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Enfermedad de  Wilson  (degeneración
hepatolenticular)

Rolando J. Giannaula

Se produce por un trastorno hereditario en el meta-
bolismo del cobre (Cu). Aparece sobre todo en la 2da y
3ra década de la vida y su prevalencia es de 1:40.000.

Genética: Se hereda en forma autosómica recesiva y
el gen codifica  una proteína ATPasa que se une al co-
bre y ha sido mapeado al cromosoma 13q14.3. La hete-
rogeneidad genética de esta enfermedad es grande y se
vincula a las más de 30 mutaciones que han sido descri-
tas, responsables de la gran variabilidad clínica del pro-
ceso.

Patogenia: Gran parte del Cu  incorporado en la die-
ta, es normalmente eliminado por la bilis en forma no
reabsorbible. La falla en este mecanismo, genera una
excesiva acumulación de Cu hepático, y un desborde
del mismo que tras circular en forma libre, no unido a la
ceruloplasmina, se acumula en cerebro, córnea, médula
ósea, riñón, corazón, etc.

Clínica: El inicio es neurológico, hepático o psiquiá-
trico en proporciones similares. Se puede manifestar por
parkinsonismo, corea, disartria, ataxia, temblor, hepati-
tis aguda, crónica o fulminante, cirrosis, agresividad, de-
presión, desinhibición, esquizofrenia. Otras presentacio-
nes: anemia hemolítica, amenorrea, fracturas, insuficien-
cia cardiaca, etc.

Diagnóstico: Ceruloplasmina sérica < 20 mg/dl, Cu
sérico libre > 20 µg/dl, Cu en orina de 24 hs >100 µg. El
examen con lámpara de hendidura podrá mostrar el ani-
llo de Kayser-Fleischer.  El dosaje de Cu hepático es
necesario si los resultados anteriores son dudosos y se
considera positivo si es  > 250 µg/g de tejido seco. Por la
cantidad de mutaciones mencionadas, el estudio genético
no es efectivo en casos aislados y sí en la detección de
casos presintomáticos,  en familiares directos de los pa-
cientes en los cuales se detectó la mutación. La IRM
cerebral muestra atrofia cerebelosa, del tronco y
cavitación lenticular. Se deben realizar pruebas de fun-
ción hepática y renal, hematológicas, Rx óseas, examen
cardiológico, etc.
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Diagnóstico diferencial: Con enfermedades como
la distonía de torsión idiopática, parkinsonismos juveni-
les, coreoacantocitosis, etc. Las manifestaciones hepá-
ticas o psiquiátricas son a veces indistinguibles de otras
causas de daño de estos sistemas. Es esencial sospe-
char la Enfermedad de Wilson para su diagnóstico.

Tratamiento: Paciente con síntomas neurológicos o
psiquiátricos intensos: el tetratiomolibdato, es ideal por
su efecto decuprificador rápido, inhibiendo la absorción
intestinal y formando complejos circulantes no tóxicos
con Cu y albúmina. El mantenimiento ulterior se hará con
zinc. La penicilamina y el trientine, son quelantes. La 1ra
puede provocar un deterioro neurológico inicial y no re-
versible en el 25% de los casos, pero regulariza el meta-
bolismo cúprico alterado. El 25% de los pacientes pre-
sentan síntomas por hipersensibilidad precoz o tardía.
El acetato de zinc que inhibe la absorción de Cu es útil
pero su mecanismo de acción es más lento. Paciente
con síntomas hepáticos agudos o crónicos severos: Son
de elección el tetratiomolibdato,  penicilamina o trientine.
Las hepatitis fulminantes se tratan con transplante hepá-
tico. Paciente presintomático o con síntomas leves: El
zinc es la droga adecuada, por su tolerancia y baja toxi-
cidad.

Se deberá restringir el Cu en la dieta suprimiendo el
hígado, mariscos, nueces, chocolate, las aguas con alto
contenido en Cu y los utensilios de cocina hechos con
este material.

