracién media del efecto fue de 13.1
vs. 13.7 semanas p = 0.833, sin diferencias en la fre-
cuencia y tipo de efectos adversos, por lo que se con-
cluye que ambas toxinas son efectivas y seguras para
el tratamiento de la distonia cervical.!!

En la tabla 5 se mencionan las diferentes caracteristi-
cas de las toxinas disponibles en nuestro pais, asi como
los principales efectos adversos.*?

El uso de la toxina botulinica es claro en la distonia
cervical; sin embargo, ha sido una preocupacién cons-
tante el saber si el uso de ambos tipos de toxinas son
adecuados en esta patologia. El grupo de Trastornos
del Movimiento Cochrane realiz6 dos revisiones
sistematizadas de la literatura para evaluar tanto el uso
de la toxina botulinica tipo A como del tipo B. El obje-
tivo del primer metaanalisis fue determinar si la toxina
botulinica tipo A es segura y eficaz en el tratamien-
to de la distonia cervical; esto a través de una bus-
queda cruzando las palabras clave distonia cervical
y toxina botulinica en el Cochrane Central Registre
of Controlled Trials (Central), MEDLINE,
EMBASE; en la revista de Trastornos del Movi-
miento y resimenes de congresos internacionales
relacionados con los movimientos anormales y de
toxina botulinica. Se incluyeron estudios
aleatorizados donde se evalug la eficacia de la toxi-
na botulinica tipo A. Se encontraron 13 estudios de
alta calidad (hasta junio del 2003), todos realizados a
corto plazo (seis a 16 semanas). Ocho de estos ensa-
yos incluyeron 361 pacientes con la formulacion de
Botox y cinco incluyeron 319 pacientes con la for-

mulacidn de Dysport. EI metaanalisis mostré mejo-
rias tanto estadisticas como clinicas. En el andlisis
de subgrupos se demostrd una clara relacion dosis-
respuesta para el beneficio subjetivo y objetivo, ade-
mas de para los efectos adversos. Con esto se con-
cluye que un ciclo de inyeccion Unica de toxina
botulinica tipo A es eficaz y seguro para tratar la
distonia cervical .®®

El segundo metaanalisis fue realizado para evaluar la
toxina botulinica tipo B siguiendo con la misma meto-
dologia descrita, se evaluaron los estudios a corto pla-
z0 (16 semanas con una aplicacién de toxina), todos
fueron multicéntricos en E.U. y todos habian sido tra-
tados previamente con toxina botulinica tipo A. Se in-
cluyeron 308 pacientes, utilizando como medida de des-
enlace la puntuacion en la TWTRS, al menos en 20%,
con promedio de dosis utilizada de 10,000 unidades.
Los grupos de los pacientes fueron apropiadamente
seleccionados y pareados, desde el punto de vista
metodoldgico. La dosis vario considerablemente, esto
dependi6 de los musculos involucrados en forma pri-
maria y de los involucrados en forma accesoria. Los
eventos adversos claramente asociados con el meca-
nismo de accion de latoxina tipo B incluyeron disfagia
y sequedad de boca; el nimero de pacientes con even-
tos adversos fue mas frecuente en los grupos de trata-
miento con toxina tipo B. Los analisis de subgrupos
demostraron una clara relacion dosis-respuesta, como
la descrita para la toxina botulinica A, y un mayor be-
neficio para los pacientes resistentes a la toxina
botulinica tipo A que para los sensibles a la misma en
el resultado principal. La duracion del efecto fue de 16
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semanas.'* Con estas conclusiones se determind que
ambas toxinas son Utiles en el tratamiento de la distonia,
sobre todo el tipo B en pacientes que ya no sean
respondedores a la toxina tipo A.

