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S. Director:

Laenfermedad de Hallervorden-Spatz es unarara encefalo-
patia autosdmica recesiva de origen desconocido. Su sintoma-
tologia comporta signos extrapiramidales, como movimientos
corepatetdsi cos, posturas distonicas, rigidez y disartria, y habi-
tualmente, aunque no de modo constante, un deterioro intelec-
tual progresivo. El diagndstico de certeza esimposible en vida
del enfermo. El Gnico elemento patognomanico es de orden neu-
ropatol 6gico y consiste en el depdsito de pigmento férrico en €l
globo palido®.

El tratamiento de esta enfermedad neurodegenerativa se li-
mitaacorregir ladistoniay conseguir larelgjacion muscular por
medio de gjercicios de estiramiento muscular, masgje, calor lo-
cal, ultrasonidos y farmacos miorrelgantes. El baclofeno, el dia-
zepam o la clorpromazina son algunos de los mas utilizados.
También latoxina botulinica parece ser un tratamiento eficaz de
las distonias localizadas®?.

Presentamos el caso de un nifio de 8 afios con una enfer-
medad de Hallervorden-Spatz que se manifiesta con anartria,
trismus y distonia acusada de la musculatura cervical, hom-
brosy extremidades superiores. El enfermo porta gastrostomia
para nutricion entera y recibe tratamiento con Lioresal, diaze-
pam, Largactil y Mysoline. En su Gltimo control se observd un
agravamiento de su sintomatologia, con acentuacion del retro-
collisy del flexo del brazo izquierdo, y se procedié ala admi-
nistracién de toxina botulinicatipo A (Botox) en musculatura
cervical paravertebral derecha (10 U) eizquierda (10 U), tra-
pecio derecho (10 U) eizquierdo (5 U) y esternocleidomastoi-
deoizquierdo (10 U), asi como en biceps (5 U) y supinador lar-
go (10 U) izquierdos. A las dos semanas de lainyeccion € pa
ciente experimentd unallamativa mejoria de su distonia que po-
sibilité la correccion postural.

El bacilo Clostridium botulinum produce la toxina respon-
sable de un grave cuadro de pardlisis muscular llamado botulis-
mo. Latoxina botulinica, una proteina de 150 kDa, se uneirre-
versiblemente ala porcion extracelular de lamembrana de las
terminaciones nerviosas colinérgicas presinapti cas, bloqueando
laliberacion de acetilcolinay de esta formainhibe la contrac-
cion muscular. EI masculo esquel ético aparece quimicamente
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denervado y paralitico, hasta que la motoneurona genere nue-
v0s axones y forme nuevos contactos sindpticos que restablez-
can la unién neuromuscular®. Su potencia toxica se expresa
en «unidades raton» y representala cantidad estimada L D50 pa-
rauna hembra de raton Swiss-Webster de 18-20 g, que corres-
ponde aproximadamente a 0,4 ng de toxina botulinicatipo A
(Botox).

Latoxina botulinica ha sido ensayada con éxito en € trata-
miento de latorticolis espasmddica, €l blefarospasmo y diver-
sas formas de espasticidad®9. Lainyeccion intramuscular dela
toxina, en €l musculo afectado de distonia, detiene el espasmo
y produce su relgjacion. Se administra en dosis muy pequefias,
de 1-2 U/kg, sin sobrepasar una dosis total de 8 U/kg. El tiem-
po de respuesta varia de semanas a meses y parece deberseala
dosificacion o a sitio de lainyeccion®, Muchos pacientes ex-
perimentan una notable mejoria durante meses, tiempo requeri-
do paralaformacion de nuevas sinapsis. Por este motivo, lama-
yoria de los enfermos necesitaran de inyecciones repetidas ca-
da 3-4 meses. Su administracion es sencillade redizar enlacon-
sultay perfectamente tolerado por los pacientes.

El principal efecto secundario esladebilidad del musculo
en el que se realizan las inyecciones. Aunque la recupera-
cion de lafuerza muscular ocurre en semanas 0 meses, lain-
yeccion repetida conduce ala atrofiamuscular. Ladifusion re-
gional de latoxina alos grupos musculares vecinos también
puede causar debilidad muscular transitoria proporcional a
la cuantiade latoxina, como ladisfagia que aparecetraslain-
yeccion del esternoclei domastoideo con dosificaciones su-
periores alas 100 U, Algunos pacientes desarrollan anti-
cuerpos frente alatoxina, limitando la efectividad de las si-
guientes inyecciones?. Otras complicaciones méas raras son la
polirradiculoneuritis®?, ladermatitis local psoriasiforme®? y
la plexopatia braquial 4.

Latoxina botulinica es un tratamiento eficaz de la distonia
espasmadica de los musculos cervicales y del hombro. Su ma-
yor ventaja respecto a otros tratamientos reside en la posibilidad
de producir mejorias de larga duracion que facilitan la partici-
pacién en un programafisioterapico y evitar o, al menos, retra-
sar otras medidas mas agresivas.

Bibliografia

1 Lyon G, Evrard PH (eds). Encefalopatias metabdlicas y heredodege-
nerativas. En: Neuropediatria. Barcelona: Masson, 1990; pégs. 234-

Enfermedad de Hallervorden-Spatz y toxina botulinica 443



235.

