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Resumen: La distonia focal de mano es un sindrome clinico neurolégico caracterizado por la existencia de contracciones
musculares involuntarias, sostenidas y persistentes, que provocan movimientos y posturas anormales. Su etiologia, aunque
controvertida, parece estar desencadenada por la actividad repetitiva, permanente y constante de la misma. Su diagnéstico
es dificil, pues no existe ninglin “test” o “pruebas diagndsticas” que la confirmen. De hecho, el diagnéstico de certeza de
una distonia de mano puede demorarse entre 5 y 8 afios, no siendo extrafio que estos pacientes hayan pasado por varias
cirugias previas innecesarias antes de su diagnostico definitivo, el cual es basicamente clinico. Es por ello, que consideramos
fundamental llegar a un diagndstico precoz, con el fin evitar pérdidas innecesarias de tiempo y dinero, e iniciar el tratamiento
mas adecuado. En este sentido, la interaccién entre cirujanos de mano, neurdlogos y fisioterapeutas se hace imprescindible.

Palabras claves: Distonia Ocupacional, musico, escribiente, terapia ocupacional.

Focal hand dystonia

Abstract: Focal hand dystonia is a neurological clinical syndrome characterized by the existence of involuntary muscle
contractions, sustained and persistent, causing abnormal movements and postures. Its etiology, although controversial, seems
triggered by repetitive, continuous and constant activity of the hand. Its diagnosis is difficult because there is no “test” or
“diagnostic tests” to confirm it. In fact, the true diagnosis of hand dystonia can take between 5 and 8 years. Sometimes
these patients have undergone several previous surgeries before the diagnosis is established, which is mainly clinical. An
early diagnosis, in order to avoid unnecessary loss of time and money, and starting the most appropriate treatment as
soon as possible is considered fundamental when dealing with such an ilness. In this sense, the interaction between hand
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surgeons, neurologists and physiotherapists is essential.

Key words: Occupational dystonia, musician, clerk, occupational therapy.

Con el término genérico de distonfa, se define un
“sindrome clinico neuroldgico caracterizado por la
existencia de contracciones musculares involuntarias,
sostenidas y persistentes, que provocan movimientos
y posturas anormales’.

No es nuestro propdsito realizar una extensa revi-
sién general sobre las distonfas, pues escapa com-
pletamente del objetivo de este articulo, sino que
la intencidn del presente trabajo es la de llamar la
atencion sobre un tipo en particular de distonfa que
afecta exclusivamente a la mano y cuya etiologfa, aun-
que controvertida, parece estar desencadenada por
la actividad repetitiva, permanente y constante de la
misma. La profundizacién en su estudio, es lo que
nos ha llevado a escribir dicho articulo, pues estamos
convencidos de que muchos cirujanos de mano, han
tenido o tienen pacientes cuya sintomatologia y clinica
muy bien podrian corresponder a una distonia, cuyo
diagndstico es dificil, pues no existe ningun “test” o
“pruebas diagndsticas” que la confirmen. De hecho,
el diagndstico de certeza de una distonia de mano
puede demorarse entre 5 y 8 afios, no siendo extrafio
que estos pacientes hayan pasado por varias cirugias
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previas innecesarias antes de su diagndstico definitivo,
el cual es bdsicamente clinico. Es por ello, que conside-
ramos fundamental llegar a un diagndstico precoz, con
el fin evitar pérdidas innecesarias de tiempo y dinero,
e iniciar el tratamiento mds adecuado. En este sentido,
la interaccién entre cirujanos de mano, neurdlogos y
fisioterapeutas se hace imprescindible.

HISTORIA

Aungue el término “distonfa” fue acufiado en 911 por
el neurdlogo alemdn Hermann Oppenheim, numero-
sas descripciones de distonia aparecieron antes en la
literatura médica con diversos términos.
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Oppenheim crefa que la distonfa era provocada por
una anomalia del tono muscular, en el que se produ-
cfan de forma aberrante, fases de hipertonia e hipo-
tonfa?. Aunque fue Charles Bell quien describié por
primera vez en |833 la alteracidn en el movimiento
de la mano que pueden presentar las personas que
escriben continuamente y a la que llamd “calambre o
pardlisis de los escribientes’, no fue hasta 1836, en
que Kopp describié magistralmente las caracteristicas
clinicas de esta distonfa*. Més tarde, Gowers en 1888,
se refirid a la alteracion del movimiento en pianis-
tas y violinistas como consecuencia de una préctica
excesiva, motivo por el cual se la denomind “calambre
del musico™. Al respecto, Robert Schumann escribié
en su diario (1830) que después de haber tocado
durante mucho tiempo el piano y con una mala pos-
tura de la mano, le fallé el control del movimiento
cuando quiso volver a tocarlo. Todo parece indicar
que el genial musico padecia una distonia focal® Sin
embargo, otras profesiones y/u ocupaciones pueden
provocarla, como las costureras, peluqueros, disefia-
dores grdficos, croupiers, etc., asi como también en
determinados deportes, como el golf o el tenis.