RECOMENDACIONES DE DOSIFICACION,
SEGUIMIENTO Y TRATAMIENTO

Los pacientes deben ser tratados con la dosis mas baja
recomendada y posteriormente debe ser modificada de
acuerdo con la respuesta. Esto dependera de la condicion
del masculo, tamafio y severidad de afeccion. Si el pa-
ciente experimenta efectos adversos con la dosis inicial
se debe reintentar con una dosis menor. El seguimiento
varia de acuerdo con la preferencia de cada médico, se
puede establecer una visita dos a tres semanas después
de iniciar el tratamiento y ya que el beneficio esta esta-
blecido se puede visitar la clinica cada tres meses para
evaluacion y en su caso la repeticion del tratamiento. Los
factores que afectan la decisién del tratamiento incluyen
la severidad y progresion. La anterocolis es la Unica pre-
sentacion en que se debe iniciar con tratamiento oral, ya
que el uso de toxina podria favorecer la presentacién de
disfagia. En las distonias secundarias como la
postraumatica, asi como inducida por neurolépticos, pue-

Figura 2. Imagen anatémica de los muasculos del cuello con disec-
cion en cadaver.

de que el efecto no sea tan eficaz. Si la decision es la
toxina botulinica el siguiente punto sera establecer que
formulacion utilizar. En este caso se utilizara la disponible,
asi como en la que se tenga mayor experiencia®® (Tabla 6,
Figuras 2, 3).

A
Vientre

anterior Vientre I— Digéstrico

posterior
interior
de
za
Tirohioideo

Elevador de

Esternocleidohioideo la escapula
Esternotiroideo Escaleno
. posterior

Trapecjo Escaleno

medio

Escaleno anterior

Omohioideo

Maset Esplenio de

asetero la cabeza
Elevador

de la escapula

Figura 3. Anatomia de musculos involucrados en la distonia cervical.

Tabla 6
Dosis recomendadas para iniciar el tratamiento
Mdusculo Dosis Dosis Dosis Ndmero de
Botox y Dysport Myobloc puntos
Xeomeen
Dosis recomendada 350 500 5,000-10,000
TOTAL
Esternocleidomastoideo 15-75 150 1,000-3000 2-4
Trapecio 50-100 100 1,000-5000 5-10
Esplenio capitis 10-75 350 1,000-5000 2-4
Elevador de la escapula 15-50 100 1,000-4000 2-4
Paraespinales 15-50 100 1,000-4000 2-4
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PAPEL DE LA NEUROFISIOLOGIA EN LA
EVALUACION DE LA DISTONIA CERVICAL
Y APLICACION DE TOXINA BOTULINICA

La electromiografia diagnostica con electrodo de agu-
ja en la planeacion para aplicar toxina botulinica puede
ser (til en algunos pacientes obesos o en aquellos en que
los musculos afectados son dificiles de identificar por pal-
pacion,® existen protocolos de registro sugeridos para
identificar los masculos involucrados y planificar la tera-
pia con toxina botulinica, esto generalmente requiere de
registros poligraficos de dos a cuatro canales.?

La aplicacion de toxina botulinica mediante guia
electromiogréafica simultanea puede ser efectiva debido a
gue esta técnica incrementa posibilidad de identificar y
tratar masculos cervicales profundos,®® hay datos que
sugieren que sin guia electromiogréafica el sitio de aplica-
cién puede fallar de 17 a 53%.%°

El consenso general entre expertos en aplicacién de
toxina botulinica es que la guia electromiogréfica puede
ser (til en pacientes que los que no sea posible palpar
adecuadamente los musculos o en aquellos en los que no
se obtiene una mejoria adecuada con el tratamiento con-
vencional sin guia electromiogréfica.'® Se debera tomar
en cuenta que la guia electromiogréfica incrementa las
molestias de la aplicacion, incrementa el tiempo de la mis-
may es mas costosa.

En pacientes con sospecha de resistencia secundaria a
toxina botulinica tipo A es posible realizar prueba
neurofisioldgica, que consiste realizar estudio de neuro con-
duccién motora distal de nervio peroneo en forma bilateral,
con electrodo de registro en masculo Extensor Digitorum
Brevis (EDB) evaluando la amplitud del Potencial de Ac-
cién Muscular Compuesto (PAMC) de pico a pico, utili-
zando el de mayor amplitud y descartando aquellos con
amplitud igual 0 menor a 2 mV pre-aplicacién de toxi-
na botulinica; se realiza aplicacion de 50 unidades de
toxina botulinica tipo A (Dysport) en el masculo Exten-
sor Digitorum Brevis, realizando dos semanas poste-
riores a la aplicacion nuevo estudio de neuro conduccion en
sitio seleccionado y considerando que una reduccidén menor de
50% en el PAMC es sugestivo de resistencia secundaria.?

