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RESUMEN

El sindrome de la espalda inclinada o camptocormia es una causa de desequilibrio sagital del tronco no estructurada de dificil
manejo médico y quirdrgico. Puede ser secundario a enfermedades del sistema nervioso central o periférico, o de origen primario
muscular, como la atrofia aislada de la musculatura paravertebral espinal. El diagndstico se basa en la evaluacion clinica, los estu-
dios por imagenes, la electromiografia y la biopsia muscular. El sindrome de la espalda inclinada, cualquiera fuera su causa, tiene
un prondstico pobre, los sintomas suelen progresar hasta afectar la bipedestaciéon de manera irreversible. Presentamos un analisis
retrospectivo de cuatro casos de sindrome de la espalda inclinada tratados en nuestro centro y una revision de la bibliografia.
Palabras clave: Camptocormia; atrofia muscular erectora espinal; sindrome de la espalda inclinada.
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Bent spine syndrome. Presentation of four cases and literature review

ABSTRACT

Objectives: Bent spine syndrome (BSS) or camptocormia is a cause of unstructured sagittal imbalance of difficult medical and
surgical management. The purpose of this paper is to describe the causes of BSS and how to approach its treatment. Materials
and Methods: Retrospective analysis of 4 cases of BSS treated at our center and review of the literature. Results: The 4 patients
were women between 60 and 82 years of age. In 3 of them, BSS was due to an isolated atrophy of the paravertebral erector spinae
muscles, and in 1 of them, it was due to an inflammatory myopathy. Conclusions: The prognosis of BSS is poor in all cases, so
symptoms usually progress to an irreversible difficulty to stand upright.

Keywords: Camptocormia; erector spinae muscle atrophy; bent spine syndrome.

Level of Evidence: |V

INTRODUCCION

El sindrome de la espalda inclinada (SEI) también conocido como camptocormia (del griego kamptds: in-
clinado y kormds: tronco) se caracteriza por una flexién involuntaria de la columna toracolumbar durante la
bipedestacion, que se reduce en dectubito. Es una anomalia postural adquirida cuyas causas son diferentes de las
de las cifosis estructurales. El1 SEI también se diferencia del sindrome de la Torre de Pisa (pleurothotonus), habi-
tualmente caracterizado por una flexién lateral del tronco secundaria a una distonia tardia por el uso prolongado
de neurolépticos.'
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A. Covaro y cols.

El SEI fue descrito por Henry Earle, en 1815, y Brodie, en 1818, y reportado por James Parkinson en alguno
de sus casos, en 1817.7 El término “camptocormia” fue descrito, en 1816, por los neurdlogos franceses Souques y
Rosanoff, para indicar una incurvacién del tronco secundaria a una “flexion histérica” en los soldados de la I Gue-
rra Mundial que habian sufrido un shock durante la batalla.® Durante un siglo, la camptocormia fue considerada
una condicién psiquidtrica hasta que Kiuru y Laroche* fueron los primeros en asociarla a enfermedades orgdnicas.
Actualmente las causas del SEI son muy numerosas, inclusive secundarias a anomalias genéticas, como en el caso
de la distrofia miot6nica tipo 2 con una mutacién del gen ZNF9° o en la atrofia multisistémica.®

El objetivo de este articulo es describir las causas del SEI y cémo abordar su tratamiento.

Presentamos cuatro casos clinicos de SEI de origen muscular: tres por atrofia aislada de la musculatura paraver-
tebral espinal y uno, por miopatia inflamatoria; en este caso, el paciente habia sido intervenido en tres ocasiones y
los sintomas de SEI habfan empeorado.

Ademads de la clinica de SEI, todos también sufrian dolor lumbar por el que habian recibido tratamiento mediante
riz6lisis, infiltraciones facetarias y fisioterapia, con escasa mejoria. A los fines diagndsticos, a todos se les realiza-
ron una resonancia magnética (RM) de cuerpo entero para buscar compromiso de otros grupos musculares, andlisis
de laboratorio para detectar enfermedad inflamatoria o autoinmune y una biopsia muscular (Tabla 1).