Pronóstico: La enfermedad no tratada lleva a la muer-
te, por  falla hepática y severo deterioro neurológico. El
tratamiento puede controlar la toxicidad del Cu y lograr
la reversión de los síntomas en especial si se inicia en
forma temprana. Es esencial el diagnóstico precoz en
hermanos, hijos,  sobrinos y primos de los pacientes. El
tratamiento deberá ser de por vida.
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Toxina botulínica en el tratamiento de la
espasticidad

M. Rosario Luquin
Departamento de Neurología y Neurocirugía. Clínica
Universitaria de Navarra. Pamplona. España

La toxina botulínica constituye el tratamiento de elec-
ción de las distonías focales. Aunque existen al menos
7 tipos diferentes de toxina botulínica, solamente los ti-
pos A, B y E se han asociado a casos de botulismo en
humanos. Entre ellas, la toxina botulínica A (comúnmente
denominada toxina botulínica) es la toxina biológica letal
más potente. Su componente neurotóxico tiene un peso
molecular aproximado de 150.000 Da y está formado
por una cadena pesada (peso molecular 100.000 Da) y
una ligera (peso molecular 50.000 Da) unidas por puen-
tes disulfuro. En el organismo, la toxina botulínica forma
complejos con las proteínas y hemaglutininas y ejerce
rápidamente su acción al unirse a las terminales
colinérgicas presinápticas. A este nivel inhibe la libera-
ción de acetilcolina, al interferir con su sistema de
recaptación al interior de las vesículas sinápticas. La toxi-
na botulínica fue inicialmente utilizada en oftalmología
para el tratamiento del estrabismo como una alternativa
al tratamiento quirúrgico. Posteriormente se utilizó en el
tratamiento de las distonías focales y en la actualidad
son innumerables los procesos (neurológicos o no
neurológicos) que se benefician del tratamiento con toxi-
na botulínica. Entre ellas destaca la utilización de la toxi-
na botulínica en el tratamiento de la espasticidad tanto
en adultos como en niños con parálisis cerebral infantil.
El objetivo principal del tratamiento de la espasticidad
con toxina botulínica está orientado a mejorar la fun-
ción, postura, dolor e higiene de los pacientes de tal for-
ma que éstos gocen de una menor dependencia de sus
cuidadores para las actividades de la vida diaria. El me-
canismo de acción de la toxina botulínica en la
espasticidad se basa en la denervación y debilidad mus-
cular que se produce en el músculo esquelético inyecta-
do. Otros posibles mecanismos de acción incluyen el
bloqueo de las fibras fusomotoras que reducirían la acti-

vidad aferente de las fibras intrafusales. Diferentes estu-
dios (abiertos y controlados) han demostrado que la toxi-
na botulínica  reduce la espasticidad secundaria a
traumatismos craneales, accidentes cerebrovasculares
y esclerosis múltiple. El tratamiento resulta igualmente
eficaz en la espasticidad de la extremidad superior e in-
ferior. Las dosis necesarias para producir una debilidad
muscular que bloquee la espasticidad son muy superio-
res a las que habitualmente reciben los pacientes con
distonías focales y varía enormemente de unos indivi-
duos a otros. En general, la dosis de Botox por músculo
oscila entre 300-600 U siendo la dosis total de Botox
recomendada de 30-40 U/kg. (dosis total 2500-3000 U).
La aparición de disfagia es el indicador más fiable de un
efecto tóxico sistémico. El sitio más adecuado para la
inyección de toxina botulínica en músculos grandes per-
manece en debate y no existe evidencia de que la difu-
sión de la toxina sea mayor cuando se administra diluida
en un volumen grande que cuando se inyecta más con-
centrada. En el momento actual se acepta que el trata-
miento de la espasticidad con toxina botulínica debe ini-
ciarse lo más precozmente posible y debe considerarse
como una alternativa de tratamiento a la tenotomía en
pacientes con deformidades ya establecidas. Futuros
estudios podrán ayudar a establecer la dosis óptima por
músculo a inyectar, los sitios de inyección, el intervalo
entre inyecciones y el riesgo de desarrollar anticuerpos.

Movimientos anormales transitorios en la
infancia

Angeles Schteinschnaider

Los movimientos anormales en la infancia son un motivo
de consulta relativamente frecuente en la práctica
pediátrica si bien su prevalencia es subestimada en la
literatura. Tienen una franca predominancia en el primer
año de vida.  Constituyen un grupo de trastornos de ca-
rácter paroxístico, patogénesis desconocida y sin un
marcador biológico que permita identificarlos con certe-
za por lo cual sus características clínicas pasan a ser un
elemento distintivo para su definición. Su correcto diag-
nóstico es fundamental para evitar estudios y tratamien-
tos innecesarios y dado la implicancia pronóstica que
conllevan. Son características comunes a todos ellos:
● Inicio predominante en el primer año de vida.
● Presentación episódica o paroxística.
● Estudios complementarios negativos.
● Examen neurológico normal.
● Desarrollo psicomotriz normal.
● No asociación a otras enfermedades.
● Evolución benigna y autolimitada.
● Etiopatogenia desconocida.
● Presentación familiar en algunos de ellos.
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Cuadros reconocidos hasta la actualidad

