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atetosis — athetosis

Athetosis

Primary Disciplinary Field(s): Neurologia, Pediatria, Medicina de Rehabilitacion

1. Definicion Central y Fenomenologia

La atetosis se define como un trastorno hipercinético caracterizado por la presencia de
movimientos involuntarios, lentos, sinuosos y de contorsion, que afectan predominantemente las
porciones distales de las extremidades, aunque también pueden involucrar el tronco, el cuello y la
musculatura facial. Estos movimientos poseen una cualidad de "reptaciéon" o "serpenteo”,
resultando en posturas extremas y sostenidas que, a menudo, se funden con los movimientos
rapidos e impredecibles de la corea, dando lugar al término mas comidnmente observado en la
clinica: coreoatetosis. La atetosis pura, aunque descrita, es significativamente menos frecuente
gue su presentaciéon combinada, lo que refleja la superposicion patofisiolégica de los trastornos de
los ganglios basales. La naturaleza fluida y continua de los movimientos atetdsicos interfiere
gravemente con la ejecucion de actos motores voluntarios y coordinados, haciendo que tareas
cotidianas como la alimentacién, el aseo personal o la escritura resulten extremadamente
desafiantes o imposibles de realizar sin asistencia.

Fenomenolbgicamente, la atetosis representa una forma de distonia de accidn que se distingue
por la variabilidad constante y la ausencia de un patrén fijo de postura, a diferencia de la distonia
clasica. Los movimientos se perciben como una incapacidad del paciente para mantener una
extremidad en una posicién estatica debido a la alternancia incontrolada de contracciones
agonistas y antagonistas. Esta disfuncion es particularmente evidente cuando el paciente intenta
realizar movimientos intencionales, un fendmeno conocido como dependencia de la accion, que
exacerba la severidad de las contorsiones. La atetosis no solo impide la funcion motora fina, sino
gue también desestabiliza la postura global, contribuyendo a problemas de equilibrio y marcha,
especialmente en pacientes con afectacion bilateral.

Es crucial diferenciar la atetosis de otros trastornos del movimiento. Mientras que el temblor
implica oscilaciones ritmicas y el balismo se caracteriza por movimientos de gran amplitud y
proximales, la atetosis se distingue por su lentitud, su cualidad de torsion y su predominio distal.
La clasificacion de estos movimientos es vital para el diagndstico etioldgico, ya que la atetosis casi
siempre apunta a una lesién o disfuncion especifica dentro de los circuitos motores subcorticales.
La intensidad de los movimientos atetdsicos puede variar desde sutiles ondulaciones en los dedos
hasta contorsiones violentas que involucran todo el hemicuerpo (hemiatetosis), dependiendo de la
extension y localizacién de la lesion neuroldgica subyacente.

2. Etiologia y Bases Neurofisiologicas
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La base neurofisiol6gica de la atetosis radica en la disfuncién o dafio estructural de los ganglios
basales, estructuras clave en la modulacién y el control del movimiento. Especificamente, las
lesiones que afectan el putamen, el globo palido y, en menor medida, el nicleo caudado, son las
responsables primarias. Estos ndcleos forman parte del circuito cortico-estriado-talamo-cortical,
gue opera mediante dos vias principales: la via directa (facilitadora del movimiento) y la via
indirecta (inhibitoria del movimiento). La atetosis, al ser un trastorno hipercinético, se explica por
un desequilibrio que favorece la via directa 0, mas comunmente, por una inhibicién deficiente de la
via indirecta, lo que resulta en una activacion talamica excesiva y, consecuentemente, una
sobreestimulacién de la corteza motora.

Historicamente, la etiologia mas conocida y devastadora de la atetosis es el kernicterus, una
complicaciéon de la hiperbilirrubinemia neonatal severa no tratada. La bilirrubina, al cruzar la
barrera hematoencefalica en concentraciones toxicas, tiene una afinidad particular por el globo
palido y los ndcleos subtaldmicos, causando dafio neuronal irreversible que se manifiesta como
una atetosis severa y, a menudo, sordera. En la medicina moderna, sin embargo, la causa mas
prevalente es la encefalopatia hipoxico-isquémica perinatal. Esta falta de oxigeno y flujo
sanguineo durante el nacimiento es la principal responsable de la forma discinética de la Paralisis
Cerebral (PC), donde el dafio a los ganglios basales se establece temprano en el desarrollo y
resulta en atetosis y/o distonia cronica. La localizacion de la lesién en la PC discinética es
tipicamente bilateral, afectando la funcionalidad motora de las cuatro extremidades.