2 GarciaMA, Romén J, Narbona J, Canitano R, Vaamonde J, Villas
C. Enfermedad de Hallervorden-Spatz: Aportacion clinicay terapéu-
tica. Act Ped Esp 1993; 51:463-467.

3 Marsden CD, Quinn NP. The dystonias. Br Med J 1990; 300:139-144.

4 Hughes M. Botulism. En: Scheld WM, Whitley RJ, Durack DT (eds).
Infections of the Central Nervous System. New Y ork: Raven Press,
1991, pégs. 589-602.

5 GreeneP, Kang U, Fahn S, Brin M, Moskowitz C, Flaster E. Double-
blind, placebo-controlled trial of botulinum toxin injections for the tre-
atment of spasmodic torticollis. Neurology 1990; 40:1213-1218.

6 Jankovic J, Schwartz K, Donovan DT. Botulinum toxin treatment of cra-
nial-cervical dystonia, spasmodic dysphonia, other focal dystonias and
hemifacial spasm. J Neurol Neurosurg Psychiatry 1990; 53:633-639.

7 Jankovic J, Brin MF. Therapeutic uses of botulinum toxin. New Engl
J Med 1991; 324:1186-1194.

8 Cheshire WP, Abashian SW, Mann JD. Botulinum toxin in the treat-

ment of myofascia pain syndrome. Pain 1994; 59:65-69.

9 Sanchez-Carpintero R, Narbona J. Toxina botulinicaen el tratamien-
to delapardlisis cerebral infantil hemipléjica. Experienciaalo largo
de un afio. An Esp Pediatr 1996; 84(S):42.

10 Shaari CM, Sanders |. Quantifying how location and dose of botuli-
num toxin injections affect muscle paralysis. Muscle Nerve 1993;
16:964-969.

11 Borodic GE, Joseph M, Fay L, Cozzolino D, Ferrabte RJ. Botulinum
atoxin for the treatment of spasmodic torticolis: dysphagia and re-
gional toxin spread. Head Neck 1990; 12:392-399.

12 HaugBA, Dressler D, Prange HW. Polyradiculoneuritis following bo-
tulinum toxin therapy. J Neurol 1990; 237:62-63.

13 Bowden JB, Rapini RP. Psoriasiform eruption following intramus-
cular botulinum atoxin. Cutis 1992; 50:415-416.

14 Sampaio C, Castro-Caldas A, Sales-Luis ML, Alves M, Pinto |,
Apolinario P. Brachia plexopathy after botulinum toxin adminis-
tration for cervical dystonia. J Neurol Neurosurg Psychiatry 1993;

J. Doménech Fernandez,
A. Armisén Pedrejont

An Esp Pediatr 1997;47:444-445.

S. Director:

Hemos leido con interés en la seccidn ¢Cual es su diagnds-
tico? el caso clinico «Hallazgo radiol6gico de imagen liticais-
quiopubiana. Necrosis aséptica de la sincondrosis isquiopubia-
na (enfermedad de van Neck-Oldemberg) por el Dr. Alvarez
Momboissey cols.(® y quisiéramos hacer algunos comenta-
rios.

En lahistoria de |a medicina se han cometido algunos erro-
res, como considerar enfermedades |0 que no son més que va-
riantes de lanormalidad, que latradicion y lainercia han ido
perpetuando. Lararefaccidn irregular e insuflacion radiol dgica
delasincondrosisisquiopubianallevd avan Neck en 1924 a pen-
sar que se trataba de una osteocondritis?. En la actualidad esta
imagen que aparece con frecuencia en nifios asintométicos se
considera una variante de lanormalidad sin repercusién patol 6-
gica®® y no una necrosis avascular, como afirman |0s autores.

Caffey y Ross encontraron esta tumefaccion radiol 6gicaasin-
tométicaen el 72% de los nifios alos 6 afiosy en el 65% alos 7
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afos, con frecuencias decrecientes hacia las edades de 2 y 12 afios.
En algo mas de lamitad de los casos el hallazgo fue unilatera ®.
El andlisis histol6gico de muestras detal lesion obtenidastrasin-
tervenciones quirdrgicas han mostrado ser fisis normales cerrén-
dose®9, Tachdjian sostiene que laosificacion irregular einsufla-
cion delasincondrosisisquiopUbica es unahallazgo normal, que
sucede en alguin momento en casi todos, o quizatodos|os nifios®.

Laedad en la que sucede €l cierre de la sincondrosis is-
quiopubiana es muy variable, extendiéndose desde los 4 alos
9 afios habitualmente(. Acheson considera que la fusion de
lasramas isquiaticay pubica cursaen cinco fases (0 a4), obser-
vandose en lafase 3 unainsuflacion tipicade lafisis, que de he-
cho caracteriza esta fase®.

El caso presentado es una nifia de 3 aflos y medio en laque
casua mente se descubre unaimagen radiotransparente en lara
ma isquiopubiana. Estaimagen en una nifia asintomética co-
rresponde alafisisisquiopubiana préximaal cierre, pero no una
necrosis avascular de la sincondrosis isquiopubiana.

Por otra parte, en los casos en los que exista alguna sinto-
matologialoca acompafiando a estaimagen, deben investigar-
se otras causas, como fractura de estrés u osteomielitis®19, o pa-
tologia en zonas vecinas como la cadera o el raquislumbar. Los
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