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REZUMAT

semnificativ la administrarea de L-Dopa.

Prezentam cazul unei femei care la inceputul decadei a cincea de vérsta instaleaza un sindrom distonic progresiv, cu debut la
membrele inferioare si apoi cu generalizare atat la membrele superioare cat si la nivelul grupelor musculare axiale, cu raspuns clinic

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 1n varstd de 43 de ani, fira factori de risc
vasculari, fiard antecedente personale patologice
semnificative cu exceptia unui episod depresiv cu
duratd de 3 luni, pentru care a fost internatd pentru o
perioadd scurtd (cu un an In urmd) si pentru care a
primit medicatie anxioliticd si antipsihotica (inclusiv
neuroleptice fenotiazinice), se prezintd in clinica
noastrd pentru instalarea progresiva a unei tulburari
de mers, cu senzatie de ,Intepeneald* si greutate in
initierea migcdrilor, mai ales la nivelul membrelor
inferioare, mers cu pasi mici si dureri la nivelul
membrelor inferioare, mai ales la nivelul gambelor.
Pacienta se ridicd cu dificultate din decubit in
ortostatism. Pacienta a prezentat instalarea progresiva
a acestei simptomatologii in ultimul an si jumdtate. A
remarcat cd atingerea coapselor si gambelor cu palmele
par sd 1i usureze ridicatul in ortostatism (,,geste
antagonistique*). Dimpotrivd, stresul si oboseala i
ingreuneaza mersul. La examenul obiectiv, se constatd
un tremor postural si kinetic de tip distonic la nivelul
tuturor membrelor, preponderent la nivelul membrelor
inferioare. De asemenea, este evidentd o hipertonie
musculard generalizatd, la nivelul grupelor musculare
de agonisti-antagonisti, cu exagerarea reflexelor de
posturd, mai evidentd la nivelul membrelor inferioare
(reflex al gambierului anterior exagerat) si
predominant de partea stingd. Proba Noica este
pozitiva bilateral. Nu se deceleazd deficite motorii,
reflexe patologice, tulburiri de coordonare, limbaj,
praxie sau sensibilitate. Examenul electromiografic

pune in evidentd la nivelul muschilor gastrocnemian
stang, tibial anterior drept si deltoid drept o activitate
spontana de repaus prezentd sub forma unor salve de
potentiale polifazice (figura 1). Examenul CT cerebral
efectuat nu deceleazd modificdri tomodensitometrice
la nivelul parenchimului cerebral, cu exceptia
prezentei calcificdrilor la nivelul ganglionilor bazali
bilateral. Examenul RMN cerebral nu deceleazd
anomalii de semnal sau morfologie la nivelul
structurilor cerebrale nici In secventa FLAIR (figura
2A) nici in secventa T2 (figura 2B). Examenul SPECT
cerebral, efectuat cu 9mTc-CERETEC (dozi de 14,5
mCi) releva o perfuzie cerebrald cu aspect neomogen,
prin reducerea acesteia la nivelul regiunii parieto-
occipitale stangi comparativ cu cea de partea dreaptd.
Cu mentiunea cd examenul SPECT cerebral nu
exploreazd cu acuratete perfuzia la nivelul structurilor
profunde cerebrale, se constatd totusi o asimetrie la
nivelul ganglionilor bazali, cu o perfuzie mai
pronuntatd de partea dreaptd comparativ cu cea stanga
(figura 3). Examenul electroencefalografic aratd un

Figura 1
Traseul EMG — activitate spontand la nivelul muschiului
gastrocnemian stdng
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Examenul RMN cerebral nu evidentiaza modificari
morfologice sau de semnal la nivelul parenchimului
cerebral. A. Secventa FLAIR. B. Secventa T2

traseu a dominant, mediu voltat, blocat la deschiderea
ochilor, cu rare unde lente temporal pe dreapta.
Analizele uzuale de laborator sunt toate Tn limite
normale, hormonii tiroidieni si TSH, cét si parathor-
monul au valori normale. La examenul polului anterior
ocular, aspectul este normal, fard inel Kayser-
Fleischer. La ecografia abdominald, ficatul are
structurd si dimensiuni normale.

Diagnosticul care se impune In aceste conditii
este de distonie generalizatd. Dintre distoniile gene-
ralizate secundare, au putut fi excluse boala Fahr,
datorita valorilor normale ale parathormonului
circulant (calcificarile la nivelul ganglionilor bazali
obligau la acest diagnostic diferential), cat si cele
care se 1nsotesc de modificari morfologice eviden-
tiabile prin examen RMN (malformatia arterio-
venoasd, tumora cerebrald, ectopia cerebeloasa,
mielinoliza pontind, accidentul vascular cerebral).
Dintre afectiunile neurologice care includ distonie

Figura 3
Examenul SPECT cerebral, efectuat cu 99mTc-
CERETEC, evidentiazd o scddere a perfuziei cerebrale
la nivelul regiunii parieto-occipitale stangi.

pe langd alte semne clinice, boala Wilson este ex-
clusa de functia normaléd hepatica si lipsa inelului
Kayser-Fleischer. Alte boli neurodegenerative, cum
ar fi ataxie-telangiectazie, boala Hallervorden-
Spatz, boala Huntington, scleroza multipld, boala
Parkinson si paralizia progresivda supranucleara,
sunt excluse de lipsa altor semne clinice cu exceptia
distoniei si/sau de aspectul normal al RMN cerebral.
Dintre alte etiologii posibile ale unei distonii secun-
dare, anamneza exclude traumatismul cranio-cere-
bral, encefalita, trauma perifericd si intoxicatiile.
Examenul EEG si sdricia semnelor clinice exclud
panencefalita sclerozantd subacuta.

Pe parcursul spitalizdrii, pacienta si-a ameliorat
net simptomatologia Tn urma tratamentului cu doze
mici de L-Dopa (Madopar, 125 mg zilnic, divizat
in doua prize). Datoritd acestui raspuns favorabil,
nu au fost administrate alte substante, cum ar fi trihe-
xifenidil, baclofen, clonazepam sau anticonvulsi-
vante, care fac parte dintre optiunile de terapie ale
distoniilor cronice.

Ceea ce mai trebuie obligatoriu considerat in
diagnosticul diferential al cazului este distonia
secundard la antipsihotice. La 0 anamnezd atentd
insd, pacienta nu a primit neuroleptic fenotiazinic
(Haldol) decéat pentru o perioadid foarte scurtd,
inconstant, Tn doze mici §i Tn urma cu multa vreme,
ceea ce face improbabild o asemenea etiologie. De
s-au putut exclude cauze genetice sau metabolice
ale distoniei. Insi debutul atat de tardiv le face, in
principiu, improbabile. De aceea, optiunea noastra
de diagnostic a fost: Distonie generalizatd idiopatica
L-Dopa responsiva cu debut la varsta adulta.



