Hemi corea-hemibalismo asociado
a hiperglucemia no cetésica
con hiperintensidad estriatal

Desde que la combinacion hemicorea-hemi-
balismo, hiperglucemia e hiperintensidad es-
triatal (HC-HG-T,) en las imégenes de reso-
nancia magnética (RM) ponderadas en T, fue
descrita como una entidad Unica [1], numero-
sas publicaciones de casos y series de casos
posteriores generaron interés por esta patolo-
gia. Si bien este sindrome es reconocido como
benigno y de buen prondstico [2,3], existen
descripciones de persistencia de la discinesia
después de varios afios [4] y pacientes que re-
quirieron tratamiento quirdrgico [5]. Son va
riadas | as hipotesis respecto alos mecanismos
fisiopatol égicos que producen las lesiones y
€l cuadro clinico.

Varén de 73 afios de edad, con antecedentes
de hipertension arterial, obesidad y diabetes
mellitus 2 diagnosticada dos meses atrés.
Consulté por una historia de movimientosin-
voluntarios en su brazo y pierna derechos de
17 dias de evolucién que se establecieron de
formabrusca. Negaba otros sintomas acompa-
flantes, asi como consumo de farmacos que
pudieran relacionarse con el cuadro clinico.
Un mes antes fue admitido durante cinco dias
en el hospital por infeccién urinariacomplica-
da debida a Escherichia coli asociada a hiper-
glucemia no cetésica de la que no se referia
secuela alguna. Durante la consulta, € exa
men fisico sistémico no revel 6 alteraciones de
jerarquia, la tensién arterial era de 135/80
mmHg y padecia movimientos irregulares, no
estereoti pados de bajaamplitud alaaturadis-
tal en el miembro superior e inferior derechos
y movimientos proximales de mayor amplitud
en el miembro superior derecho; no presenta-
ba disminucién de fuerzaen miembrosni tras-
tornos sensitivos. El diagnéstico sintomético
fue hemicorea-hemibalismo. El resto del exa
men neurol 6gico fue normal. Una tomografia
computarizada (TC) cerebral realizadarépida-
mente no mostré ateraciones parenquimato-
sas que justificasen e cuadro clinico. El re-
cuento de elementos celulares en sangre fue
normal y mostraba glucemiade 107 mg/dL ; €l
resto del andlisis no tuvo valor patolgico; la
hemoglobina glicosilada era de 8,5%. La RM
realizada 12 dias después mostré una lesion
hiperintensa en la secuencia T, ala altura del
putamen izquierdo, que no se real zaba con ga-
dolinio. Las imégenes en la secuencia T, no
mostraban ateracion a ese nivel y las image-
nes de difusién fueron negativas. En las se-
cuencias con eco de gradiente se observabaun
comportamiento hipointenso; se describieron
otras iméagenes en la sustancia blanca compa-
tibles con lesiones isgquémicas cronicas. Des-
pués de tres meses del inicio del cuadro, la
RM revel6 la desaparicion de la hiperintesi-
dad estriatal en T;.

Inicialmente, se trat6 al paciente con dosis
de hasta 2 mg de clonacepam y luego de hasta
3 mg/dia de risperidona. Obtuvo una respues-
tafavorable, aunque a inicio fue parcial aes-
ta Ultima. Este tratamiento se mantuvo duran-
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te unos 12 meses, momento en que el paciente
no mostraba hemicoreay no seregistraron otras
complicaciones.