EFECTOS SECUNDARIOS DE LA
APLICACION DE TOXINA BOTULINICA
EN DISTONIA CERVICAL

Este tratamiento puede causar dafio funcional del
musculo aplicado, que se manifiesta clinicamente por
control deficiente de la posicion de la cabeza. La debili-
dad de los musculos adyacentes al masculo elegido, a causa
de difusion de la toxina, puede producir disfagia. En la

Tabla 7
Efectos adversos'?
Sintoma Toxina botulinica n = 710 n=137
Disfagia 13.5% 5.8%
Dolor por inyeccién 12.8% 29.9%
Debilidad local 12.8% 6.6%

4.6%
3.5%

4.4%
4.4%

Malestar general
Dolor sitio inyeccién

mayor parte de los casos de disfagia, los pacientes s6lo se
dan cuenta del problema durante la accion de deglutir,
acompafados de la sensacion de cuerpo extrafio en la
garganta. Los cambios en la alimentacion, ya sean en
relacion con la consistencia o con la cantidad de alimen-
tos, son muy poco frecuentes. En la literatura se ha ma-
nifestado riesgo de bronco aspiracion en algunas oca-
siones, pero esto se puede resolver de manera adecuada
mediante canula nasogastrica y antibidticos. En ocasio-
nes, los pacientes pueden manifestar sequedad de boca.
Esto se puede atribuir a trastornos en la inervacion
colinérgica de las glandulas salivales.

Los efectos secundarios en general son leves y transito-
rios, desaparecen en un lapso no mayor a 10 dias (Tabla 7).

PROPUESTAS

» Creacion de un registro de distonia cervical, o de apli-
cacion de toxina botulinica en distonia cervical, o de
aplicacion de toxina botulinica B en movimientos anor-
males, o de una red de clinicas de toxina.

» Creacion de un sistema de certificacion o capacita-
cién de neurdlogos que aplican toxina botulinica, cuyo
valor agregado sera ofrecer al neur6logo informacion
y destrezas para perfeccionar su forma de aplicarla.
Este proceso podria incluir curso de capacitacion con
revision de: anatomia y fisiologia en la distonia cervi-
cal (pacientes en vivo, videos, modelos o cadaveres),
toxinas disponibles, integracion de una clinica de toxi-
na botulinica con los elementos médicos y adminis-
trativos indispensables para su correcto funcionamien-
toy para el registro de casos. Aunque la certificacion
no se lleve a la direccion general de profesiones, pue-
de tener valor de diplomado, avalado por la Acade-
mia Mexicana de Neurologia y/o el Consejo Mexica-
no de Neurologia, y de postgrado de la UNAM.

» Ofrecer los elementos conceptuales para la formacion
de una clinica de toxina botulinica.

» Ofrecer papeleria en espafiol para el registro adecua-
do de las aplicaciones en pacientes, y para su recolec-
cion a mayor escala en forma multicéntrica. Esto per-
mitird que los participantes puedan conocer, compartir,
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y publicar su experiencia en el uso de toxina botulinica
en distonia cervical y eventualmente en otros trastor-
nos del movimiento.

FORMACION DE UNA CLIiNICA
DE TOXINA BOTULINICA

Debe formar parte de un servicio de neurologia clinica e
idealmente, de una clinica o centro de movimientos anormales.

Debe contar con un contacto y disponibilidad real
de un servicio de neurofisiologia clinica y
electromiografia.

Debe contar con un espacio fisico adecuado para:

* Recepcidn del paciente.

» Aplicacion higiénica de la toxina.

* Video-filmacion del enfermo.

» Atender una emergencia médica.

» Equipo confiable de refrigeracion a prueba de inte-
rrupciones eléctricas, robo, y con una adecuada
etiquetacion y control de los productos.

» Contar in situ con todo el material indispensable como
jeringas, jeringas de insulina, solucion salina isotonica
idealmente sin conservadores, torundas alcoholadas,
guantes de latex. En caso de realizarse la aplicacion
con control electromiogréfico y electrosonomiografico
se debe contar, ademas, con dicho equipo y con agujas
nuevas para aplicacion en cada caso.

Debe contar con un sistema de registro:

 Ficha para contacto a corto y largo plazo con el enfermo.

 Informacion para sistema de cobro.