● Jitteriness.
● Shuddering attacks.
● Distonía transitoria del lactante.
● Spasmus Nutans.
● Tortícolis Paroxístico Benigno
● Elevación tónica paroxística de la mirada.
● Mioclonias benignas neonatales del sueño.
● Mioclonias benignas de la Infancia temprana.
● Tics transitorios.
● Temblor esencial palatino.
● Síndrome de Sandifer.
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Trastornos motores de la enfermedad de
Parkinson

María Clara Scorticati

Si bien los síntomas iniciales de la enfermedad de
Parkinson (EP) suelen ser inespecíficos, cuando apare-
cen los síntomas motores el cuadro clínico se torna ca-
racterístico. La rigidez, o resistencia a la movilización
pasiva, el temblor de reposo a una frecuencia de 4 a 6
Hz, la bradicinesia o lentitud en los movimientos, junto
con la alteración de los reflejos posturales constituyen la
tétrada de la EP.

Si bien un conjunto de enfermedades neurológicas,
pueden presentar síntomas similares a la EP, algunos
signos clínicos típicos de ésta, como la asimetría de los
síntomas, la presencia del temblor de reposo, la respuesta
positiva a la levodopa terapia y la aparición tardía en el
curso de la enfermedad de los problemas del equilibrio
permiten realizar el diagnóstico diferencial.

A medida que la EP progresa surgen otros síntomas
motores, algunos propios de la enfermedad y otros se-
cundarios al tratamiento crónico con levodopa. Los pri-
meros incluyen alteraciones en la marcha (freezing y fes-
tinación), en el equilibrio (inestabilidad al girar sobre sí
mismo o retropulsión severa), disartria,  disfagia entre
otros. Entre las complicaciones motoras de la levodopa
terapia se destacan las fluctuaciones  y una variedad de
movimientos hiperquinéticos.

Presentaremos un video resumiendo las principales
características clínicas de la EP y algunos de los  diag-
nósticos diferenciales con los que más frecuentemente
nos enfrentamos en la práctica diaria.
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Movimientos anormales psicogénicos

Carlos Chouza
Hospital de Clínicas Dr. Manuel Quintela. Facultad
de Medicina. Universidad de la República.
Montevideo. Uruguay.

En la patología psiquiátrica pueden apreciarse diversos
tipos de movimientos anormales involuntarios entre los
que se destacan:
1) Los intrínsecos a dicha patología como son las

catatonías, los manierismos, los movimientos obsesi-
vo-compulsivos, etc.

2) Los inducidos por los fármacos neurolépticos que
conforman un amplio espectro como el parkinsonismo,
la acatisia, las distonías y las disquinesias precoces y
las tardías.

3) Los fenómenos conversivos. En nuestro tema nos
interesan las conversiones neurológicas.
Se trata de un tema fascinante por el amplio espectro

de expresiones clínicas, por los antecedentes y los fenó-
menos precipitantes así como por su difícil o variable
respuesta a los tratamientos instituidos.

El paciente consulta o es enviado al neurólogo por la
aparente  filiación neurológica de los síntomas.
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En diversos trastornos del movimiento las clasifica-
ciones incluyen a las formas psicógenas ya que no siem-
pre es fácil diferenciarlas y por lo tanto con cierta fre-
cuencia son tratadas como afecciones neurológicas.  Este
error no es tan grave como cuando ocurre a la inversa, o
sea calificar de psicógena a alguna expresión clínica
neurológica siendo un paciente que requiere tratamiento
neurológico.  Para complicar el encare de estos pacien-
tes, algunos presentan un cuadro orgánico con compo-
nente conversivo asociado.  El médico que los asiste al
encontrar manifestaciones de tipo psicógeno puede con-
siderar que todo el cuadro es psicógeno.

Deben interrogarse detenidamente los antecedentes
como por ejemplo episodios anteriores similares o no que
han requerido internación y en los que nunca se llegó a
un diagnóstico claro.  Otro elemento a buscar es la exis-
tencia de un “modelo” entre la familia o los vecinos que
presenten por ejemplo “hemiplejía”, “paraplejía” u otros
que pueden ser  tomadas como referencia.