Tabla 1. Casos de sindrome de la espalda inclinada de origen muscular

Antecedentes Lumbalgia Diagnéstico Intervenciones
previas
1 F 62

Hepatitis autoinmune, Nit Miopatia inflamatoria Artrodesis lumbar
hipertension arterial, atenolol

2 F 82 Hipertension arterial, cdncer Si Atrofia aislada de la Rizdlisis, peridurales
de mama musculatura paravertebral facetarias
3 F 66 Cancer de ttero, estatinas Si Atrofia aislada de la Rizdlisis, facetarias

musculatura paravertebral

4 F 60 Diabetes, hipertension arterial, Nit Atrofia aislada de la No
bisoprolol, amlodipina musculatura paravertebral

F = femenino, M = masculino.

CASO 1

Mujer de 63 afios que consulta por una cirugia fallida de columna. Habia sido operada de la columna lumbar,
en tres ocasiones, en los ultimos dos afios, sin resolucion de los sintomas: dolor lumbar e inclinacién anterior del
tronco. Presenta una cifosis toracolumbar reductible, con incapacidad de deambular en posicién erguida (Figura 1).
Actualmente sin instrumentacién lumbar (dltima cirugia de retirada) (Figura 2). Camina asistida por caminador y,
para mantener la posicion erecta, se empuja de los muslos (gesto similar a la maniobra de Gowers de los pacientes
con distrofia muscular de Duchenne). En la RM realizada antes de la primera cirugia, se observa una columna
lumbar sana, con discretos signos de espondilosis, pero con una musculatura paravertebral erectora lumbar con
sustitucién grasa (Figura 3). La RM muscular de cuerpo entero revela compromiso de varios grupos musculares
de forma simétrica. En la biopsia de la musculatura paravertebral y gemelo, se identifican fibras necréticas entre la
musculatura, con inflamacion intersticial; en el estudio inmunohistoquimico, se destaca la sobrexpresién del MHC
tipo I en las membranas de células musculares, con abundantes macré6fagos en perimisio y endomisio. El diagn6s-
tico es miopatia inflamatoria. A los pocos meses, tiene una hepatitis autoinmune, por lo que recibe tratamiento con
prednisona y azatioprina; mejoran los valores de las enzimas hepdticas, pero no el SEI, ya que, en la musculatura
paravertebral, los cambios de sustitucion grasa ya estaban instaurados.
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Sindrome de la espalda inclinada

Figura 1. Paciente con incapacidad para mantener la postura erecta en bipedestacién, reductible en dectibito o
con el apoyo, lo que demuestra un desequilibrio en el plano sagital no estructurado.

Figura 2. A y B. Radiografias que muestran instrumentacién en L2-pelvis que empeor6 el cuadro de sindrome de
la espalda inclinada y de dolor lumbar. C. Radiograffa tras la retirada del material.
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Figura 3. Resonancia magnética anterior a la cirugia. A. En el corte sagital, no se observa patologia estructural.
B. En el corte axial T2, se aprecia importante sustitucion grasa de la musculatura paravertebral erectora.

CASOS 2,3Y4

Los tres pacientes consultaron por dolor lumbar progresivo al mantener la postura erecta. Todos tenian diferentes
grados de inclinacién anterior del tronco, que se reducia en decubito, sin patologia estructural de columna (Figuras
4y 5). Ninguno tenia antecedentes de miopatias ni de enfermedad de Parkinson. A todos se les solicitaron ana-
lisis de laboratorio, RM de cuerpo entero, electromiografia y se les diagnosticé atrofia aislada de la musculatura
espinal. En la Tabla 1, se muestran los antecedentes patolégicos de cada paciente que se podrian relacionar con el
desarrollo del SEI, aunque su vinculacion directa no pudo ser demostrada (sindromes paraneoplésicos, uso de esta-
tinas, diabetes mellitus). A todos ellos se les desaconsejo la cirugia y fueron tratados mediante ortesis toracolumbar
o lumbosacra, fisioterapia y el uso complemetario de andadores como asistentes durante la marcha.