 Contacto programado para evitar pérdida del seguimiento.

» Base de datos establecida de acuerdo con otros centros
o0 una fuerza epidemiol6gica acordada previamente.

» Expediente con registro de diagndésticos, historial de
las aplicaciones con anotacion detallada de dosis y
puntos de aplicacidn, evaluacion post aplicacién para
valorar el resultado y la planeacién de la siguiente
(Anexos 1y 2).

Debe contar con material educativo para el paciente,
incluyendo datos de asociaciones de pacientes.

Debe contar con un mecanismo o procedimiento esta-
blecido para obtener asesoria o segunda opinian.

CONCLUSIONES
1. Latoxina botulinica A es eficaz y segura en el trata-

miento de la distonia cervical. Nivel de evidencia |,
recomendacion A.

2. Latoxina botulinica B es eficaz y segura en el trata-
miento de la distonia cervical en pacientes nuevos y
pacientes con resistencia a la toxina botulinica A. Ni-
vel de evidencia I, recomendacion A.

3. Latoxina botulinica A libre de complejo proteinico es
eficaz y segura en el tratamiento de la distonia cervi-
cal. Nivel de evidencia I, recomendacion A.

4. Existen diferencias moleculares entre las toxinas
A, en términos de tamafio molecular, presencia o
ausencia de complejo proteinico, inmunogenicidad
y difusibilidad en los tejidos. Sin embargo, a pesar
de éstas diferencias, las toxinas A son seguras y
eficaces de acuerdo a las conclusiones sefialadas
arriba. No sabemos si comparadas entre si pudie-
ra haber diferencias en eficacia y seguridad por lo
que deben vigilarse los resultados y disefios de es-
tudios a ese respecto. Nivel de evidencia I, reco-
mendacion A.

5. Latoxina botulinica ha sido utilizada en forma segura
en la distonia cervical. Parte de esta seguridad y efi-
cacia depende de que se utilicen métodos terapéuticos
estandarizados y que la evaluacion de los pacientes se
lleve a cabo en centros especializados. Por lo que re-
comendamos la capacitacion o certificacion de los neu-
rélogos que apliguen toxina botulinica en distonia cer-
vical, y la creacion de clinicas especializadas bajo
estandares aceptables. Nivel de evidencia Il, recomen-
dacion B.

6. La aplicacion de toxina botulinica mediante guia
electromiogréafica simultanea en distonia cervical
puede ser efectiva, debido a que esta técnica
incrementa la posibilidad de identificar y tratar
musculos cervicales profundos18 y en aquellos pa-
cientes en los que no se obtiene una mejoria ade-
cuada con el tratamiento aplicado sin guia
electromiogréafica. Hay datos que sugieren que sin
guia electromiografica puede haber fallas en el
sitio de aplicacién en 17 a 53% de los caso0s.19
Nivel de evidencia Il, recomendacién B.

REFERENCIAS

1. Jankovic J, Leder S, Warner D, Schwartz K. Cervical dystonia: clinical
findings and associated movement disorders. Neurology1991; 41(7):
1088-91.

2. Chan J, Brin MF, Fahn S. Idiopathic cervical dystonia: clinical
characteristics. Movement Disorders 1991; 6(2): 119-26.

3. Simpson DM, Blitzer A, Brashear A, Comella C, et al.
Assessment: Botulinum neurotoxin for the treatment of
movement disorders (an eviddence-based review) A. Neurology
2008; 70: 1699-706.

4. Jankovic J, Schwartz K. Botulinum toxin injections for cervical dystonia.
Neurology 1990; 40: 277-80.

5. Poewe W, Deuschl G, Nebe A, et al. For the German Dystonia Study
Group. What is the optimal dose of botulinum toxin A in the treatment



100

Alegria Marco Antonio, et al. Distonia cervical
Rev Mex Neuroci 2009; 10(2): 90-102

10.

11.

12.

13.

of cervical dystonia? Results of a double blind, placebo controlled,
dose ranging study using Dysport. J Neurol Neurosurg Psychiatry
1998; 64: 13-7.

Marchetti A, Magar R, Findley L, Larsen JP, Pirtosek Z, et al.
Retrospective evaluation of the dose of dysport and BOTOX in the
management of cervical dystonia and blepharospasm: The REAL
DOSE study. Mov Disord 2005; 20(8): 937-44.