En el afio 1908, Schwalbe emplea el término “'calam-
bres ténicos”, describiendo su contribucidn heredita-
ria’. Sin embargo, bajo la influencia de Freud, la distonfa
era considerada predominantemente como un tras-
torno psiquidtrico, y ello fue asf durante las primeras
décadas del siglo XIX. Este hecho no resulta sorpren-
dente si tenemos en cuenta que la distonfa psicdgena
era relativamente comun en el conjunto de las enfer-
medades neuroldgicas de la época, donde dicho sin-
drome fue considerado como una expresidon somdtica
de conflictos emocionales o psicoldgicos.

No fue hasta 1944, en que la distonfa fue etiquetada
por Herz como un trastorno neuroldgico cierto. A
través de la cinematografia, el autor tipificé los movi-
mientos disténicos como lentos, sostenidos y con
fuertes contorsiones, tanto del tronco como de las
extremidades®. Sin embargo, en 1984, el Comité de
la Fundacidon de Investigacion Médica de las Disto-
nias (André Barbeau, Donald B. Calne, Stanley Fahn,
C. David Marsden, John Menkes, y G. Frederick Woo-
ten), definid la Distonfa tal como se enuncia al princi-
pio de la introduccion de este articulo.

EPIDEMIOLOGIA

En EEUU, la prevalencia general de la distonfa pri-
maria generalizada es de 3,4 por cada 100.000 indi-

viduos, mientras que la de la distonia primaria focal
es del 29,5 por cadal00.000. En cambio, en Europa,
la prevalencia anual de todo tipo de distonias es de
15,2 por cada 100.000 individuos, siendo la distonfa
focal la més frecuente’. Al respecto, la prevalencia del
calambre del musico se sitda en el 1%, cifra no des-
preciable si tenemos en cuenta que en el 38 % de
los casos no podran volver a tocar su instrumento
profesional, aun a pesar del tratamiento empleado'®.
En Espafa, se estima que hay entre 25.000 y 30.000
personas afectadas de algun tipo de distonfa.

La distonfa, incluyendo todas sus formas, es el tercer
trastorno del movimiento mds comun después del
Parkinson vy el temblor esencial.

En cuanto al género, parece ser que la distonfa, en
todas sus formas, incluyendo las de base genética, es
mas frecuente en mujeres. Sin embargo, esta relacion
estd mds cerca de |:I, cuando la distonfa es focal,
como la de mano''. Por lo que respecta a la edad, la
distonfa estd relacionada con la localizacién anatémica
de la misma, siguiendo un gradiente craneocaudal. Asf,
la edad media de presentacidn del blefaroespasmo es
a los 58 afios, la distonfa oromandibular a los 53 afios,
la disfonfa espasmddica a los 46 afios, la distonia cer
vical a los 45 afios, las distonfas mano-brazo (calam-
bre del escritor, mUsico, etc) entre los 30-50 afios y
las distonias localizadas en las piernas suele afectar a
sujetos menores de 20 afios'2

ETIOLOGIA

Los conocimientos actuales sobre la patofisiologia de
las distonias es limitado, aunque el aporte de estu-
dios neurofisioldgicos y de neuroimagen, han podido
poner de manifiesto una serie de alteraciones en el
procesamiento de la informacién, procesos cortica-
les y subcorticales de inhibicidn, asi como también la
influencia de estimulos sensitivos en la excitabilidad
cortical asociados a esta patologfa'>!*.

En la actualidad, existen tres lineas de investigacion
para explicar el sustrato fisiopatolégico de la disto-
nfa, no estando claro que estén relacionadas entre
si, ni tampoco si una es mas influyente que la otra’.
Estas son:

La pérdida de inhibicién es la probable responsable de
la aparicién de movimientos excesivos en pacientes
con distonfa. Estos movimientos incluyen un aumento
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de la actividad electromiogrdfica, la co-contraccién
antagonista de los musculos y un desbordamiento
(overflow) en los musculos no actuantes en la tarea
especifica que se realiza, es decir, al tratar de mover
un dedo se provoca el movimiento de los demds e
incluso de la musculatura mds proximal. La pérdida
de la inhibicidn en la distonfa fue demostrada por vez
primera en los reflejos espinales y del tronco medular.
Ejemplo de ellos es la pérdida de la inhibicidn reci-
proca de la extremidad superior en pacientes con
distonia focal de mano (DFM), entendiéndose como
inhibicién reciproca, la inhibicidn activa de los muscu-
los antagonistas que acompafian siempre la contrac-
cién voluntaria de un musculo (agonista)'é. En condi-
ciones normales, cada vez que un musculo del cuerpo
humano se contrae, simultdneamente se relaja el mus-
culo que realiza la funcidn opuesta, el muisculo anta-
gonista; asf, al contraerse el braquial anterior, que se
encarga de flexionar el antebrazo sobre el brazo, se
relaja el triceps, que realiza la funcién contraria, exten-
diéndolo. Pues bien, en los pacientes con distonia, no
se produce la relajacién del muisculo antagonista, el
que realiza la funcién opuesta. La contraccién simul-
tdnea de dos musculos de funciones diferentes genera
la alteracién del movimiento que llamamos distonia'”.