El espectro de manifestaciones neurológicas
conversivas es amplio y recordamos cuadros de
hemiplejía, paraplejía, seudotemblores, trastornos
oculomo-tores, blefaroespasmo, trastornos de la mar-
cha, distonías, cuadros de tipo “epileptiforme”, etc.

Lo que orienta al diagnóstico es el carácter bizarro, la
atipía del cuadro clínico que permite descartar el origen
neurológico, la influencia de la atención o desatención
del paciente sobre el cuadro clínico, la necesidad de con-
tar con testigos o acompañantes, etc.

En todos los casos es obligatorio el pase a psiquiatra
o, mejor aún, la asistencia neurológica-psiquiátrica del
paciente.

Coreas

Fernando Díaz Grez
Sociedad de Neurología, Psiquiatría y Neurocirugía.
Santiago de Chile. Chile.

El corea, genéricamente, es un tipo de movimiento invo-
luntario anormal (MIA, diskinesia). Característicamente,
estos MIAs fluyen sin ritmo, asimétricos, asincrónicos,
sin un patrón determinado al que ajustarse, son más bien
bruscos, breves, de poca amplitud, tanto proximales como
distales en las extremidades y el eje, alteran el reposo,
persisten e incluso se acentúan con la acción, ya sea al
mantener una postura o realizar un movimiento volunta-
rio, al cual alteran. En la cara y cabeza aparecen como
guiños y muecas, pero desprovistos de sentido al igual
que un tic. Pueden darse desde un grado leve hasta uno
tan intenso que termine en pérdida de la autovalencia.
Usualmente se dan en un fondo de hipotonía. Son nu-
merosas sus causas. Además de las aquí expuestas
conviene tener in mente el hipertiroidismo, la enferme-

dad de Wilson y la degeneración hepatolenticular adqui-
rida, hipocalcemia, lupus eritematoso sistémico, algunas
encefalitis postinfecciosas ( difteria, rubéola, coqueluche),
púrpuras, lúes meningovascular, SIDA, el corea senil, de
etiología vascular, acantocitosis, fármacos (neurolépticos,
fenitoína, anticolinérgicos, tricíclicos, litio, anticonceptivos
orales), cocaína, y excepcionalmente por masas como
granuloma por toxoplasma o metástasis tumoral al nú-
cleo subtalámico, etc.

El corea de Sydenham es propio de la niñez y ado-
lescencia. Se relaciona a la enfermedad reumática (ER),
ya sea que se dé como parte de ella, o aisladamente, el
llamado corea puro

El corea de Huntington  es hereditario, progresivo
hasta la invalidez, acorta la vida y no tiene tratamiento
específico. La herencia es autosómica dominante con
alto grado de penetrancia.

Accidentes vasculares encefálicos (AVE) de
la endocarditis bacteriana (EB)

Fernando Díaz Grez
Sociedad de Neurología, Psiquiatría y Neurocirugía.
Santiago de Chile. Chile.

La EB con evolución espontánea tiene prácticamente
100% de mortalidad. Los antibióticos permiten la erradi-
cación de la infección en más del 90% de los casos, pero
los índices de real recuperación alcanzan sólo alrededor
del 70%. El más importante factor en el pronóstico es el
tratamiento precoz. Las complicaciones vasculares en
la EB aparecen en alrededor de 15% de los casos, pre-
dominando la patología oclusiva. A veces son la primera
manifestación que orienta al diagnóstico de la enferme-
dad de base. El común denominador de ellas clásica-
mente radica en émbolos sépticos desprendidos habi-
tualmente de vegetaciones de válvulas previamente da-
ñadas por la Enfermedad Reumática (ER), o de una car-
diopatía congénita, siendo todo lo anterior especialmen-
te válido para las formas subagudas de la afección
(EBSA) relacionadas a gérmenes de baja virulencia, te-
mibles por su actuar solapado, progresivo, sumatorio. La
invasión de válvulas sanas es infrecuente, propia de gér-
menes de alta virulencia y de las formas agudas de la
endocarditis (EBA). Haciendo excepción al origen
embólico, están, al parecer con baja frecuencia, el com-
promiso arterial secundario a propagación desde un foco
séptico inmediatamente externo a ella, o que se trate de
un compromiso inflamatorio inmunológico responsable
de la estenosis u oclusión arterial. El accidente vascular
oclusivo , por émbolos únicos o múltiples se manifesta-
rá agudamente con uno o más empujes, por alteración
de conciencia, ocasionalmente crisis convulsivas y de-
pendiendo los signos deficitarios encefálicos del sitio de
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la oclusión, su eventual migración, la circulación colate-
ral, el carácter blanco o hemorrágico del infarto. La pre-
sencia de signos meníngeos puede acompañar al cua-
dro anterior, ya sean secundarios al componente
hemorrágico o de repercusión simpática en este último
compartimiento.