Figura 4. Resonancia magnética, cortes axiales T2, de una mujer de 60 afios con antecedentes de diabetes
tipo 2 que manifiesta debilidad progresiva para mantener la postura erecta. En L3 y L5, se observa una masiva
sustitucién grasa de la musculatura erectora sin disminucién del volumen del compartimento muscular.
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Sindrome de la espalda inclinada

Figura 5. Paciente de la Figura 4. A. Resonancia magnética que muestra una columna sana sin patologia
estructural. B. Radiografia que revela cifosis y lordosis marcadas en bipedestacion por debilidad muscular.
Se realizé resonancia magnética muscular de cuerpo entero. La atrofia resulté ser selectiva de la musculatura
erectora lumbar.

DISCUSION
Presentacion clinica

En la actualidad, no hay criterios bien definidos para caracterizar el SEI. La mayoria de los estudios utilizan el
angulo de inclinacién anterior del tronco de entre 15° y 45° como criterio mayor debido a una debilidad progresiva
de la musculatura paravertebral extensora.” El SEI se manifiesta progresivamente en bipedestacion o al deambular
y mejora con el dectibito.'” En algunos casos, es indoloro, aunque en la mayoria, se asocia con dolor lumbar axial,
sobre todo cuando se asocia con la enfermedad de Parkinson.''"* El SEI dificilmente se confunde con el “sindrome
de la cabeza caida” (dropped head syndrome), aunque ambos cuadros comparten muchas de las causas que los
originan, se presentan juntos en muy raras ocasiones.'* Se estima que la edad media de presentacién clinica del
SEI es de 65 afios, el 69% de los pacientes tiene antecedentes de enfermedad de Parkinson y el 25%, de distonia.
Hasta el 50% tiene antecedentes familiares de enfermedad muscular.”'> Actualmente el SEI se manifiesta, con mas
frecuencia, a causa de enfermedades organicas y solo, rara vez, es secundario a una enfermedad psiquiatrica.”” La
incidencia general del SEI es desconocida. Solo se publicaron datos sobre su incidencia para los trastornos del
movimiento. La frecuencia relativa de las miopatias primarias o secundarias es muy variable. En una cohorte de
SEI de un centro de reumatologia, el 65% sufria una distrofia muscular; el 17%, enfermedad de Parkinson; y el
13%, miositis.'® En una cohorte de un centro de enfermedades neuromusculares, el 25% tenia distrofia escapulo-
humeral y el 18%, miositis por cuerpos de inclusion.'* Hay cierta evidencia de que la distrofia escdpulo-humeral
esta subestimada en el SEIL."

Etiologia

No existe un consenso o una clasificacion oficial sobre el SEI. Los neurélogos prefieren dividir su etiologia en
las originadas por alteraciones del sistema nervioso central o periférico; por el contrario, nosotros preferimos divi-
dirlas en: de origen muscular o de origen neurolégico, segiin su respuesta al tratamiento local o sistémico.’

SEI de origen muscular

En este subgrupo de pacientes, el SEI se origina por debilidad de la musculatura erectora paravertebral espinal.
La insuficiencia de estos muisculos genera un desequilibrio postural por el cual el tronco se flexiona hacia adelante.
Al no ser una deformidad estructurada, la postura se corrige simplemente en dectbito.
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La debilidad de 1a musculatura extensora puede ser un cuadro primario e idiopético, o secundario a varias enfer-
medades que generan cambios patoldgicos en toda la musculatura responsable de la extension del tronco (Tabla 2).
Los SEI de origen muscular pueden ser identificados por los cambios electromiograficos, hipodensidad muscular

en la RM y cambios miopéticos en la biopsia muscular.