Se cree que las representaciones neuronales son mol-
deadas por experiencias previas a través de proce-
sos fisiolégicos, conocidos en conjunto con el nom-
bre de “Neuroplasticidad”. Numerosos estudios han
puesto de manifiesto que las representaciones neuro-
nales pueden ser alteradas en el paciente con distonfa,
incluyendo la DFM. Una de estas modificaciones es la
andmala representacion somatosensorial de los dedos
en la corteza cerebral'®,

Es muy posible que un incremento en la neuroplas-
ticidad surja de la disminucién de inhibicidn. Esta
probable relacién puede constituir un eslabén muy
importante a la hora de demostrar que los factores
ambientales pueden desencadenar la distonfa. En el
caso de la DFM, la actividad repetitiva durante un largo
periodo de tiempo seria el factor ambiental desenca-
denante. Ahora bien, en qué medida la distonia estd
determinada por factores ambientales o condicionada
genéticamente sea o no identificable, es motivo adn
de gran discusion.

Aunqgue no existe una aparente pérdida sensorial a
nivel clinico, algunos tests para comparar la discrimi-
nacion espacial y temporal, han mostrado sutiles anor

llusién de Aristétoles. Cuando se cruzan los dedos
La esfera se percibe como dos objetos, mientras que con
los dedos juntos . La esfera se percibe como uno solo.

malidades en las distonfas. Estas estdn presentes en
ambas manos en pacientes con DFM unilateral y tam-
bién en las manos de pacientes con distonia cervical
y/o blefaroespasmo. Es muy posible que esta altera-
cién sensorial esté relacionada con un anormal estado
fisioldgico pre-existente'*%,

En la DFM, la representacion cortical somatosensorial
de los dedos estd disminuida. En este sentido, puede
ser Uil la realizacién de un sencillo test clinico basado
en la “llusién tactil de Aristételes”. En esta ilusidn, un
objeto (por ejemplo una esfera) que toca el punto
de contacto entre dos dedos cruzados, se percibe
como dos objetos, mientras que si lo hace con los
dos dedos juntos, se percibe como un solo objeto

. La ilusidn de tener una doble sensacidn
cuando los dedos estdn cruzados es debida a que el
punto de contacto entre ambos corresponde a dos
regiones de piel no adyacentes y funcionalmente no
relacionadas, por lo que envian sefiales sensoriales a
puntos separados de la corteza cerebral. En cambio,
en los pacientes con DFM, la ilusién tdctil de Aristo-
teles se ve marcadamente reducida en los dedos que
no estan afectados por el proceso, fundamentalmente
entre el 4° y 5° dedos. Este hallazgo sugiere que en la
DFM, la percepcidn téctil del 5° dedo prevalece sobre
el 4° cuando los dedos se encuentran cruzados, por
lo que el objeto se percibe como uno solo en vez
de ser dos. Este hallazgo se correlaciona bastante bien
con la severidad del déficit motor?'.

A partir de la informacién sobre estas tres lineas de
trabajo, pueden introducirse implicaciones terapéuti-
cas importantes, tal como veremos en el apartado
de tratamiento.
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CLASIFICACION

Aunque la definicién clinica de la distonfa no ha variado
desde hace afios, la distonfa puede clasificarse segin:
) etiologfa (primaria o secundaria); 2) edad de pre-
sentacion; 3) distribucion anatémica: a) focal (calambre
del escribiente y/o del musico, blefaroespasmo, cervi-
cal, etc.), b) segmentaria, con el compromiso de 2 o
mads regiones contiguas, ) multifocal, d) hemidistonfa,
con compromiso de un hemicuerpo, y ) generali-
zada); y 4) segin su curso clinico?%,

Sin embargo, estudios mds recientes, han redefinido
estos sistemas de clasificacién bdsica, impulsados en
gran medida por la evolucién que ha experimentado
la genética. En cierto sentido, la genética ha sesgado
el estudio de las distonifas. Asf, las distonfas generaliza-
das suelen afectar a nifios, en los que un subgrupo de
ellos se deben a la mutacion AGAG en el exdn 5 del
gen TORIA (DYTI). EITORIA fue el primer gen que
se asocid casualmente con una distonfa primaria. Sin
embargo, se han observado otras formas genéticas de
distonfa como DYT5,DYTI | y DYTI12, que presentan
como denominador comun, el hecho de responder
favorablemente al tratamiento, especialmente con la
estimulacion cerebral profunda . Es intere-
sante hacer constar que algunos musicos con distonia
focal, entre el 10% y el 25%, tienen antecedentes fami-
liares con historia clinica de distonfa, por lo que puede
considerarse un factor genético en algunos pacientes.