A lo anterior hay que agregar la posibilidad de que a
partir de la oclusión embólica se genere posteriormente
un aneurisma micótico agregando otro factor a conside-
rar en el pronóstico. Los accidentes vasculares
hemorrágicos  pueden ser del tipo hemorragia subarac-
noidea (HSA), hemorragia cerebro-meníngea, hemorra-
gia intraparenquimatosa que puede oscilar desde
petequias múltiples hasta un gran hematoma, y el hema-
toma subdural espontáneo. Representan, en general, la
complicación neurológica más grave y mortal.

Distonías

Federico Micheli

Las distonías son cuadros caracterizados por movimien-
tos anormales secundarios a la contracción sostenida de
músculos antagonistas. La distonía es tanto un síntoma
así como una enfermedad. Puede ser un síntoma de una
enfermedad de base como la enfermedad de Wilson,
Whipple, o la enfermedad de Huntington o una enferme-
dad en sí misma como es la distonía primaria. El cuadro
clínico puede ser mínimo y causar sólo un efecto cos-
mético o llegar a  ser invalidante o incluso comprometer
la vida del paciente.

La prevalencia de la distonía ha sido estimada en 20/
100.000 pero es probablemente mayor ya que los casos
leves seguramente son subdiagnosticados. El diagnósti-
co es eminentemente clínico aunque puede ser corrobo-
rado con métodos neurofisiológicos. El tratamiento pue-
de ser específico en las formas secundarias o especiífico
en las primarias. A pesar de que las formas primarias no
son curables existe una variedad de tratamientos
farmacológicos y quirúrgicos que pueden mejorar nota-
blemente la vida de los pacientes. El  objeto de esta revi-
sión es familiarizar al internista con las distintas manifes-
taciones clínicas de la distonía y sus alternativas tera-
péuticas para que de esta manera puedan individualizar
posibles casos y orientar su terapéutica.

Movimientos anormales inducidos por
psicofármacos

Federico Micheli

Los neurolépticos son usados en general como
antipsicóticos aunque farmacológicamente comprenden
un grupo de fármacos que tiene como común denomina-

dor su acción antagonista dopaminérgica. También son
usados como digestivos o tranquilizantes. Desde su in-
troducción en los años 50 se detectó la posibilidad de
desarrollar movimientos anormales, en principio
parkinsonismos y cuadros distónicos agudos y posterior-
mente otros movimientos involuntarios que en todo si-
mulan los movimientos anormales idiopáticos. Algunos
de ellos son leves mientras que otros pueden poner en
riesgo la vida del paciente. A su vez mientras que algu-
nos desaparecen al suspender el neuroléptico, otros pue-
den ser persistentes o permanentes y curiosamente apa-
recen al discontinuar el neuroléptico.

En cualquier caso el tratamiento preventivo es el más
atinado pero en caso de ser necesaria la terapia con anti-
psicóticos el diagnóstico precoz y la suspensión del psico-
fármaco aseguran las mejores oportunidades de remisión.

Se pasará revista a  los movimientos anormales in-
ducidos por psicofármacos más frecuentes en la prácti-
ca diaria y se discutirá la fenomenología de los mismos
así como las distintas opciones terapéuticas.

Síndrome de Gilles de la Tourette

Emilia M. Gatto

El síndrome de Gilles de la Tourette  (SGT) designa un
cuadro constituido por tics motores y /o vocales y un con-
junto de alteraciones conductuales que incluyen sínto-
mas obsesivo-compulsivos (OCD), déficit de atención e
hiperkinesia (ADDH) y otros como depresión, descontrol
episódico, ataques de pánico, conductas antisociales,
dislexia, auto-agresión etc.

Se define como tic a todo movimiento breve, brusco,
repetitivo, estereotipado que en ocasiones puede simular
un propósito o intencionalidad. Las características fenome-
nológicas de los tics son: la presencia de sensaciones
premonitorias, su supresibilidad transitoria, el aumento con
el estrés, su reducción con la distracción, evolución fluc-
tuante con períodos de exacerbaciones y remisiones, su
persistencia durante el sueño y su agudización durante la
adolescencia con disminución durante la edad adulta.