Jankovic J, Voung KD, Ahsan J. Comparison of efficacy and
immunogenicity of original verus current botulinum toxin in cervical
dystonia. Neurology 2003; 60: 1186-88.

Jost W, Blumel J, Grafe S. Botulinum Neurotoxin Type A Free of
Complexing Proteins (XEOMINR) in Focal Dystonia. Drugs 2007; 67(5):
669-83.

Benecke R, Jost WH, Kanovsky P, et al. A new botulinum toxin type
A free of complexing proteins for treatment of cervical dystonia.
Neurology 2005; 64: 1949-51.

Lew MF, Adornato BT. Duane DD, et al. Botulinum toxin type B: a
double-blind, placebocontrolled, safety and efficacy study in cervical
dystonia. Neurology 1997; 49: 701-7.

Pappert E, Germanson T (The Myobloc/Neurobloc European Cervi-
cal Dystonia Study Group) Botulinum toxin type B vs type A in toxin-
naive patients with cervical dystonia: Randomized, double-blind,
noninferiority trial. Mov Disord 2008; 23(4): 510-17.

Aoki KR, Ranoux D, Wissel J. Using translational medicine to
understand clinical differences between botulinum toxin formulations.
European Journal of Neurology 2006; 13(Suppl. 4): 10-19.

Costa J, Espirito-Santo C, Borges A, Ferreira JJ, et al. Botulinum
toxin type A therapy for cervical dystonia. Cochrane Database of

14

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

Systematic Reviews 2005, Issue 1. Art. No.: CD003633. DOI: 10.1002/
14651858.CD003633.pub2.

. Costa J, Espirito-Santo C, Borges A, Ferreira JJ, et al. Botulinum

toxin type B for cervical dystonia. Cochrane Database of Systematic
Reviews 2004, Issue 4. Art. No.: CD004315. DOI: 10.1002/
14651858.CD004315.pub2.

Swope D, Barbano R. Treatment recommendations and practical
applications of botulinum toxin treatment of cervical dystonia. Neurol
Clin 2008; 26(Suppl. 1): 54-65.

Jankovic J. Treatment of Cervical Dystonia With Botulinum Toxin.
Movement Disorders 2004: 19(Suppl. 8).

Dressler D. Electromyographic evaluation of cervical dystonia for
planning of botulinum toxin therapy. Eur J Neurol 2000; 7: 713-18.
Comella CL, Buchman AS, Tanner CM, et al. Botulinum toxin injection
for spasmodic torticollis: increased magnitude of benefit with
electromyographic assistance. Neurology 1992; 42: 878-82.
Speelman J, Brams JW. Cervical dystonia and botulinum treatment:
is electromyographic guidance necessary? Movement Disorders 1995;
10(6): 802.

Cordivari C, Misra VJ. Vincent A, Catania S, et al. Secondary Non
responsiveness to Botulinum Toxin A in Cervical Dystonia: The Role
of Electromyogram-Guided Injections, Botulinum Toxin A Antibody
Assay, and the Extensor Digitorum Brevis Test. Movement Disorders
2006; 21(10): 1737 -41.

Jankovic J, Hallett M. Therapy with Botulinum Toxin. New York, NY:
Marcel Dekker, Inc.; 1994, p. 211-37.

3\—%5? %c;(—/i



Alegria Marco Antonio, et al. Distonia cervical 101
Rev Mex Neuroci 2009; 10(2): 90-102

Anexo 1
Consentimiento informado para el tratamiento con toxina botulinica de los pacientes con distonia cervical

Sefior/sefiora con afos de edad, en pleno uso de mis facultades
mentales; manifiesto que he sido informado satisfactoriamente por el Dr(a).
médico especialista en Neurologia, de los siguientes puntos: qué es, como se realiza, para qué sirve, los riesgos existentes, posibles molestias
o complicaciones y alternativas de tratamiento.

Descripcién del procedimiento terapéutico:

La toxina botulinica es el tratamiento de eleccién en las distonias focales. El tratamiento se lleva a cabo inyectando la toxina en los
musculos que se contraen en exceso y que provocan los sintomas que presenta el paciente. Habitualmente se pincha en diferentes puntos
de uno o méas mausculos. La toxina actda impidiendo la liberacién de acetilcolina, la sustancia que interviene en la contraccion muscular
produciendo una paralisis parcial del muasculo.