Tabla 2. Causas de compromiso muscular que pueden provocar sindrome de la espalda inclinada'#!%2>-2433

Causas de miopatia Caracteristicas Diagnéstico

Distrofias
Distrofias de cintura
Distrofia fascio-escédpulo-humeral

Distrofias miotdnicas
Distrofia de Duchenne

Inflamatorias

Dermatomiositis

Polimiositis
Miositis focal inespecifica

Miositis por cuerpos de inclusién

Polineuropatia crénica
inflamatoria

Miositis paraneoplésica

Miastenia grave

Metabdélico-endocrino
Hipotiroidismo
Osteomalacia

Corticoides

Amiloidosis

Miopatias mitocondriales

Deficiencia de carnitin-palmitil-
transferasa tipo II

Medicamentosas
Levodopa/Carbidopa

Olanzapina

Acido valproico
Atomoxetina
Donepecilo

Rivastigmina

2 subtipos: LGMD1-2

2 subtipos: DM1y DM2
Autosomica dominante

Recesiva cromosoma X
Alteracion de la distrofina

Calcificacién del tejido conectivo
Afectacién local

Afectacién generalizada
Causa desconocida

Causa desconocida
Descartar polimiositis

Autoinmune. Similar al sindrome de
Guillain-Barré

Autoinmune reactiva

IgG contra los receptores de
acetilcolina en placa muscular

Diferentes etiologias
Déficit de vitamina D
Aporte externo

Primaria, secundaria, familiar

Autosémica recesiva. Episodios de
rabdomiflisis tras ejercicio o ayuno

Por aporte externo

Puede tardar semanas en mejorar la
clinica tras su suspension

Genético
Genético: diferentes cromosomas
Anomalia genética cromosoma 4 (4q35)

Genético

PCR. Test genético: delecion en Xp21.2

Biopsia muscular

Clinico, biopsia

Biopsia, Ac-anti-Jo (65%)
Biospia: descartar sarcoma, infeccién

Biopsia: degeneracion citoplasmatica
vacuolar, depdsitos anormales de proteinas

Puncién de liquido cefalorraquideo, biopsia
Biopsia

Prueba de Tensilon, anticuerpos anti-
receptor de acetilcolina

TSH

Calcio y vitamina D

Depésitos amiloides

Genético. Mutacion gen CPT2
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Sindrome de la espalda inclinada

MUSCULAR PRIMARIO
- Miopatia primaria idiopdtica aislada de la musculatura paravertebral

Es una de las causas mds frecuentes en la prictica clinica. Se manifiesta en adultos sin antecedentes de enferme-
dades neuroldgicas o autoinmunes, que consultan por la dificultad de mantener la posicién erecta y una progresiva
fatiga en el transcurso del dia. Los principales hallazgos son la infiltracién grasa de la musculatura paravertebral
lumbar en los estudios por imagenes y en la biopsia.'®'” En 1991, Laroche y cols. publicaron, por primera vez, una
serie de 16 pacientes (media de la edad, 66 afios) que se caracterizaba por la aparicion tardia de una miopatia limi-
tada a la musculatura paravertebral. Todos tenfan en comun la flexion anterior del tronco reductible en decubito,
infiltracién grasa en la musculatura paravertebral, segtin la tomografia computarizada (TC), un patrén comun en la
biopsia y antecedentes familiares. Los autores postularon que esta cifosis lumbar adquirida se debia a una miopatia
primaria de inicio tardio, localizada exclusivamente en la musculatura extensora paravertebral. Desde esta primera
publicacion, esta hipétesis inicial fue respaldada por otros investigadores'””" y por posteriores estudios del mismo
grupo.'® Otros autores confirman su etiologia idiopdtica, con un predominio en el sexo femenino y con algunos
casos de herencia familiar.'”-'*?° La debilidad muscular esté estrictamente localizada en la musculatura extensora
paravertebral, sin otros déficits musculares clinicamente detectables. El SEI es responsable de discapacidad y dolor
lumbar importantes que empeoran con el tiempo y tienen poca respuesta al tratamiento médico y rehabilitador.”
La herramienta diagndstica mds ttil son los estudios por imdgenes (TC o RM) de las secciones lumbar y dorsal de
la musculatura paravertebral.'” La imagen tipica es la musculatura paravertebral que conserva el volumen normal,
pero con completa sustitucion grasa (Figuras 4 y 5), a diferencia de las de etiologia neurogénica por atrofia, en las
que el volumen del misculo disminuye, pero la densidad del tejido muscular es normal.”! En un estudio de Ricq
y Laroche, en el que se repite la TC a 23 pacientes a los 3.5 afios, se comunica que algunos también mostraban el
mismo patrén de infiltracién grasa en los misculos gliteo medio y supraespinoso, muslos y pantorrillas,” y que,
en la electromiografia, se pueden detectar patrones miopdticos en el gliteo medio y en el deltoides,” aunque sin
compromiso clinico en estos grupos musculares. En todos los estudios, la anatomia patolégica de las biopsias mus-
culares muestra un grado variable de reemplazo de las fibras musculares por tejido adiposo y fibrosis.'”'* E1 SEI de
origen primario idiopético puede estar incluido en el grupo de distrofias musculares progresivas de inicio tardio. Si
bien varias investigaciones han encontrado una herencia familiar, faltan estudios genéticos y moleculares para ca-
racterizar el modo de herencia, tal vez, se trate de una enfermedad congénita.”® Tomando todos estos datos se podria
especular que esta miopatia de aparicion tardia y restringida a la musculatura axial podria estar vinculada a una de
las principales distrofias musculares, posiblemente a uno de los subtipos de distrofias musculares de las cinturas.