En el presente articulo, nos centraremos Unica y
exclusivamente en la DFM, siendo los calambres del
escribiente y/o del musico las mas frecuentes, aunque
también aparecen en otras profesiones, deportes o
determinados trabajos susceptibles a provocarlas. De
ahf, que a este tipo de distonfas se las conozca actual-
mente con el término general de “Distonfas Ocupa-
cionales''®.

DIAGNOSTICO

La valoracién de una probable DFM, se inicia con una
completa historia clinica, incluyendo una detallada y
exhaustiva busqueda de todos los antecedentes fami-
liares y personales, especialmente la toma de firmacos
y/o drogas. Asimismo, la profesion del paciente, puede
proporcionar una informacion esencial sobre la pato-
logla que presenta. Asi, profesiones como musicos,
administradores que teclean durante muchas horas el
ordenador, tareas que requieran de la repeticiéon de

CLASIFICACION DE LAS DISTONIAS

I.1. Primaria:
— Distonfa por torsion — PTD — DYT| — TORY|A
—  Cervicallcraneal - DYTI3
— Disfonfa — DYT4
— Torticolis familiar del adulto — DYT7
— Mixta — distonfa fenotipica — DYTé
—  Esporddica, distonia focal:
Blefaroespasmo.
Oromandibular.
Espasmadica.
Cervical.
Ocupacional.
Del tronco.
Otras.

1.2. Sindromes de distonia plus:
— Distonfa asociada al Parkinson.
— Distonia con mioclonus.

1.3. Secundaria:

—  Lesion perinatal cerebral.

— Malformacién congénita.

— Infecciosa, postinfecciosa, inflamatoria o paraneoplasica.
— Traumatismo craneal, cirugfa cerebral.
—  Talamotomfa.

—  Lesién cervical.

—  Estenosis del canal lumbar.

—  Lesion eléctrica.

—  Lesion nerviosa periférica.

—  Tumores de la fosa posterior:

— Malformacién cerebral arteriovenosa.
—  Tumor cerebral.

—  Esclerosis mdtiple.

— Inducida por farmacos y/o drogas.
—  Metabdlica

— Ofras.

1.4,
1.5,

Heredodegenerativa.

Psicogena.

2.1, Infantil: de inicio hasta los 12 afios de edad.

22. Juvenil: entre los |3y 20 afios. A este grupo pertenecen mayorita-
riamente las distonias secundarias, especialmente la pardlisis cerebral

infantil y las enfermedades degenerativas metabdlicas.

2.3. De inicio en adultos: a partir de los 20 afios de edad. Estas dis-
tonias suelen ser de localizacion focal y de curso clinico estatico,
esto es, que no tienen tendencia a propagarse. En el caso de las
distonfas ocupacionales, la incapacidad funcional estd relacionada
con la localizacién de los espasmos musculares distdnicos, pudiendo
interferir con la actividad laboral de los enfermos, como en el caso

del calambre del escribiente, del misico, etc.

Focal:

—  Blefaroespasmo.

—  Oromandibular:

— Cervical.

—  Laringea.

— Mano: calambre del escribiente, del mUsico, ocupacional, etc.

3.2. Segmentaria:

— Craneal: se afectan dos o més partes del cuerpo contiguas.

— Axial: se afecta el cuello y tronco.

— Braquial: se afecta un brazo; ambos brazos, +/- cuello, +/-tronco.
— Crural: se afecta una pierna y tronco; ambas piernas, +/- tronco.
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3.3. Multifocal:

— Se afectan dos o mds partes del cuerpo de forma no
contigua.

3.4. Generalizada: existe una combinacion de distonia seg-
mentaria crural con afectacion de cualquier otro seg-
mento.

3.5. Hemidistonia: afectacion ipsilateral de un brazo y una
pierna.

4.1. Estatica: tras su aparicion en un area corporal, no se pro-
paga a otras localizaciones. Habitualmente las formas
locales dan comienzo en la edad adulta.

4.2. Progresiva. Que tras su aparicion focal va afectando a
otras areas hasta poder llegar a generalizarse.

4.3. Fluctuante. En el que existen marcadas variaciones
diurnas con agravacion con el transcurso de las horas,
como en la distonia sensible a la L-Dopa o enfermedad
de Segawa.

4.4. Paroxistica. Con aparicion brusca de la distonia o0 movi-
mientos distonicos de una duracion variable de minutos
a horas.

gestos y esfuerzos en la mano, como es el de estar
en una cadena de montaje, indican a menudo el ori-
gen del problema. En este contexto, muchos casos de
distonias focales se inician de forma gradual, mientras
que las distonfas secundarias suelen expresarse de
forma aguda o subaguda®?®.