La corea consiste en movimientos involunta-
rios, breves y aeatorios que pueden afectar a
cualquier grupo muscular; la etiologia consta
de enfermedades genéticas y adquiridas, en
las que se incluyen causas vasculares, meta-
bdlicas, inmunoldgicas, etc. [6]

Rector et a [7] describieron la asociacion
entre la hiperglucemia'y los movimientos co-
reicos y balisticos, pero en la década pasada
se conoci6 latriadaHC-HG-T, publicada pri-
meramente por Altafullah et al [8] y propuesta
como sindrome en 1994 por Yahikosawa et a
[1]. Estos mismos autores, en otra publicacion
posterior [4], reafirman las caracteristicas del
sindrome: ocurre en pacientes ancianos, dia-
betes mal controlada, hiperglucemia no cet6-
sicaal inicio, comienzo stibito de hemicoreao
hemibalismo, e hiperintensidad estriatal con-
tralateral en secuencia T, de RM. En lineas
generales estas caracteristicas rigen el cuadro,
pero otras publicaciones han hecho referencia
adiferencias de lo que parece tratarse de una
misma entidad nosoldgica; se han publicado
casos en pacientes jovenes [5,8-9], en pacien-
tes con cetoacidosis diabética [10], con lesio-
nes ipsilaterales [11] e incluso bilaterales [12].
Es importante destacar que el tiempo transcu-
rrido entre el inicio de la manifestacion clini-
cay larealizacién delaRM hasido variable,
y ha comprendido desde pocos dias hasta va-
rias semanas [3,10,11,13] sin que estafaltade
definicion temporal disminuya la probabili-
dad del diagndstico, como ocurrié en este ca-
so. Un caso recienteinici6 ladiscinesiavarias
semanas después de un evento claramente do-
cumentado [14]. En nuestro paciente la hemi-
corea se manifestd casi dos semanas después
de conocer la hiperglucemia no cetésica, y no
contamos con andlisis de glucosa sérica cuan-
do seinicio el cuadro clinico, dadala demora
en laconsultaclinica. Si consideramos |os da-
tos clinicos, la hiperglucemia previamente do-
cumentada y las neuroimagenes, sostenemos
lapresenciadel sindrome, si bien es excepcio-
nal hallar glucemias normales en el inicio de
la hemicorea. Este hecho debe ser considera-
do en el momento de establecer € diagndstico
etiolégico y redizar estudios complementa-
rios que permitan obtener datos histéricos de
los registros glucémicos, como la hemoglobi-
naglicosilada

En los casos publicados, la mayoria mejoré
la discinesia después de corregir e desequili-
brio metabdlico; sin embargo, algunos han re-
guerido tratamiento farmacoldgico e incluso
quirargico [5]. El prondstico fue bueno en la
mayoria de los casos, y aquellos con resulta-
dos fatales fueron motivados por complicacio-
nesintrahospitalarias o progresion de laenfer-
medad de base subyacente [13].

Este sindrome se ha observado con una li-
gera predisposicion en el sexo femenino. Cu-
riosamente, la mayor parte de casos conoci-
dos es de origen asiético, lo que abogaria so-
bre una posible predisposicién genética o mal
control de diabetes en paises en desarrollo [2].

L os mecanismos de produccion de las imé
genesen laTC y la RM cerebrales son poco

claros, apesar de haberse publicado aproxima:
damente 60 pacientes con este sindrome. Se
han propuesto mecanismos como hemorragia
petequia [7,15], isquemia [13], hiperviscosi-
dad local [16] y calcificacion-mineralizacion
[17] en funcién de los hallazgos de laRM. En
nuestro paciente, la hipointensidad en la se-
cuenciaT, eco de gradiente apoyariala hipéte-
sis de mineralizacién y/o microhemorragia.
En otros exdmenes imaginoldgicos como la
espectroscopia por resonancia magnética
(RMe) se observo lesion isquémica con pre-
senciadelactato y disminucion del N-acetilas-
partato [18]; la perfusion sanguinea se encon-
tré disminuida en los ganglios basales involu-
crados en |os estudios de tomografia computa-
rizada con emision de fotén Unico (SPECT)
[2,4,19]; curiosamente, en uno de los pacien-
tes con clinica persistente, Hashimoto et al [4]
continuaron observando esta anomalia tres
afios después de la primera SPECT. En los es-
tudios de tomografia por emision de positro-
nes (PET) cerebral destaca una disminucion
del metabolismo regional de la glucosa locali-
zada en los ganglios basales [14,19], asi como
un aumento de la captacion de radiotrazador
en la corteza motora contralateral. Cuando se
analizo con PET corpord total, este aumento
de captacidn se repitio en lamusculaturainvo-
lucradaen ladiscinesia[14].

