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RESUMEN

Introduccion: la encefalopatia miocldnica post
andxica o sindrome de Lance- Adams, descrito en
1963, es una muy rara complicacién que puede
aparecer en pacientes que han sufrido episodios
hipéxicos o de hipotensién prolongada, vya
recuperados. Se caracterizan por mioclonias de
accién y ataxia cerebelosa.

Presentacion del caso: se presenta paciente que
sufre dos paradas cardiorespiratorias y después de
recuperado aparecen severas mioclonias de accién
generalizadas que se incrementan con los estimulos
tactiles, auditivos o nociceptivos, aliviandose solo
durante el suefio, con franco deterioro progresivo
de su estado general.

Conclusidn. exitosa recuperacion a las 24 horas
de iniciado el tratamiento con 4 miligramos de
Clonazepam, estando asintomatico en controles
posteriores de uno, tres, seis y 12 meses.

DeCS: Epilepsias miocldnicas; ataxia cerebelosa.

ABSTRACT

Introduction: post anoxic myoclonic
encephalopathy or Lance-Adams syndrome was
described in 1963, it is a very rare complication
that can appear in patients who have suffered from
hypoxic episodes or prolonged hypotension, already
recovered. They are characterized by myoclonus
actions and cerebellar ataxia.

Case report: a patient suffering from two
cardiorespiratory arrests, severe-generalized
myoclonus of actions appearing after the recovery,
which increases with tactile, auditory or nociceptive
stimuli, relieving only during sleep, with a clear and
progressive deterioration of the general status.

Conclusion: a successful recovery was observed
within the 24 hours of treatment commencing with
4 milligrams of Clonazepam, being asymptomatic
and monitored at one, three, six and 12 months.

DeCS: Myoclonic epilepsies; cerebellar ataxia.

INTRODUCCION

El sindrome de Lance-Adams (SLA), descrito en
1963, es una rara complicacién que sigue
tardiamente a episodios hipdxicos o de hipotension
prolongada, ya recuperados. Se caracteriza por
mioclonias de accién y ataxia cerebelosa.!

Las mioclonias son bruscas contracciones
musculares involuntarias, que pueden afectar un
fasciculo o varios musculos simultdneamente,
IZIeBgando a producir desplazamientos segmentarios.

Las mioclonias han sido interpretadas como
expresion de hiperexitabilidad o desenfreno en
distintas areas del sistema motor. Tienen distintas
etiologias y por consiguiente distinta expresion al
variar los generadores, pudiendo ser corticales o
subcorticales. Las primeras se originan desde
estimulos directos de la corteza y las subcorticales
por descargas o fallas del control motor de los
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nucleos basales, del tronco cerebral o de la médula
espinal.

La hipoxia del sistema nervioso central (SNC) es
causa frecuente de mioclonias y tiene distintas
expresiones y caracter, de acuerdo a la intensidad
y tiempo del déficit. Un tercio de los pacientes
expuestos a hipoxias graves expresan mioclonias
de origen cortical, las cuales son concomitantes a
la lesion y se pueden asociar a estatus epilépticos
miocldnicos. Este tipo de mioclonias corticales esta
presente en pacientes en coma y con dafio hipdxico
de la corteza cerebral, se conocen como mioclonias
agudas posthipéxicas y siempre tienen una
expresion electroencefalografica.

En cambio las mioclonias de accion posthipdxicas o
SLA son raras complicaciones que se desarrollan
después de la recuperacion completa de paros
cardiorespiratorios breves o] hipotensiones
prolongadas. Estas mioclonias son de origen
subcortical y habitualmente crénicas. Se expresan
s6lo en Vvigilia, generalmente, sin correlato
electroencefalografico que surgen simultaneamente
con los movimientos voluntarios y se expresan en
relacion a estimulos téactiles o auditivos,
desapareciendo durante el suefio o el reposo.

Este sindrome es de escasa presentacién. Solo se
han reportado 152 casos en la literatura cientifica
universal con las caracteristicas descritas por Lance
y Adams en su primera publicacion.

Se presenta un caso con sindrome de Lance Adams
después de dos paradas cardiorespiratorias con las
caracteristicas originales descritas por los autores
en 1963, diagnosticadas en el Hospital General
Docente Abel Santamaria Cuadrado de Pinar del
Rio, Cuba.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 42 afios, portador de una
neoplasia laringea, que presentdé dos paros
cardiorespiratorios, primeramente en el
transopertorio de la lesion laringea, del que se
recuperé con maniobras de resucitacion, y al dia
siguiente presentd otro paro cardiorespiratorio
producto de una obstruccion de la canula
endotraqueal.