MUSCULAR SECUNDARIO

El SEI puede ser un sintoma de varias enfermedades musculares sistémicas. Las distrofias son enfermedades ge-
néticas hereditarias. La distrofia muscular fascio-escdpulo-humeral es un cuadro que provoca debilidad muscular
progresiva y que afecta principalmente a los misculos de la cara, los hombros y los brazos. La anomalia genética
estd situada en la extremidad del brazo largo del cromosoma 4 humano (4q35). Es uno de los muchos tipos de dis-
trofias musculares que existen y probablemente la distrofia que mas se asocie al SEI* y, en algunos casos, es poco
reconocida.'s Otras distrofias responsables del SEI son las distrofias de cinturas y la distrofia miot6nica de Stei-
nert.” El SEI puede ser secundario a miositis, como la dermatomiositis o polimiositis, o la miositis focal o miositis
por cuerpos de inclusién. Se puede diagnosticar por electromiografia, valores elevados de creatincinasa en sangre
y biopsia muscular, cuya caracteristica son los infiltrados perivasculares y endomisiales inflamatorios con necrosis
de las fibras musculares.* Ciertos trastornos metabdlicos o endocrinos, como el hipotiroidismo y la osteomalacia
o la miopatia por corticoides, pueden producir un SEI secundario.'® Algunos medicamentos relacionados con el
SEI, a los que también se los considera un factor desencadenante del sindrome de Pisa, son el dcido valproico, los
agentes anticolinérgicos y los agonistas dopaminérgicos.” Por dltimo, se han publicado dos causas excepcionales
de SEI: la miopatfa amiloide y la miopatia mitocondrial.”®

SEI de origen neurologico

Entre las enfermedades neurodegenerativas, el SEI es mds frecuente en pacientes con enfermedad de Parkinson.”
En estos casos, su prevalencia es del 3% al 17,6%, segin los diferentes autores,''*® y estudios de series mas grandes
informan una prevalencia del 10%.” Los factores que predisponen al SEI en pacientes con enfermedad de Parkin-
son son: edad avanzada, sexo masculino, compromiso temprano de la musculatura axial (diston{a axial), gravedad
del Parkinson y una latencia de aparicién >5 afios del diagndstico del Parkinson.?%
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Estudios recientes demuestran que la mayoria de los SEI neurolégicos son consecuencia de lesiones en los gan-
glios basales, responsables de coordinar los reflejos posturales en flexién-extension que hacen posible mantener la
postura erecta.’ Esta funcién estd mediada por la dopamina, producida, en parte, por la sustancia negra. El rol de la
dopamina es fundamental en la funcién de los ganglios basales, y su alteracidn provoca cuadros, como la enferme-
dad de Parkinson y los sindromes Parkinson plus que incluyen la atrofia multisistémica y la paralisis supranuclear.”