Otras etiologias incluyen causas adquiridas y genéticas. Las lesiones vasculares, como los
accidentes cerebrovasculares (ACV) que involucran las arterias lenticuloestriadas, pueden causar
hemiatetosis contralateral aguda. Las infecciones del sistema nervioso central (como la
encefalitis), los traumatismos craneoencefalicos y la exposicién a toxinas (como el monéxido de
carbono) también pueden dafiar selectivamente los ganglios basales. En el &mbito genético y
metabolico, la atetosis es un sintoma cardinal en trastornos raros pero significativos, como la
Enfermedad de Wilson (un trastorno del metabolismo del cobre), la neuroacantocitosis y el

Sindrome de Lesch-Nyhan. La identificacién precisa de la etiologia es fundamental, ya que
algunas de estas causas (como la Enfermedad de Wilson) son potencialmente tratables si se
diagnostican a tiempo, mientras que otras (como la PC discinética) requieren un manejo crénico y
sintomatico.

3. Caracteristicas Clinicas y Tipos de Movimiento

La presentaciéon clinica de la atetosis es altamente distintiva. Los movimientos son lentos,
irregulares y se caracterizan por una hiperextensiéon o hiperflexion de las articulaciones,
especialmente en los dedos, que parecen moverse de forma individual e impredecible, como si
"bailaran" o intentaran adoptar posturas forzadas. Esta lentitud en la torsi6on es lo que
tradicionalmente la diferencia de la corea, aunque en la préctica clinica la velocidad de los
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movimientos a menudo se solapa, justificando el término coreoatetosis. La atetosis dificulta la
pinza y el agarre, haciendo que la manipulacién de objetos sea erratica y que la escritura se
convierta en una serie de trazos incontrolables. La afectacion de la musculatura orofacial puede
manifestarse como disartria severa (dificultad para articular el habla) y problemas de deglucion.

Una caracteristica central de la atetosis es su variabilidad y reactividad. Los movimientos se
intensifican dramaticamente bajo condiciones de estrés emocional, ansiedad o cuando el paciente
intenta concentrarse en una tarea motora especifica. Por ejemplo, al intentar alcanzar un objeto, la
atetosis puede exacerbarse hasta el punto de impedir la finalizacion del movimiento. Por el
contrario, los movimientos atetosicos se reducen significativamente durante el reposo absoluto y
desaparecen completamente durante el suefio, lo que subraya su origen en la modulacién
subcortical del estado de vigilia y la intencién motora. Esta reactividad al estado emocional y
cognitivo es una herramienta diagnostica importante.

Clinicamente, la distribucién de la atetosis ayuda a clasificar la lesién subyacente. La
hemiatetosis, que afecta solo un lado del cuerpo, es tipicamente el resultado de una lesion
unilateral en el nucleo estriado o el talamo contralateral, a menudo de origen vascular. La atetosis
bilateral es la forma mas incapacitante y esta fuertemente asociada a etiologias perinatales o
metabdlicas que causan dafio difuso en ambos hemisferios de los ganglios basales. Ademas,
existe la variante de atetosis disténica, donde los movimientos atetdsicos lentos se superponen
con espasmos musculares sostenidos que fuerzan a la extremidad a adoptar una postura rigida
por periodos prolongados, combinando la fluidez de la atetosis con la rigidez de la distonia.

4. Condiciones Asociadas y Contexto Clinico

El contexto clinico mas frecuente donde se observa la atetosis es dentro del espectro de la
Paralisis Cerebral Discine?tica (PCD). En la PCD, la atetosis no se presenta de forma aislada;

coexiste con otros déficits neurolégicos debido a la naturaleza global del dafio cerebral temprano.
Estos déficits incluyen hipotonia inicial, seguida de la aparicibn de movimientos involuntarios a
medida que el nifio crece, y frecuentemente se asocia a problemas de audicidén (secundarios a
kernicterus), dificultades de comunicacion y, en algunos casos, afectacion cognitiva, aunque el
intelecto puede estar preservado en muchos pacientes discinéticos, haciendo que el trastorno
motor sea una barrera primaria para la expresion funcional.