En la DFM, no existe una patrén uniforme sintomatico,
pues el espectro clinico es muy variable. En general,
se trata de una persona, sea hombre o mujer; entre
los 30 y 50 afios de edad, aunque no es infrecuente
que ocurra en pacientes mds jévenes, que acuden
a la consulta con una clinica un tanto abigarrada. El
sintoma principal es la aparicion de una contraccién
muscular involuntaria de la mano, tras realizar un gesto,
esfuerzo o maniobra repetitiva concreta durante un
cierto periodo de tiempo?. La DFM no se asocia con
dolor, si bien se han descrito mialgias posteriores al
espasmo muscular prolongado. En el caso del calam-
bre del musico, el paciente describe perfectamente
lo que le pasa. Al respecto, existe una incoordinacion
motora entre el dedo o los dedos que ejecutan la
accion de tocar, ya sea el piano, gitarra, violin, etc., con
el resto . En el calambre del escribiente,
el sintoma inicial suele ser una sensacién de torpeza
durante la escritura, con disminucién de la velocidad
y de la fluencia del movimiento. Asimismo existe una
tendencia a asir el ldpiz de forma muy apretada, lo
que comporta la rdpida fatiga de la mano y la apari-
cién de una contractura de la misma e incluso a nivel

Simulacion de la postura de los dedos de una
mano en una distonfa focal del musico tocando el piano.
Obsérvese que el cuarto dedo se halla en flexidn, en clara
distonia, mientras el medio presenta una extensién compen-
satoria.

Representacion pictérica de la postura anémala
de dedos y mufieca en un caso de DFM.

mas proximal . Ello hace que aparezca
una andmala postura de mufieca y/o dedos, los cua-
les pueden flexionarse o extenderse excesivamente.
En los demds casos de DFM ocupacional, la forma de
presentacion puede ser muy variada, desde una debi-
lidad de la mano, enlentecimiento o tremor digital, e
incluso dolor inespecifico?.

Dicha sintomatologia suele ser gradual y afectar a
una sola mano, aunque pueden involucrar las dos.
Al principio, la clinica desaparece al cabo de pocos
segundos después de suspender la actividad que se
realiza. Sin embargo, en el curso de los meses, las
contracciones y espasmos musculares se hacen mds
frecuentes, esto es, al poco rato de iniciada la activi-
dad, requiriendo mds tiempo de reposo para volver
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de nuevo a realizar la misma. Dicha evolucién es varia-
ble, si bien progresa durante los 6-12 primeros meses,
para luego estabilizarse. Sin embargo, se han descrito
casos que empeoran afios después. Es comin que
estos pacientes hayan sido previamente intervenidos
quirdrgicamente, incluso varias veces para solucionar
su problema. Asi, no es extrafio observar incisiones
en la palma de la mano y/o mufieca, con motivo de
supuestos sindromes del tunel carpiano, tendinitis de
DeQuervain, sindrome de interseccidon, sindrome de
Wartenberg (neuritis de la rama sensitiva del nervio
radial), etc., o a nivel del codo por epicondilitis, sin-
drome del pronador redondo o para descomprimir
el nervio radial en la arcada de Frohse, lo que todo
ello dificulta ain mas el diagndstico. En general, estas
cirugias suelen ser ineficaces, pues los pacientes con-
tindan teniendo los mismos problemas previos.

Es importante resaltar que, ante la ausencia de una
postura andmala, aun cuando exista contractura o
espasmo muscular, no puede considerarse una disto-
nia. En este sentido, otra patologias musculares pue-
den estar presentes, como son los casos de sindrome
compartimental crénico o por esfuerzos repetitivos
(sobreuso), los cuales cursan con dolor y contractura
muscular, pero no con postura anémala de la mano?.

Uno de los aspectos a tener en cuenta en la DFM, es
que el movimiento distdnico tiende a desaparecer si
la parte del cuerpo afectada, en nuestro caso la mano,
se coloca en posicién de reposo. Este hallazgo es de
suma importancia en el diagndstico diferencial, pues
los movimientos involuntarios del clonus miopadtico, la
corea o el Parkinson, no desaparecen cuando la mano
se halla en posicidén neutra de reposo.

Analizando las posturas anémalas, es obvio que las
mismas son consecuencia de un problema del control
motor, especialmente en el control individual de los
dedos. Asi, el hecho de querer mover repetidamente
un dedo en concreto, desencadena el movimiento
involuntario de los otros e incluso en la musculatura
mas proximal, ya sea en la mufieca y/o antebrazo,
dando lugar a estas posturas anémalas, signo que iden-
tifica a la distonfa. Otro de los hallazgos adicionales de
la DFM, observable comidnmente en la distonfa cer-
vical, es la provocacién del gesto antagonista a partir
de un truco o engafo sensorial, cual es la de tocarse
suavemente una parte de la mano, aunque puede ser
en otro sitio de la extremidad superior. Con dicho
gesto propioceptivo, se mejora la distonia, pero sola-
mente por un breve periodo de tiempo. Se ha des-
crito en el calambre del musico, que algunos pacientes

se colocan un esparadrapo en el dorso de la mano
como truco sensorial.