Una de las caracteristicas de la enfermedad de Parkinson en bipedestacién es la discreta actitud en flexién del
tronco hacia adelante relacionada con la distonia axial del parkinsonismo.’' En el SEI, la flexion anterior es severa
y, a veces, se relaciona con escoliosis. El SEI en pacientes con enfermedad de Parkinson fue definido como una
flexién anterior del tronco >45°.73? Se suele manifestar en un subgrupo de pacientes con Parkinson, en el cual la
distonia axial es el sintoma predominante, con activacion excesiva de la musculatura abdominal. El tratamiento
con levodopa no tiene efecto en el SEI; sin embargo, mejora la acinesia, el temblor y la rigidez.”>*3? La falta de
efecto de la levodopa sobre el SEI ha sugerido que podria tratarse de una forma especifica de parkinsonismo en el
que otras disfunciones no dopaminérgicas de los ganglios basales podrian ser las responsables.”

Durante afios, la distonia axial fue considerada la causa del SEI en los enfermos de Parkinson.**-*> En los lti-
mos tiempos, se han descrito cambios focales miopdaticos en la musculatura paraespinal de algunos pacientes con
Parkinson, mediante electromiografia, TC, RM y biopsia, aunque su prevalencia no estd bien documentada y el
papel exacto de estos cambios y el desarrollo de SEI son desconocidos.?>* Una nueva teoria sobre la desregulacién
de la capacidad de propiocepcidn explicaria el mecanismo del SEI en los pacientes con Parkinson. Los cambios
miopéticos son iguales a los de un musculo que ha sufrido una tenotomia, en donde la tensién muscular es baja y el
musculo recibe un estimulo de hipercontractilidad. A diferencia de una tenotomia en donde los cambios miopatol6gi-
cos se deben a una desregulacion del arco reflejo polisindptico a nivel de los tendones, los cambios miopatolégicos
en el SEI del Parkinson podrian obedecer a una desregulacién de la propiocepcién a nivel del sistema nervioso
central. Este concepto fisiopatolégico es mantenido debido a que las lesiones lenticulares pueden causar el SEI y
que la neuroestimulacién del nicleo subtaldmico puede aliviar el SEI en enfermos con Parkinson, ya que devuelve
parcialmente esa capacidad propioceptiva. Durante la evolucién del SEI, cuando el musculo es remplazado por
cambios crénicos de fibrosis y sustitucion grasa, la neuroestimulacion del nicleo subtaldmico ya no tendria efecto
en el misculo y, en consecuencia, tampoco en la inclinacién del tronco.

Aparte de la enfermedad de Parkinson, el SEI también puede aparecer en pacientes con atrofia multisistémica’®”*
y demencia de cuerpos de Lewy,* esclerosis lateral amiotréfica, sobre todo la que afecta inicialmente la muscula-
tura respiratoria.* En cuanto a los cuadros neurodegenerativos, se han descrito casos aislados de SEI en pacientes
con enfermedad de Alzheimer.*

Diagnéstico

Como la etiologia del SEI es bastante heterogénea, proponemos un algoritmo diagnéstico basado en datos cli-
nico-familiares, andlisis de sangre, estudios por imigenes (TC, RM), electromiografia, biopsia muscular y, por
dltimo, estudio genético.

Examen clinico

Interrogar sobre antecedentes de enfermedades de componente genético y familiar, como las distrofias mus-
culares, Parkinson (familias con alta incidencia de mutacion de genes SPARK) o enfermedades metabdlicas o
autoinmunes.

Al principio, debe centrarse en los signos primarios de miopatias o trastornos del movimiento, como la enferme-
dad de Parkinson o las distonias. En el caso de las miositis, el misculo afectado puede ser asimétrico y tener signos
inflamatorios. Se debe medir el grado de la inclinacidn del tronco con gonidmetro, ya que esta puede variar con el
tiempo y verificar que la inclinacion no sea fija.*' La evolucién del SEI puede también orientar hacia su etiologia:
las inflamatorias muestran un curso més rapido de semanas, en tanto que las primarias miopdticas progresan len-
tamente, en meses o afios. Es importante documentar aspectos, como patologias de columna, consumo de medica-
cién (neurolépticos), dolor lumbar y uso de soportes de la marcha (bastén, caminador, carrito de la compra, etc.).