Esta entidad afecta aproximadamente a 0.1% al 1%
de la población general, con predominancia en varones
sobre mujeres (3:1) se reconoce como hereditaria con
transmisión autosómica dominante con diferente grado
de penetrancia, sin embargo,  se describen fenómenos
de transmisión bilineal y posiblemente la hipótesis más
aceptada es aquella que plantea un modelo mixto de pre-
disposición genética y factores infecciosos o ambienta-
les como determinantes de la expresión del SGT.

Los tics se clasifican en: a) motores simples: son aque-
llos breves, bruscos, aislados (ej: parpadeo, sacudida
cefálica). De acuerdo con su duración los tics simples
pueden clasificarse como mioclónicos (duración < 100
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ms), o distónicos (duración>300ms. Ej: blefaroespasmo).
B) Tics motores complejos: consisten en movimientos
más complejos , en ocasiones simulando o no un propó-
sito determinado (ej: salto). Las formas más graves de
los tics complejos las constituyen la copropraxia (imita-
ción de gestos obscenos) y la ecopraxia (imitación de
gestos de otros). Se describen además tics vocales o
fónicos que se definen como sonidos o ruidos produci-
dos por el paso de aire a través de la garganta. Los tics
vocales simples son sonidos inarticulados, ruidos. Las
formas complejas de tics vocales consiste en la emisión
de palabras o sonidos complejos; las expresiones más
severas incluyen:  la coprolalia (emisión de palabras obs-
cenas), ecolalia (repetición de palabras emitidas por otro),
palilalia (repetición de las propias palabras o sonidos).
De acuerdo con su duración se han descrito variantes
del SGT que incluyen: los tics transitorios cuya caracte-
rística es la duración inferior a un año y los tics motores
o vocales crónicos que son invariables y cuya duración
es mayor a un año.

Los  síntomas OCD se definen como la persistencia y
recurrencia de pensamientos, impulsos o imágenes que
se experimentan como intrusivas e inapropiadas y que
generan una gran ansiedad. Las compulsiones compren-
den a aquellas conductas intencionales, repetitivas que
el individuo debe realizar en respuesta a una obsesión y
con reglas estrictas. Los trastornos vinculados al ADDH
incluyen déficit de atención, incapacidad y reducción de
la atención, impulsividad e inquietud motora. Los sínto-
mas OCD predominan en mujeres, en tanto que el ADDH
es más frecuente en varones y a menudo constituyen el
síntoma más incapacitante.

Fisiopatogénicamente en el SGT se describe una
hiperactividad dopaminérgica (DA) a  nivel de los ganglios
basales (GB) y/o en las vías mesolímbicas dopaminér-
gicas. Por lo tanto las actuales terapias para los tics se
concentran en el empleo de bloqueantes DA, principal-
mente neurolépticos. Otras hipótesis postulan anormali-
dades en las vías serotoninérgicas  que modulan la libe-
ración de DA a nivel de los GB (n. raphe-GB) por lo que
se han empleado antidepresivos tricíclicos e inhibidores
de la recaptación de serotonina (SSIRs). Los trastornos
OCD responden a los antidepresivos tricíclicos y SSIRs
así como a los agonistas α-1 como la clonidina y la
guanfacina. Los síntomas ADDH responden al empleo
de estimulantes como el metilfenidato, la pemolina y la
dextroanfetamina, drogas que potencialmente pueden a
su vez exacerbar los tics. Sin embargo antes de iniciar
cualquier terapia deberá considerarse la severidad de
los síntomas ya que todas ellas poseen efectos colatera-
les serios y que más de un 20% de los pacientes no
requieren tratamiento alguno. En las formas más graves
se han evaluado estrategias quirúrgicas que poseen
como blanco algún segmento de la vía córtico-límbico-
estriato-pálido- tálamo-cortical. Los diagnósticos diferen-
ciales incluyen: Enfermedades Hereditarias: Enfermedad
de Huntignton,  neuroacantocitosis, neurodegeneración
con acumulación  de hierro cerebral NBIA-1 (Hallevorden
Spatz), esquizofrenia, autismo, Sme. de Asperger.  For-
mas adquiridas:  tics tardíos - inducidos por drogas, trau-
ma, intoxicación con CO, encefalitis, post-infecciosos
(síndrome de PANDAS), otros trastornos asociados:
manerismos, estereotipias, hiperactividad, compulsión,
Sme. de sobresalto (startle), Jumping, Latah y Myriachi.


