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La enfermedad de Hallervorden-Spatz es una rara encefalo-

patía autosómica recesiva de origen desconocido. Su sintoma-
tología comporta signos extrapiramidales, como movimientos
coreoatetósicos, posturas distónicas, rigidez y disartria, y habi-
tualmente, aunque no de modo constante, un deterioro intelec-
tual progresivo. El diagnóstico de certeza es imposible en vida
del enfermo. El único elemento patognomónico es de orden neu-
ropatológico y consiste en el depósito de pigmento férrico en el
globo pálido(1).

El tratamiento de esta enfermedad neurodegenerativa se li-
mita a corregir la distonía y conseguir la relajación muscular por
medio de ejercicios de estiramiento muscular, masaje, calor lo-
cal, ultrasonidos y fármacos miorrelajantes. El baclofeno, el dia-
zepam o la clorpromazina son algunos de los más utilizados.
También la toxina botulínica parece ser un tratamiento eficaz de
las distonías localizadas(2,3).

Presentamos el caso de un niño de 8 años con una enfer-
medad de Hallervorden-Spatz que se manifiesta con anartria,
trismus y distonía acusada de la musculatura cervical, hom-
bros y extremidades superiores. El enfermo porta gastrostomía
para nutrición enteral y recibe tratamiento con Lioresal, diaze-
pam, Largactil y Mysoline. En su último control se observó un
agravamiento de su sintomatología, con acentuación del retro-
collis y del flexo del brazo izquierdo, y se procedió a la admi-
nistración de toxina botulínica tipo A (Botox) en musculatura
cervical paravertebral derecha (10 U) e izquierda (10 U), tra-
pecio derecho (10 U) e izquierdo (5 U) y esternocleidomastoi-
deo izquierdo (10 U), así como en bíceps (5 U) y supinador lar-
go (10 U) izquierdos. A las dos semanas de la inyección el pa-
ciente experimentó una llamativa mejoría de su distonía que po-
sibilitó la corrección postural.

El bacilo Clostridium botulinum produce la toxina respon-
sable de un grave cuadro de parálisis muscular llamado botulis-
mo. La toxina botulínica, una proteína de 150 kDa, se une irre-
versiblemente a la porción extracelular de la membrana de las
terminaciones nerviosas colinérgicas presinápticas, bloqueando
la liberación de acetilcolina y de esta forma inhibe la contrac-
ción muscular. El músculo esquelético aparece químicamente

denervado y paralítico, hasta que la motoneurona genere nue-
vos axones y forme nuevos contactos sinápticos que restablez-
can la unión neuromuscular(4). Su potencia tóxica se expresa
en «unidades ratón» y representa la cantidad estimada LD50 pa-
ra una hembra de ratón Swiss-Webster de 18-20 g, que corres-
ponde aproximadamente a 0,4 ng de toxina botulínica tipo A
(Botox).

La toxina botulínica ha sido ensayada con éxito en el trata-
miento de la tortícolis espasmódica, el blefarospasmo y diver-
sas formas de espasticidad(5-9). La inyección intramuscular de la
toxina, en el músculo afectado de distonía, detiene el espasmo
y produce su relajación. Se administra en dosis muy pequeñas,
de 1-2 U/kg, sin sobrepasar una dosis total de 8 U/kg. El tiem-
po de respuesta varía de semanas a meses y parece deberse a la
dosificación o al sitio de la inyección(10). Muchos pacientes ex-
perimentan una notable mejoría durante meses, tiempo requeri-
do para la formación de nuevas sinapsis. Por este motivo, la ma-
yoría de los enfermos necesitarán de inyecciones repetidas ca-
da 3-4 meses. Su administración es sencilla de realizar en la con-
sulta y perfectamente tolerado por los pacientes.

El principal efecto secundario es la debilidad del músculo
en el que se realizan las inyecciones. Aunque la recupera-
ción de la fuerza muscular ocurre en semanas o meses, la in-
yección repetida conduce a la atrofia muscular. La difusión re-
gional de la toxina a los grupos musculares vecinos también
puede causar debilidad muscular transitoria proporcional a
la cuantía de la toxina, como la disfagia que aparece tras la in-
yección del esternocleidomastoideo con dosificaciones su-
periores a las 100 U(11). Algunos pacientes desarrollan anti-
cuerpos frente a la toxina, limitando la efectividad de las si-
guientes inyecciones(7). Otras complicaciones más raras son la
polirradiculoneuritis(12), la dermatitis local psoriasiforme(13) y
la plexopatía braquial(14).

La toxina botulínica es un tratamiento eficaz de la distonía
espasmódica de los músculos cervicales y del hombro. Su ma-
yor ventaja respecto a otros tratamientos reside en la posibilidad
de producir mejorías de larga duración que facilitan la partici-
pación en un programa fisioterápico y evitar o, al menos, retra-
sar otras medidas más agresivas.
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Hemos leído con interés en la sección ¿Cuál es su diagnós-

tico? el caso clínico «Hallazgo radiológico de imagen lítica is-
quiopubiana. Necrosis aséptica de la sincondrosis isquiopubia-
na (enfermedad de van Neck-Oldemberg) por el Dr. Alvarez
Momboisse y cols.(1) y quisiéramos hacer algunos comenta-
rios.

En la historia de la medicina se han cometido algunos erro-
res, como considerar enfermedades lo que no son más que va-
riantes de la normalidad, que la tradición y la inercia han ido
perpetuando. La rarefacción irregular e insuflación radiológica
de la sincondrosis isquiopubiana llevó a van Neck en 1924 a pen-
sar que se trataba de una osteocondritis(2). En la actualidad esta
imagen que aparece con frecuencia en niños asintomáticos se
considera una variante de la normalidad sin repercusión patoló-
gica(3,4) y no una necrosis avascular, como afirman los autores.

Caffey y Ross encontraron esta tumefacción radiológica asin-
tomática en el 72% de los niños a los 6 años y en el 65% a los 7

años, con frecuencias decrecientes hacia las edades de 2 y 12 años.
En algo más de la mitad de los casos el hallazgo fue unilateral(5).
El análisis histológico de muestras de tal lesión obtenidas tras in-
tervenciones quirúrgicas han mostrado ser fisis normales cerrán-
dose(3,6). Tachdjian sostiene que la osificación irregular e insufla-
ción de la sincondrosis isquiopúbica es una hallazgo normal, que
sucede en algún momento en casi todos, o quizá todos los niños(6).

La edad en la que sucede el cierre de la sincondrosis is-
quiopubiana es muy variable, extendiéndose desde los 4 a los
9 años habitualmente(7). Acheson considera que la fusión de
las ramas isquiática y púbica cursa en cinco fases (0 a 4), obser-
vándose en la fase 3 una insuflación típica de la fisis, que de he-
cho caracteriza esta fase(8).

El caso presentado es una niña de 3 años y medio en la que
casualmente se descubre una imagen radiotransparente en la ra-
ma isquiopubiana. Esta imagen en una niña asintomática co-
rresponde a la fisis isquiopubiana próxima al cierre, pero no una
necrosis avascular de la sincondrosis isquiopubiana.

Por otra parte, en los casos en los que exista alguna sinto-
matología local acompañando a esta imagen, deben investigar-
se otras causas, como fractura de estrés u osteomielitis(9,10), o pa-
tología en zonas vecinas como la cadera o el raquis lumbar. Los
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