Andlisis de sangre

Hay una serie de pardmetros bioquimicos que pueden orientar sobre la etiologia del SEI, entre ellos, los reactantes
de fase aguda (proteina C reactiva, eritrosedimentacion) y la creatincinasa para las inflamatorias o autoinmunes, el
metabolismo fosfocdlcico, vitamina D, hormonas tiroideas, lactato y piruvato para las endocrino-metabdlicas.”'>%
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Estudio neurofisiologico

La electromiografia es una herramienta muy ttil para el diagndstico del SEI. Segtn su causa, la electromiogra-
fia puede ser normal, neurogénica o miopdtica. La eleccién de los grupos musculares por estudiar dependera del
examen fisico. Puede comprender la musculatura dorsal y ventral del tronco (paravertebrales y los rectos abdomi-
nales) en pacientes con trastornos del movimiento. Cuando se sospecha una miopatia se deberd estudiar también la
musculatura proximal y distal de los miembros.

En los ancianos, el patrén neurogénico y la actividad espontdnea no son necesariamente patolégicos.* Las uni-
dades motoras de la musculatura paravertebral difieren de la de los miembros en que estas tienen menor amplitud
y duracién.!” Un patrén miogénico también puede detectarse en los pacientes con enfermedad de Parkinson.®

Diagnéstico por imdgenes

La TC o la RM cerebrales pueden mostrar signos de atrofia, calcificaciones de los ganglios basales, lesiones
lenticulares o anomalias del tronco.!" En los casos de distrofia o de miopatia selectiva idiopatica, la RM de la mus-
culatura paravertebral puede detectar rasgos de una miopatia circunscrita, como grados variables de atrofia y de
sustitucién grasa de la musculatura erectora (Figura 4).* Los cambios agudos musculares que produzcan edema
se pueden observar en la secuencia STIR de la RM, como en el caso de las miositis. En pacientes con enfermedad
de Parkinson, los hallazgos pueden variar desde cambios agudos con edema y tumefaccién de la musculatura pa-
ravertebral, el cuadrado lumbar y el psoas, en los primeros 31 meses,*** hasta los mas habituales hallazgos tardios
crénicos de degeneracion y sustitucion grasa.'®#4° Una desventaja de la RM muscular es su falta de especificidad.
Ante el hallazgo de hiperintensidades en el STIR muscular, se deberia indicar una biopsia muscular con el objetivo
de diferenciar la miositis de un trauma, desnervacién u otras causas de enfermedades musculares.®

Biopsia muscular

La indicacién mas frecuente de biopsia muscular en el SEI sirve para identificar o excluir miositis. La biopsia de
la musculatura paraespinal no se puede remplazar tomando una muestra de cualquier otro grupo muscular; por ello,
se aconseja la gufa previa mediante estudios por imagenes (RM, TC, ecografia). Se debe tener precaucion para no
tomar la muestra en el mismo sitio donde se realiz6 la electromiografia, ya que los trayectos de la aguja podrian
imitar cambios inflamatorios. En la Tabla 2, se enumera el espectro de cuadros por considerar.

En pacientes con enfermedad de Parkinson, la biopsia muscular muestra un patrén constante compuesto por
cambios miopdticos con hipertrofia de las fibras tipo 1, pérdida de las fibras tipo 2, pérdida de la actividad oxidativa
enzimdtica y una fina capa granular de la dcido-fosfatasa reactiva a las lesiones.* También se observa una variable
extension de fibrosis del endomisio y degeneracion grasa que parece correlacionarse con la duracién del SEI.*

Tratamiento
El tratamiento del SEI dependera principalmente de su etiologia.

