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INTRODUCCION

'MLOSING’
MY MIND!!




OBIJETIVOS

* Comprender queé es una distonia
* Ver su fisiopatologia, etiologias y tipos

* Reconocer su expresividad clinica



cQué es una distonia?

* Trastorno motor hipercinético
e (Contracciones musculares involuntarias

e Sostenidas o intermitentes

+
* Movimientos repetitivos, posturas anormales



FISIOPATOLOGIA

* Disfuncion de ganglios basales (putamen)
* Alteracion en neurotransmisores (dopamina, GABA,

acetilcolina)

* Neuroplasticidad anémala

* Factores ambientales (estrés, trauma): desencadenantes



cQué ocurre a nivel muscular?

Triceps
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cQué ocurre a nivel muscular?

Deformidad habitualmente dinamica

Rigidez +/- acortamiento muscular



ETIOLOGIA
 Esporadicas/idiopaticas g

. nolosé -
e Sin causa identificada ﬁ ?

* Focales o deinicio en edad adulta

e |Las mas frecuentes




Geneéticas o hereditarias

ETIOLOGIA

Genes DYT-1 hasta DYT-27
Autosomico dominantes — penetrancia incompleta
Autosomico recesiva o ligada al X

Mitocondrial



ETIOLOGIA - FENOTIPO
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ETIOLOGIA

 Secundarias o adquiridas

* Lesidn cerebral perinatal (PCI, Hipoxia cerebral)
* Infecciones, drogas, toxicos.

* Enfermedad de Wilson

* Accidente cerebrovascular

* Esclerosis multiple

* Degenerativas (Parkinsonismos, acumulo de hierro...)



ETIOLOGIA

* Ocupacionales

* Distonias del escribiente, musico, tenista, golfista...

* Funcionales




CLASIFICACION SEGUN CLINICA

 Edad de inicio
* Infancia (<2 anos)
* Infantil (3-12 anos)
* Adolescencia (13-20 anos)
* Adulta temprana (21-40 anos)

* Adulta tardia (>40 anos)



CLASIFICACION SEGUN CLINICA

60- BEg
_ntSo_
* DQDBD
[ . e ;
3 o8 * 5.7
> 40 art '. ~ .00.
'g g : 43.0
A
304 40.8
o 384
® .
2 %
__..=.._
10- -
11.3
0
DYT-1 Writer's Cramp Cervical Laryngeal Cranial

O'Riordan S, Raymond D, Lynch T et al. Neurology 2004,63:1423-6.



CLASIFICACION SEGUN CLINICA

- Localizacion
 Focales

* Blefaroespasmo, oromandibular, laringea

 Distonia del escribiente

* Torticolis



CLASIFICACION SEGUN CLINICA

e Localizacion

* Multifocales
* Segmentarias
* Hemidistonias

e Generalizadas
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CLASIFICACION SEGUN CLINICA

EZE Primarias
E=3 Secundarias

Columbia University Medical Center



CLASIFICACION SEGUN CLINICA

* Patron temporal
* Persistente
* Inducido por la accion —“overflow”
* Diurnas

 Paroxisticas



CLASIFICACION SEGUN CLINICA

e Cuadros asociados

* Distonia aislada
* Distonia combinada (mioclonias, parkinsonismo)
* Deterioro cognitivo

* Trastornos psiquiatricos — Enfermedad de Wilson



DISTONIAS EN PIE Y TOBILLO

* Distonias primarias
 Garra de dedos, Hallux extensus, inversion-

supinacion.




DISTONIAS EN PIE Y TOBILLO

e Parkinsonismos

*Distonia matutina (periodos “off”)




DISTONIAS EN PIE Y TOBILLO

* Funcional




DISTONIAS EN PIE Y TOBILLO

 Distonia de la marcha




MUCHAS GRACIAS

AY ME SIENTOIMUGEHO MEJOR
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