En el ambito de los trastornos metabdlicos hereditarios, la atetosis es un marcador de disfuncion
grave de los ganglios basales. En la Enfermedad de Wilson, la atetosis se manifiesta junto con
temblor, disartria y sintomas hepaticos, y su aparicién neurolégica se debe a la acumulacién téxica
de cobre en el cerebro. En el Sindrome de Lesch-Nyhan, un trastorno ligado al cromosoma X que
causa un déficit enziméatico (HGPRT), la atetosis se asocia a hiperuricemia, retraso mental y un
comportamiento de automutilacion compulsiva. Estos contextos genéticos requieren un manejo
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especifico que va mas alla del simple control del movimiento, enfocandose en la correccién o
mitigacidn de la causa metabdlica subyacente.

Finalmente, la atetosis puede ser un componente de sindromes neurolégicos adquiridos o
iatrogénicos. Las discinesias tardias, un efecto secundario potencial del uso prolongado de
ciertos neurolépticos (antipsicoticos), pueden manifestarse con movimientos atetosicos, a menudo
orofaciales. En el tratamiento de la Enfermedad de Parkinson, una dosificacion excesiva de
Levodopa puede provocar discinesias inducidas por L-DOPA que tienen caracteristicas
coreoatetdsicas. Esta relacion causal subraya la sensibilidad de los ganglios basales a las
manipulaciones farmacolégicas de los sistemas dopaminérgicos y la necesidad de un ajuste fino
de los medicamentos en pacientes con predisposicion a trastornos del movimiento.

5. Diagndéstico Diferencial y Evaluacion

El diagnéstico de la atetosis es fundamentalmente clinico y se basa en la observacién detallada de
la calidad, distribucion y reactividad de los movimientos involuntarios. El neur6logo debe distinguir
la atetosis de la corea (mas rapida y abrupta), del temblor (ritmico) y, crucialmente, de la distonia
(posturas sostenidas y fijas). Una historia clinica exhaustiva es indispensable, buscando
antecedentes perinatales (hipoxia, ictericia), exposicion a toxinas o farmacos, y antecedentes
familiares de trastornos del movimiento o metabdlicos. La evaluacién debe incluir escalas
estandarizadas para cuantificar la severidad de los movimientos y su impacto funcional, como la
Escala Unificada de Calificacion de la Enfermedad de Huntington (UHDRS), aunque no sea
especifica para atetosis pura, ayuda a evaluar la corea y la funcion motora general.

La neuroimagen juega un papel esencial en la identificacién de la etiologia. La Resonancia
Magnética (RM) cerebral es la herramienta de eleccion. En casos de PC discinética, la RM a

menudo revela lesiones hiperintensas o atrofia en el globo péalido o el putamen. En pacientes con
kernicterus, el dafio al globo palido es caracteristico. En trastornos neurodegenerativos como la
Neuroacantocitosis o la enfermedad de Hallervorden-Spatz (NBIA), la RM puede mostrar patrones
especificos de deposito de hierro o calcificacion en los ganglios basales. Estos hallazgos de
imagen no solo confirman la localizacion anatomica del dafio, sino que también guian la busqueda
de la causa subyacente.

Las pruebas complementarias son necesarias para descartar etiologias tratables. Esto incluye
andlisis de sangre y orina para evaluar la funcién hepatica y renal, asi como la deteccion de
marcadores metabolicos. En la sospecha de Enfermedad de Wilson, se miden los niveles séricos
de cobre y ceruloplasmina, y se realiza una prueba de orina de 24 horas para cobre. Si se
sospecha una causa genética, el andlisis molecular y el cribado genético son imperativos. En
resumen, si bien el diagnostico de atetosis es visual, la determinacion de su origen requiere una
integracion rigurosa de la clinica, la imagenologia y la bioquimica, asegurando que no se pase por
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alto una condicién que requiera intervencion médica inmediata.