Tratamiento del SEI en pacientes con enfermedad de Parkinson

En la mayoria de los pacientes, la levodopa no mejora la clinica de SEL,’* a excepcién de los pacientes con
distonia on-off 'y los que tienen fluctuaciones de fin de dosis.*® Optimizar la terapia de la enfermedad de Parkinson
puede mejorar el SEI, como se describi6 con la infusién continua de apomorfina a cinco pacientes con un segui-
miento de tres afios.*’

Algunos pacientes con distonia de la musculatura abdominal podrian beneficiarse parcialmente de la inyeccion
de toxina botulinica en los musculos rectos abdominales, oblicuo externo y psoas iliaco.”#54

Se ha demostrado que la neuroestimulacién bilateral del niicleo subtaldmico mejora los principales sintomas del
Parkinson.***° Sin embargo, la neuroestimulacién ha demostrado ser eficaz en el SEI secundario al Parkinson, si se
efectda dentro de los primeros 1.5 afios del inicio de los sintomas de la inclinacién del tronco. Entre los 17 meses
y los 3 afios, los resultados son ambiguos y, a partir de los 40 meses, ninglin paciente ha mejorado, posiblemente
porque, en la musculatura, ya se han instaurado los cambios crénicos atréficos y de sustitucion grasa.’’-!

Tratamiento quirdrgico del SEI en pacientes con Parkinson

La mayoria de los casos publicados de SEI tratados con cirugia son de pacientes con enfermedad de Parkin-
son. La alta tasa de complicaciones en estos pacientes pareceria estar relacionada con su alta susceptibilidad a
la osteoporosis.*® Los pacientes con Parkinson son una poblacién de alto riesgo quirtrgico, tienen una tasa de
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complicaciones médicas del 30%, de complicaciones quirdrgicas del 52% y una tasa de revision quirdrgica del
35%.* Los procedimientos quirtrgicos sobre la columna en pacientes con Parkinson aumentan el riesgo de desa-
rrollar un SEI, inclusive el riesgo de producir una inestabilidad, sobre todo, a nivel adyacente, es més alto en los
procedimientos menores.’

Tratamiento del SEI de origen disténico

Hay algunos casos publicados que han mejorado con tratamiento médico tinico de levodopa® o en combinacién
con tetrabenazina, pimozida o agentes anticolinérgicos.’' Los pacientes con una distonia aislada de la musculatura
abdominal podrian beneficiarse con las inyecciones de toxina botulinica en los rectos abdominales y en el oblicuo
externo.*” Como tltima alternativa, la estimulacién cerebral profunda del globo pdlido interno resulté eficaz en este
subgrupo de pacientes con SEI por una distonia primaria.>

Tratamiento del SEI en pacientes con miopatias inflamatorias y miopatias primarias

En el caso de las miopatias inflamatorias o las polineuropatias desmielinizantes, la eleccidén de tratamiento in-
munosupresor dependerd del cuadro especifico y de su estadio.

Para los pacientes con miositis focal, el tratamiento con corticoides por via endovenosa ser4 suficiente.” En ca-
sos secundarios a polimiositis 0 dermatomiositis, la combinacién de corticoides e inmunosupresores (metotrexato,
azatioprina, ciclosporina) debera estar sujeta a la actividad de la propia enfermedad.'” Una excepcidn es la miositis
por cuerpos de inclusion, para la cual el tratamiento inmunosupresor y las inmunoglobulinas son ineficaces, por lo
que el enfoque terapéutico se debera centrar en la fisioterapia.>

Tratamiento del SEI con ortesis

Independientemente de la causa del SEI, los pacientes se pueden beneficiar de una ortesis para corregir la incli-
nacién del tronco y el dolor lumbar. En un estudio prospectivo de Seéze y cols. en el que se utilizé una ortesis de
distraccién anterior toracopelviana, el SEI tuvo una mejoria radiogréfica y clinica significativa.” Los caminadores
con ruedas o el apoyo en el carro de la compra pueden ser un material de soporte efectivo para mejorar la habilidad
para caminar y reducir también el dolor lumbar.>*>’

CONCLUSION

El pronéstico del SEI, cualquiera sea su causa, es pobre, los sintomas suelen progresar hasta afectar la bipedes-
tacion de manera irreversible.
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