Hasta |la fecha los estudios de anatomia pa-
tolégica son escasos y, debido a las diferen-
cias en cada uno delos estudios realizados, no
ha habido una conclusion unificada respecto a
la fisiopatogenia 'y a origen de las imagenes
anémalas observadas en e sindrome HC-HG-
T,. La presencia de abundantes gemistocitos
(astrocitos hipertréficos) fue la explicacién
propuesta por Shan et a para los hallazgos
observados en lasimégenes de RM en secuen-
cia T, en su estudio de biopsia estereotéxica;
no hallaron evidencias de hemorragias, lesion
isquémica o desmielinizacion [13]. Estos ha
Ilazgos se confirmaron parcialmente en la pri-
mera autopsiarealizada en un paciente con es-
te sindrome [20], en la que se observd hiper-
trofia astrocitaria rodeando focos pequefios de
tejido necréticoy leve proliferacion capilar; la
calcificacion fue escasay nuevamente no hu-
bo evidencia de hemorragia ni de desmielini-
zacion. A pesar de hallar zonas de infartos en
los ganglios basales no evidenciaron trombo-
sis lumina. Recientemente, otro andlisis ana-
tomopatol dgico revel 6 la presencia de calcifi-
cacion abundante y microhemorragias, ade-
més de hipertrofia astrocitaria e infartos lacu-
nares [9]; los autores proponen la cdcifica-
cion y la hemorragia como otro mecanismo
por €l cual aparecen las imagenes en secuen-
ciaT, de RM y también apoyan €l interesante
mecanismo de hiperintensidad isquémica de-
morada o tardia[21], propuesto por Fujioka et
a, que consiste en la presencia de hiperinten-
sidad en |os ganglios basales en las imagenes
de RM en T, después de unaisquemiatransi-
toria experimental. En los andlisis histol6gi-
cos se observé gliosis y pérdida neuronal se-
lectiva pero sin infarto tisular. Este mismo au-
tor sugirié que la acumulacion de manganeso
intramitocondrial en el tgjido afectado es en
parte responsable de |a hiperintensidad en las
imégenes de RM en T, [22], aunque dicha
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acumulacion no explicarialos hallazgos de hi-
perdensidad en las TC cerebrales.

En conclusion, si bien la fisiopatologia y el
origen de las imégenes de RM en T, del cua-
dro nosol dgico no se entienden por completo,
el sindrome de HC-HG-T; muestra pequefias
variaciones que deberan considerarse indivi-
dua mente; en el reconocimiento del sindrome
se destaca |a hiperglucemia como factor etio-
|6gico principal. Creemos que se debera con-
siderar € diagndstico aun con glucemias nor-
males si hay registros histéricos que sosten-
gan la hiperglucemiay el cuadro clinico-ima-
ginol6gico sea compatible.

El comportamiento hipointenso en la se-
cuencia T, eco de gradiente en nuestro pa-
ciente respalda las hipdtesis microhemorragi-
casy/o de mineralizacion; esta Gltimatambién
se apoya en la acumulacién de manganeso in-
tramitocondrial descrita anteriormente.

El tratamiento de la hiperglucemia podra
corregir la discinesia; sin embargo, podra ser
necesario utilizar medicacion. El tiempo de
tratamiento medicamentoso es variable. Se
deberéd evaluar la posibilidad de tratamiento
quirdrgico.

En € futuro, nuevas investigaciones —qui-
zas con mayor impetu en el terreno de la bio-
logia intracelular— deberan demostrarnos con
certeza la fisiopatogenia y el origen de las
imagenes del sindrome.
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