En cuanto al examen fisico, es imprescindible identi-
ficar signos y/o sintomas neuroldgicos que sugieran
otro tipo de etiologfa diferente a la distonia focal,
como son los sindromes extrapiramidales. Dentro
de éstos, existen principalmente dos grupos, uno con
rigidez y trastornos posturales como en la enferme-
dad de Parkinson y sindromes parkinsonianos, y un
segundo grupo que comprende diversos movimien-
tos involuntarios como son la corea, atetosis, balismos,
temblor, diskinesias, mioclonfa o tics.

El examen de la movilidad articular; tanto de mufieca
y dedos, nos pondra de manifisto si existe una restric-
cién del movimiento, en cuyo caso deberemos descar-
tar la presencia de patologfa articular; especialmente
procesos degenerativos y/o artriticos. En el lado
opuesto, una hiperlaxitud articular también puede dar
lugar a que la contraccion muscular se convierta en el
estabilizador primario de la articulacion afectada por
esta laxitud. En este ajuste, la necesidad prolongada
de una estabilizacion dindmica comporta la aparicién
de dolor, fatiga y contractura. Ademds, la hipermovi-
lidad puede conducir a la compresion de un nervio
digital, neuropatia por traccion y/o a la aparicién de
una sinovitis traumadtica.

Cualquier alteracion de la sensibilidad de los dedos,
especialmente la hipo o hiperestesia, pueden indicar
que estamos ante la presencia de un sindrome por
compresidon nerviosa, ya sea del nervio mediano a
nivel del tunel carpiano o del nervio cubital en el canal
de Guyon, aunque en casos de DFM no es infrecuente
que el paciente relate sensacion de hormigueo en los
dedos. En estos casos, se hace necesario la préctica de
una electromiografia para descartar dichas compresio-
nes. Sin embargo, esta exploraciéon tiene una utilidad
limitada, bdsicamente por su inherente dificultad en
coordinar la misma durante el periodo sintomatico.
A pesar de ello, puede resultar un instrumento de
gran valor diagndstico en la distonia focal, pues se ha
observado que existe una hiperactividad de los mus-
culos que no participan activamente en la tarea que
provoca la misma.

La disminucién y/o ausencia de los pulsos arteria-
les distales, radial y/o cubital, puede ser indicativo de
diversas patologias que se acompafian de entumeci-
miento y calambres, como es el sindrome del marti-
lleo hipotenar, resultado de la trombosis de la arteria
cubital y/o del arco superficial palmar.
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EscaALA DE TUBIANA, PARA LA EVALUA-
CION FUNCIONAL DEL CALAMBRE DEL MUSICO

Etapa 0: Incapaz de tocar

Etapa I: Toca notas, pero sin fluidez, con bloqueos fre-
cuentes y dificultad.

Etapa 2: Toca secuencias de notas con lentitud y dedos
“vacilantes”.

Etapa 3: Toca piezas fdciles, sin grandes requerimientos
técnicos.

Etapa 4: Toca casi normalmente, pero los pasajes difi-
ciles, son evitados por miedo o aparicién de
sintomas motores.

Etapa 5: Ejecucién normal.

Asimismo, es muy importante diferenciar la DFM de
los movimientos anormales psicégenos. Aunque éstos
no superan el 4% del total de los casos, se debe sos-
pechar el origen psicdgeno de una distonia cuando
el comienzo es brusco, aparece en reposo desde el
inicio, no empeora con la accién, no mejora con “tru-
cos sensitivos’ y su patrén es inconsistente o desapa-
rece con la distraccién. Normalmente se asocia con
otras alteraciones del movimiento incongruentes y se
observan hallazgos atipicos en la exploracion®.

Finalmente, resulta Util poder medir la gravedad de la
distonfa asf como evaluar los resultados obtenidos con
los distintos tratamientos. Para ello, existen distintas
escalas de valoracién®. Sin embargo, por lo que se
refiere a la DFM, las pocas existentes hacen referencia
al calambre del musico. Al respecto, la mds empleada
es la desarrollada por Tubiana®'*2, quien las estratifica
en seis etapas (0= incapaz de tocar 5= ejecucion
normal)

ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

El examen radiogrdfico, debe ser la primera explora-
cién a efectuar. Basta con proyecciones anteroposte-
riory lateral de mufieca y anteroposterior y oblicua de
mano, para descartar inicialmente patologfa osteoar-
ticular, aunque procesos degenerativos iniciales, espe-
cialmente a nivel de las articulaciones interfaldngi-
cas proximales vy distales, trapeciometacarpiana, etc.,
pueden muy bien no detectarse radiogréficamente,
motivo por el cual resulta Util practicar una gamma-
grafia dsea, pues aunque tenga poca especificidad pre-
senta una gran sensibilidad en detectar cualquier foco
inflamatorio a nivel dseo u articular.

En el caso de que estas exploraciones sean negativas,
pueden solicitarse otras exploraciones, como la RMN
o la ecograffa, donde es frecuente observar lesiones
de partes blandas, como son los gangliones escafolu-
nares y/o la ruptura crdnica del fibrocartilago trian-
gular. Sin embargo, hay que tener mucho cuidado en
interpretarlas, pues en la mayorfa de ocasiones no
tienen nada que ver con la sintomatologia que pre-
senta el paciente.