6. Manejo Terapéutico y Opciones de Tratamiento

El tratamiento de la atetosis es complejo y, en la mayoria de los casos, sintomético, ya que el
dafio neuronal subyacente (como en la PC) es irreversible. El pilar del manejo es un enfoque
multidisciplinario centrado en maximizar la funcién y la calidad de vida. Esto incluye fisioterapia
intensiva enfocada en el control postural, la estabilidad del tronco y la inhibicién de patrones de
movimiento anormales. La terapia ocupacional se dirige a adaptar el entorno y proporcionar
dispositivos de asistencia (como ortesis para estabilizar mufiecas y manos) que permitan al
paciente realizar tareas funcionales a pesar de la inestabilidad distal. La logopedia es crucial para
manejar la disartria y la disfagia asociadas.

El manejo farmacoldgico de la atetosis es notoriamente desafiante, y la respuesta es a menudo
parcial e individualizada. Los farmacos buscan modular el desequilibrio neuroquimico en los
ganglios basales, principalmente influyendo en los sistemas GABAérgico y dopaminérgico. Las
benzodiazepinas, como el clonazepam, se utilizan por su efecto GABAérgico general, que puede
reducir la severidad de los movimientos. Los agentes anticolinérgicos (como el trihexifenidilo) son
utiles, especialmente cuando la atetosis se superpone con distonia. Otros agentes que han
mostrado utilidad incluyen la tetrabenazina (un depletor de catecolaminas) y, en algunos casos, la
amantadina, aunque su eficacia varia ampliamente entre pacientes.

Para casos de atetosis severa y refractaria al tratamiento médico, las intervenciones
neuroquirdrgicas pueden ser consideradas. La Estimulacién Cerebral Profunda (DBS) ha surgido

como una opcion viable, particularmente cuando la atetosis se presenta en el contexto de la
distonia o la coreoatetosis asociadas a la PC discinética. La diana quirdrgica mas comun para los
trastornos hipercinéticos es el globo palido interno (GPi). La estimulacién del GPi puede modular
la actividad excesiva en el circuito motor, llevando a una reduccion significativa en la amplitud y
frecuencia de los movimientos atetdsicos, mejorando la funcion motora y la calidad de vida en
pacientes cuidadosamente seleccionados.

7. Pronéstico y Calidad de Vida

El prondstico a largo plazo de los pacientes con atetosis depende crucialmente de su etiologia.
Cuando la atetosis es secundaria a una lesion estatica no progresiva (como la PC perinatal), los
movimientos tienden a estabilizarse en la edad adulta, aunque persisten de por vida. El desafio
principal es la prevencion de las complicaciones secundarias, como las contracturas articulares, el
dolor cronico y las dificultades psicosociales. En contraste, si la atetosis es una manifestacion de
una enfermedad neurodegenerativa progresiva (como la Enfermedad de Wilson no tratada o
ciertos tipos de NBIA), el prondstico es mas reservado y se espera un deterioro funcional continuo.
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La atetosis tiene un impacto profundo en la calidad de vida, afectando no solo la capacidad fisica
sino también la integracion social y la autonomia personal. La incapacidad para controlar los
movimientos de las extremidades superiores limita severamente la independencia en las
actividades de la vida diaria. Ademas, la disartria a menudo asociada puede dificultar la
comunicacion efectiva, lo que lleva a la frustracion y al aislamiento social. Por lo tanto, el manejo
debe incluir apoyo psicolégico y psicosocial para el paciente y su familia, abordando los desafios
emocionales y las necesidades de adaptacion.

La rehabilitacién a lo largo de la vida es esencial. Los avances tecnoldgicos, como la robética
asistida y los sistemas de comunicacion aumentativa y alternativa (CAA), ofrecen nuevas vias
para mejorar la independencia funcional. El objetivo final del manejo de la atetosis no es la
curacion, sino la optimizacion funcional a través de estrategias compensatorias, la reduccion de la
severidad de los movimientos involuntarios mediante farmacos o DBS, y la provision de un
entorno de apoyo que permita al individuo alcanzar su maximo potencial a pesar de las severas
limitaciones motoras impuestas por el trastorno.

8. Lecturas Adicionales

Athetosis - Wikipedia

Paralisis Cerebral Discinética - Wikipedia
Estimulacion Cerebral Profunda (DBS) - Wikipedia
Enfermedad de Wilson - Wikipedia

Resonancia Magnética Nuclear (RM) - Wikipedia
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