La mejoria obtenida, que habitualmente se manifiesta entre el primer y el tercer dia, es transitoria, es decir, solamente se mantiene
durante un tiempo determinado que oscila entre uno y seis meses. Esto implica que no es un tratamiento definitivo, sino que debe adminis-
trarse periédicamente.

La primera vez que se aplica toxina botulinica a un paciente no se conoce con exactitud la dosis adecuada, por lo que se administra una
dosis baja. Esta dosis en general corresponde con la dosis eficaz, pero en ocasiones es insuficiente y hay que aumentarla en la siguiente
revision. A veces la dosis, a pesar de ser baja, es excesiva para el paciente y le aparecen efectos secundarios.

Los efectos secundarios que pueden aparecer tras el tratamiento son habitualmente leves y transitorios y estan en relacion con el
mecanismo mismo de accion de la medicacion. En la distonia cervical se inyecta la toxina botulinica en los muasculos del cuello que producen
la desviacién del mismo.

Riesgos especificos del procedimiento
Tras el tratamiento con toxina botulinica en los pacientes con distonia cervical pueden aparecer efectos secundarios transitorios como:

1. Dolor o hematomas en el punto de inyeccion que desaparecen en poco dias (12.8% de los pacientes).

2. Debilidad en los musculos del cuello (12% de los pacientes).

3. Dificultad para tragar (13.5% de los pacientes).

4. Ocasionalmente una reaccion alérgica en la piel o inflamacién (3.5% de los pacientes).

5. Formacion de anticuerpos antitoxina botulinica que hacen que disminuya la eficacia con inyecciones sucesivas.

Riesgos propios del paciente:

No esta recomendado el tratamiento con toxina botulinica en pacientes que estdn embarazadas o en periodos de lactancia. Tampoco es
conveniente administrarlo a pacientes con enfermedades neuromusculares como: Miastenia gravis, esclerosis lateral amiotréfica, pacientes
en tratamiento con aminoglucésidos u otros farmacos que pueden interferir con la union neuromuscular. Si surgiese alguna situacién
imprevista urgente, que requiriese la realizacion de algun procedimiento distinto de los que he sido informado autorizo al equipo médico para
realizarlo.

Declaro que he sido amplia y satisfactoriamente informado de forma oral, he leido este documento, he comprendido y estoy conforme con
las explicaciones del procedimiento, que dicha informacién ha sido realizada y doy mi consentimiento para que se proceda a la aplicacion de
toxina botulinica tipo A. Asimismo, estoy informado de la posibilidad de retirar el consentimiento, tras manifestarlo por escrito y entregarlo al
equipo médico que atiende al paciente.

Para que asi conste, enterado y conforme, firmo el presente original, de la que recibiré una copia.
A los dias, del mes de del afio 200__.

Nombre y firma del paciente

Nombre y firma del médico tratante

Nombre y firma de testigo (1)

Nombre y firma de testigo (2)_

Hoja 1/1

REVOCACION DEL CONSENTIMIENTO INFORMADO
Yo , revoco el consentimiento prestado en fecha __
de del 2 y no deseo proseguir el tratamiento con toxina botulinica, que doy con esta fecha por finalizado.
En la ciudad de a los dias del mes de del 2 .

Nombre y firma del paciente

Nombre y firma del médico tratante

Nombre y firma de testigo (1)

Nombre y firma de testigo (2)_
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Anexo 2
Registro de aplicacion de toxina botulinica

Nombre:

Edad:
Filiacion/registro:
Diagnéstico:
Edad de Inicio:

Fecha de aplicacién previa:

Fecha de aplicacion actual:

Tipo de toxina botulinica/Nombre comercial:

Puntuacion Pre-aplicacion: Post-aplicacién:

escala

TWSTRS

Dolor Si No Si No

Video Si No

Tipo de Retrocolis Anterocolis Laterocolis Torticolis

distonia

Mdusculos Derecho Izquierdo Unidades Puntos de
aplicacion

ECM

Esplenio

Trapecio

Elevador

Escéapula

Escaleno

Longessimus

capitis

Semiespinalis

capitis
Fecha de Revision:
Fecha de Re-aplicacion:




