
REVISTA ROMÂNÅ DE NEUROLOGIE – VOL. III, NR. 2, AN 200474

2
DISTONIE GENERALIZATÅ IDIOPATICÅ
L-DOPA RESPONSIVÅ CU DEBUT
LA VÂRSTA ADULTÅ

B.O. Popescu1, Alexandra Stancu1, Amalia Ene1, G. Iana2, O. Båjenaru1

1Clinica de Neurologie – Spitalul Universitar de Urgen¡å Bucure¿ti,
Universitatea de Medicinå ¿i Farmacie „Carol Davila“ Bucure¿ti
2Clinica de Radiologie – Spitalul Universitar de Urgen¡å Bucure¿ti,
Universitatea de Medicinå ¿i Farmacie „Carol Davila“ Bucure¿ti

CAZURI CLINICE

REZUMAT
Prezentåm cazul unei femei care la începutul decadei a cincea de vârstå instaleazå un sindrom distonic progresiv, cu debut la
membrele inferioare ¿i apoi cu generalizare atât la membrele superioare cât ¿i la nivelul grupelor musculare axiale, cu råspuns clinic
semnificativ la administrarea de L-Dopa.

ABSTRACT
We report the case of a woman who in the fifth decade develops progressive dystonia, initially in the inferior limbs and later also in the
superior limbs and axial muscles, with a significant clinical response to L-Dopa medication.

Pacienta în vârstå de 43 de ani, fårå factori de risc
vasculari, fårå antecedente personale patologice
semnificative cu excep¡ia unui episod depresiv cu
duratå de 3 luni, pentru care a fost internatå pentru o
perioadå scurtå (cu un an în urmå) ¿i pentru care a
primit medica¡ie anxioliticå ¿i antipsihoticå (inclusiv
neuroleptice fenotiazinice), se prezintå în clinica
noastrå pentru instalarea progresivå a unei tulburåri
de mers, cu senza¡ie de „în¡epenealå“ ¿i greutate în
ini¡ierea mi¿cårilor, mai ales la nivelul membrelor
inferioare, mers cu pa¿i mici ¿i dureri la nivelul
membrelor inferioare, mai ales la nivelul gambelor.
Pacienta se ridicå cu dificultate din decubit în
ortostatism. Pacienta a prezentat instalarea progresivå
a acestei simptomatologii în ultimul an ¿i jumåtate. A
remarcat cå atingerea coapselor ¿i gambelor cu palmele
par så îi u¿ureze ridicatul în ortostatism („geste
antagonistique“). Dimpotrivå, stresul ¿i oboseala îi
îngreuneazå mersul. La examenul obiectiv, se constatå
un tremor postural ¿i kinetic de tip distonic la nivelul
tuturor membrelor, preponderent la nivelul membrelor
inferioare. De asemenea, este evidentå o hipertonie
muscularå generalizatå, la nivelul grupelor musculare
de agoni¿ti-antagoni¿ti, cu exagerarea reflexelor de
posturå, mai evidentå la nivelul membrelor inferioare
(reflex al gambierului anterior exagerat) ¿i
predominant de partea stângå. Proba Noica este
pozitivå bilateral. Nu se deceleazå deficite motorii,
reflexe patologice, tulburåri de coordonare, limbaj,
praxie sau sensibilitate. Examenul electromiografic

pune în eviden¡å la nivelul mu¿chilor gastrocnemian
stâng, tibial anterior drept ¿i deltoid drept o activitate
spontanå de repaus prezentå sub forma unor salve de
poten¡iale polifazice (figura 1). Examenul CT cerebral
efectuat nu deceleazå modificåri tomodensitometrice
la nivelul parenchimului cerebral, cu excep¡ia
prezen¡ei calcificårilor la nivelul ganglionilor bazali
bilateral. Examenul RMN cerebral nu deceleazå
anomalii de semnal sau morfologie la nivelul
structurilor cerebrale nici în secven¡a FLAIR (figura
2A) nici în secven¡a T2 (figura 2B). Examenul SPECT
cerebral, efectuat cu 99mTc-CERETEC (dozå de 14,5
mCi) relevå o perfuzie cerebralå cu aspect neomogen,
prin reducerea acesteia la nivelul regiunii parieto-
occipitale stângi comparativ cu cea de partea dreaptå.
Cu men¡iunea cå examenul SPECT cerebral nu
exploreazå cu acurate¡e perfuzia la nivelul structurilor
profunde cerebrale, se constatå totu¿i o asimetrie la
nivelul ganglionilor bazali, cu o perfuzie mai
pronun¡atå de partea dreaptå comparativ cu cea stângå
(figura 3). Examenul electroencefalografic aratå un