A los dos dias siguientes de la recuperacion de las
paradas cardiorespiratorias comenzo6 con un cuadro
clinico caracterizado por mioclonias de accién
generalizadas que se incrementan con los estimulos
tactiles, auditivos o nociceptivos, asi como

movimientos ataxicos. Esto se mantuvo durante
una semana, aliviAndose solo durante el suefio;
llevé tratamiento durante 7 dias con multiples
anticonvulsivantes sin resolver los movimientos
mioclénicos y ataxicos, muy invalidantes vy
agotadores, que le impedian alimentarse y realizar
las labores cotidianas, incapacitado para
deambular, con una pérdida de 50 libras de peso
en solo una semana, buen estado de conciencia y
ninguna afectacion de sus funciones psiquicas
superiores.

Se obtiene liquido cefalorraquideo por puncién
lumbar, cuyo estudio citoquimico resulta negativo.

La tomografia axial computarizada de craneo fue
normal. El electroencefalograma presenta actividad
de base lenta en bandas theta y delta, sin
paroxismos, hay signos de sufrimiento cortical
global moderado.

Su cuadro presentd un control rapido en menos de
24 horas con el Clonacepam, dandosele de alta a
las 72 horas de haber iniciado el tratamiento con el
mismo de una tableta de 1mg cada 6 horas. Se
revalora el paciente a los 30 dias en consulta de
Neurologia y a los seis y 12 meses sin ninguna
manifestacion ataxica ni mioclénica y sin focalidad
en el examen fisico-neuroldgico. Ver fig.2

DISCUSION

Este paciente es muy interesante, no solo por lo
infrecuente de su presentacion, sino por la
respuesta tan espectacular y rapida que tuvo con la
administracién del clonacepam. Muchos de estos
casos ho pueden estudiarse ni tratarse
correctamente porque un por ciento muy grande
fallece producto de las lesiones cerebrales con
mioclonias invalidantes.

El sustrato patolégico de este sindrome es auln
desconocido, probablemente afecte neuronas
subcorticales, incluyendo al tdlamo ventrolateral. *
3

Se ha reportado alteracién en multiples sistemas
neuroquimicos, en estudios de animales y seres
humanos. Las alteraciones de la serotonina o
pérdida de la inhibicion gabaérgica pueden influir
en su fisiopatologia. La alteracion en el
funcionamiento del patrén central de circuitos
generadores, ubicado en la region mesocefalica,
puede condicionar este desajuste motor.%*>



Se postula que la pérdida de serotonina dentro de
la oliva inferior es un importante factor causal. *°°

Se considera ademas que ciertas estructuras del
tallo cerebral, del cerebelo y del diencéfalo pueden
estar implicadas en la mioclonia poshipoxia del ser
humano.?>

La pérdida de la inhibicion gabaérgica en las
neuronas aferentes cerebelosas después de la
isquemia, produce diasquisis de la formacién
reticular y del tdlamo motor, con la consecuente
exitabilidad motora y mioclonia.> *

La causa del trastorno del movimiento en nuestro
paciente fue, sin lugar a dudas, la hipoxia-isquemia
producida por la parada cardiorrespiratoria, con
evidente afectacion de las neuronas mas
vulnerables a la hipoxia- isquemia, que son: sector
CAl y CA4 del hipocampo, capa media de la
neocorteza, nucleo reticular del tdlamo, amigdala,

vermis cerebeloso, nlcleo caudado vy pars
reticulada de la sustancia negra.> " ®
El electroencefalograma puede no revelar

anomalias precisas asociadas con las mioclonias,
como sucedié en este paciente, lo que apoya el
origen subcortical de las mioclonias.? "

Existen reportes de efectividad del tratamiento en
un 50% de estos pacientes tratados con el
clonacepam, el valproato de sodio y el
piracetam(4,6). Recientemente, varios grupos han
confirmado la eficacia del Levetiracetam.”® Son los
4 medicamentos recomendados en primera linea.
Previamente, se han reportado casos efectivamente
tratados con 5 Hidroxitriptofano, Fluoxetina y
Carbidopa asi como con Oxibato de sodio.®

El paciente fue oportuna y exitosamente tratado
con Clonazepan a la dosis de 4 mg al dia, otros
anticonvulsivantes como la Fenitoina, Fenobarbital
Diazepam y Valproato de sodio no resultaron utiles
lo cual confirma lo previamente planteado por otros
autores®®: la mioclonia posthipdxica tiene wun
excelente prondstico si es tratada tempranamente.

En relacién con las restantes manifestaciones de la
hipoxia-isquemia, la ataxia cerebelosa constituye
un signo de dificil control que empeora la calidad
de vida de estos pacientes®!? pero en este caso no
se comportd asi, ya que desaparecié rapidamente
también con el Clonacepam.
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