Tal como se ha comentado, la electromiografa puede
identificar los musculos activados de forma anémala,
apareciendo una pérdida del patrén alternativo nor
mal entre agonistas y antagonistas, con cocontraccion
de ambos prolongada y disminucién de la inhibicion
reciproca. Asimismo, el fenémeno de “overflow” esta
presente en musculos que no deberian estar implica-
dos. Sin embargo, para que estos hallazgos estén pre-
sentes, la electromiografia debe coordinarse durante
el periodo sintomdtico, hecho que dificulta el examen
y su interpretacion.

Por dltimo, y como estudios diagndsticos complemen-
tarios, se encuentran los potenciales evocados moto-
res y la Resonancia Magnética funcional (RMf), esto es,
la observacién en imdgenes de las regiones cerebrales
que ejecutan una accion determinada. Con los prime-
ros se ha objetivado que el cértex motor inhibidor
estd alterado®, mientras que con la segunda se han
podido comprobar anomalias en la corteza cerebral,
los ganglios basales y cerebelo, hipotetizando que en
las distonias focales, como la DFM, existe una desco-
nexion entre ellas, aunque hoy por hoy no existe una
etiologfa clara sobre su patofisiologia®*®.

TRATAMIENTO

El tratamiento de la distonia depende de si ésta es pri-
maria o secundaria. En este Ultimo caso, el tratamiento
va a depender de la causa que la origina.

En la distonfa primaria, como es la DFM, diversas
estrategias terapéuticas han sido utilizadas, entre las
que cabe destacar: |) Rehabilitacién; 2) Tratamiento
médico; 3) Toxina botulinica, y 4) Tratamiento quirdr
gico.

La reeducacion funcional, el asesoramiento genético y
el tratamiento de otros trastornos afines acompafian-
tes, incluyendo la depresidn, son partes muy impor
tantes en el enfoque terapéutico integral de estos
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pacientes®. Al respecto, la rehabilitacién y las ortesis
bien disefiadas, pueden mejorar la postura y prevenir
contracturas.

La reeducacién, permite recuperar la coordinacién. En
el caso de las distonfas focales, como el calambre del
musico, del escribiente y/u ocupacional, debe apren-
derse a coordinar su accién utilizando nuevos procedi-
mientos. La reeducacion no consiste en aprender algo
nuevo, sino en conseguir estabilizar un estado fisico y
mental que permita que el cuerpo haga lo que ya sabe
hacer. Teniendo en cuenta que en la DFM existe un
déficit de inhibicion y una neuroplasticidad y funcion
sensorial anémalas, se han propuesto todo una serie
de actividades encaminadas a recuperar la normali-
dad de estas disfunciones. En este sentido, el método
llamado “Retorno Sensoriomotor” ha mostrado bue-
nos resultados en los musicos que tocan el piano. Se
trata de entrenar de forma individual los dedos no
afectados, mientras que los demds dedos se inmovi-
lizan mediante férulas. Sin embargo, este método no
es efectivo en pacientes que tocan instrumentos de
viento”.

De forma similar; dicho método y otros, se han utili-
zado en el calambre del escritor; con resultados varia-
bles*®3

Si la distonfa es consecuencia de una disfuncion sen-
sorial, todo aquello que pueda normalizar la misma
puede ser beneficioso, pues secundariamente pro-
porciona una mejor funcidn motora. En este sentido,
entrenar cada dedo con el sistema de escritura Braille
puede resultar muy Gtil*.

Otra alternativa terapéutica, es el bloqueo anestésico
muscular; pues con ello se pretende minimizar las des-
cargas de las fibras aferentes. Una inyeccién de 5-10
cc de lidocaina en el musculo afectado por la distona,
puede mejorarla por un periodo de 24 h, aunque si
se simultanea con etanol, el efecto puede prolongarse
varias semanas*'*,

En cuanto a las ortesis, aunque mal aceptadas, espe-
cialmente en nifios, en algunos casos pueden ser uti-
lizadas como sustitutos de los denominados trucos
sensoriales, de forma similar como lo haria el propio
paciente al tocarse su propia mano para evitar la pos-
tura anémala®.

El tratamiento farmacoldgico incluye el uso de antico-
linérgicos y miorelajantes.

Los anticolinérgicos, como el Trihexifenidilo (Artane®,
Pacitane®), pueden ser Utiles en el tratamiento de
las distonfas, sean éstas generalizadas o localizadas.
Cuando dicho fadrmaco se instaura a dosis bajas y se
incrementa lentamente, suele ser bien tolerado. En
general, se recomienda iniciar el tratamiento con un
| mg por la noche e ir aumentando la dosis hasta
los 12 mg por dia durante 4 semanas. Sin embargo,
algunos pacientes necesitan hasta 60-100 mg por dia,
aunque pueden experimentar efectos secundarios
como adormecimiento, confusién, falta de memoria
y/o alucinaciones. Otro anticolinérgico cominmente
utilizado en las distonfas es la Piridostigmina (Times-
pan® Mestinon®)*,

Algunos pacientes requieren de una combinacién de
farmacos, como son los miorelajantes, tipo benzo-
diacepinas (diacepam, lorazepam o clonazepam), pues
proporcionan un alivio adicional en aquellos pacientes
que no responden apropiadamente a los anticolinérgi-
cos. Sin embargo, los resultados obtenidos con dichos
medicamentos son bastante aleatorios®.