Figura 1
Traseul EMG – activitate spontanå la nivelul mu¿chiului

gastrocnemian stâng
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traseu a dominant, mediu voltat, blocat la deschiderea
ochilor, cu rare unde lente temporal pe dreapta.
Analizele uzuale de laborator sunt toate în limite
normale, hormonii tiroidieni ¿i TSH, cât ¿i parathor-
monul au valori normale. La examenul polului anterior
ocular, aspectul este normal, fårå inel Kayser-
Fleischer. La ecografia abdominalå, ficatul are
structurå ¿i dimensiuni normale.

Diagnosticul care se impune în aceste condi¡ii
este de distonie generalizatå. Dintre distoniile gene-
ralizate secundare, au putut fi excluse boala Fahr,
datoritå valorilor normale ale parathormonului
circulant (calcificårile la nivelul ganglionilor bazali
obligau la acest diagnostic diferen¡ial), cât ¿i cele
care se înso¡esc de modificåri morfologice eviden-
¡iabile prin examen RMN (malforma¡ia arterio-
venoaså, tumora cerebralå, ectopia cerebeloaså,
mielinoliza pontinå, accidentul vascular cerebral).
Dintre afec¡iunile neurologice care includ distonie

pe lângå alte semne clinice, boala Wilson este ex-
cluså de func¡ia normalå hepaticå ¿i lipsa inelului
Kayser-Fleischer. Alte boli neurodegenerative, cum
ar fi ataxie-telangiectazie, boala Hallervorden-
Spatz, boala Huntington, scleroza multiplå, boala
Parkinson ¿i paralizia progresivå supranuclearå,
sunt excluse de lipsa altor semne clinice cu excep¡ia
distoniei ¿i/sau de aspectul normal al RMN cerebral.
Dintre alte etiologii posibile ale unei distonii secun-
dare, anamneza exclude traumatismul cranio-cere-
bral, encefalita, trauma perifericå ¿i intoxica¡iile.
Examenul EEG ¿i såråcia semnelor clinice exclud
panencefalita sclerozantå subacutå.

Pe parcursul spitalizårii, pacienta ¿i-a ameliorat
net simptomatologia în urma tratamentului cu doze
mici de L-Dopa (Madopar, 125 mg zilnic, divizat
în douå prize). Datoritå acestui råspuns favorabil,
nu au fost administrate alte substan¡e, cum ar fi trihe-
xifenidil, baclofen, clonazepam sau anticonvulsi-
vante, care fac parte dintre op¡iunile de terapie ale
distoniilor cronice.

Ceea ce mai trebuie obligatoriu considerat în
diagnosticul diferen¡ial al cazului este distonia
secundarå la antipsihotice. La o anamnezå atentå
înså, pacienta nu a primit neuroleptic fenotiazinic
(Haldol) decât pentru o perioadå foarte scurtå,
inconstant, în doze mici ¿i în urmå cu multå vreme,
ceea ce face improbabilå o asemenea etiologie. De
asemenea, din lipsa posibilitå¡ilor de investigare, nu
s-au putut exclude cauze genetice sau metabolice
ale distoniei. Înså debutul atât de tardiv le face, în
principiu, improbabile. De aceea, op¡iunea noastrå
de diagnostic a fost: Distonie generalizatå idiopaticå
L-Dopa responsivå cu debut la vârsta adultå.

Figura 3
Examenul SPECT cerebral, efectuat cu 99mTc-

CERETEC, eviden¡iazå o scådere a perfuziei cerebrale
la nivelul regiunii parieto-occipitale stângi.

Figura 2
Examenul RMN cerebral nu eviden¡iazå modificåri

morfologice sau de semnal la nivelul parenchimului
cerebral. A. Secven¡a FLAIR. B. Secven¡a T2