La introduccién de la toxina botulinica (TB) en la
década de 1980 revoluciond el tratamiento de las dis-
tonfas. La TB, se ha convertido en una potente herra-
mienta terapéutica en el tratamiento de una varie-
dad de trastornos neuroldgicos y otros trastornos que
se acompafian de andmalas, excesivas e inapropiadas
contracciones musculares. La TB actda produciendo un
bloqueo, temporal y reversible de las terminaciones
nerviosas colinérgicas, creando un estado de debili-
dad en el musculo inyectado. En diciembre de 1989,
la Food and Drug Administration (FDA) de los EE.UU,
aprobd la TB como agente terapéutico en pacien-
tes con estrabismo, blefaroespasmo y otros trastor-
nos del nervio facial, incluyendo el espasmo hemifacial.
En diciembre de 2000, se incluyé también el Botox
y la toxina botulinica B (Myobloc) en el tratamiento
de la distonfa cervical y, posteriormente en las disto-
nias ocupacionales, incluyendo los calambres del escri-
biente y/o musico®. Aunque su aplicacién mds amplia
se encuentra todavia en el tratamiento de los trastor-
nos que se manifiestan por la aparicién de contraccio-
nes musculares anormales, excesivas y/o inapropiadas,
el uso de 1aTB se estd expandiendo rdpidamente para
el tratamiento de otros procesos, incluyendo los oftal-
moldgicos, gastrointestinales, uroldgicos, ortopédicos,
dermatoldgicos y/o cosméticos™.

Cuando se utiliza TB, es importante tener en cuenta
la presencia de otros trastornos neuroldgicos que
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podrian agravar el problema. Asi, la existencia de pare-
sias preexistentes, como en la esclerosis lateral amio-
trofica, las miopatias o polineuropatias, asi como en
pacientes con trastornos de transmisién neuromus-
culan, tales como la miastenia gravis o el sindrome
de Lambert-Eaton, contraindican su administracién.
Dejando aparte estas patologfas, se ha podido demos-
trar que el uso prolongado de TB no produce reac-
ciones adversas, situacién que es importante conocer
debido a que muchas de estas distonias son crdnicas
y que pueden requerir tratamientos prolongados. En
cuanto a su dosis, varfa dependiendo del tipo de dis-
tonfa. Asf, para la DFM, basta la aplicacién de 5 U por
cada musculo involucrado, con intervalos de 2 sema-
nas a 4 meses. Sin embargo, si a las dos semanas no
hay respuesta eficaz, puede aumentarse la dosis hasta
las 40 — 50 U/musculo.

Los resultados obtenidos con TB en los pacientes con
DFM son controvertidos, pues se considera que rara-
mente satisfacen las expectativas, especialmente en los
musicos profesionales, pues aun cuando se consiga una
mejoria, ésta suele ser parcial y transitoria. Por otra
parte, la debilidad muscular que provoca en el mus-
culo inyectado, hace que no se tenga la fuerza nece-
saria para tocar el instrumento en cuestidn, lo que
desmotiva al paciente a seguir intentando la terapia
con TB¥>". A pesar de ello, la TB puede constituir la
Unica alternativa eficaz cuando el tratamiento farma-
coldgico no mejora la sintomatologfa.

. Algoritmo terapéutico en la DFM.

Existen varias opciones quirdrgicas en el tratamiento
de las distonfas focales, entre las que cabe destacar
la estimulacion cerebral profunda, especialmente del
globo pdlido interno, mediante procedimientos este-
rotdcticos. Los resultados en la distonfa cervical son
esperanzadores, aunque dicho tratamiento, en el caso
de la DFM, suele reservarse cuando los demds tra-
tamientos resultan ineficaces®**3, Otros tratamientos
quirdrgicos, como son la denervacién periférica y las
miectomias, se han utilizado bdsicamente para la dis-
tonia cervical y el blefaroespasmo*.

El resumen del tratamiento a seguir delante de una
DFM, es que debe iniciarse el mismo mediante reha-
bilitacién, entrando en un programa de reeducacion,
el cual debe intentar “purgar” la presunta mal adap-
tada secuencia sensoriomotora con la esperanza de
desarrollar un patrén mds normal. En ocasiones resulta
util suplementarla con anticolinérgicos y/o la inyeccion
de TB. Si ello fracasa, puede emplearse la estimulacién
cerebral profunda, tratamiento muy prometedor pero
que es preciso analizar sus resultados a largo plazo
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