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Manejo integral del sindrome de Meige

Integral management of Meige’s syndrome.

Victor Manuel Valadez-Jiménez,* Alejandro Francisco Rodriguez-Mauricio,? Salvador
José Santamaria-Molina,* Alicia Valentina Garcia-Arango?®

Resumen

ANTECEDENTES: El sindrome de Meige es un tipo de distonia craneal focal caracterizado
por blefaroespasmo y distonia oromandibular, se asocia con movimientos complejos
de los musculos bajos de la cara, boca, mandibula, lengua, faringe y cuello. Su causa
se desconoce, pero tiene relacién estrecha con la predisposicién genética y desenca-
denantes ambientales. El tratamiento se divide en cuatro grupos: medicamentos orales,
toxina botulinica, rehabilitacién y procedimientos avanzados, como la estimulacién
cerebral profunda y la cirugia de denervacién en casos resistentes.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 66 afios de edad con distonia oromandibular,
faringea y laringea con blefaroespasmo, disfonia, disnea y disfagia, tratada con terapia
de voz, habla y deglucién y toxina botulinica con buenos resultados.

CONCLUSIONES: En el caso comunicado se hace evidente la importancia del estudio
clinico e instrumentado y el tratamiento foniatrico que abarca la intervencién farmaco-
l6gica, rehabilitadora, cambio de hédbitos y medidas de deglucién segura.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Meige; distonia oromandibular; blefaroespasmo;
laringoespasmo; terapia fonidtrica; toxina botulinica.

Abstract

BACKGROUND: Meige’s syndrome is a type of cranial focal dystonia characterized
by blepharospasm and oromandibular dystonia, which is associated with complex
movements of the lower muscles of the face, mouth, jaw, tongue, pharynx and neck.
It is of unknown cause, but with a close relationship between a genetic predisposition
and environmental triggers. The treatment options are divided into four groups: oral
medications, botulinum toxin, rehabilitation and others advanced procedures, such as
deep brain stimulation and denervation surgery in refractory cases.

CLINICAL CASE: A 66-year-old female patient with oromandibular, pharyngeal and
laryngeal dystonia with blepharospasm, dysphonia, dyspnea and dysphagia, treated
with voice therapy, speech and swallowing and botulinum toxin with good results.

CONCLUSIONS: In the reported case, the importance of the clinical and instrumented
study and the speech therapy that includes pharmacological, rehabilitative intervention,
change of habits and safe swallowing measures becomes evident.

KEYWORDS: Meige’s syndrome; Oromandibular dystonia; Blepharospasm; Laryngo-
spasm; Speech therapy; Botulinum toxin.
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CASO CLiNICO

Paciente femenina de 66 anos que acudié a
la Divisién de Foniatria del Instituto Nacional
de Rehabilitacion Luis Guillermo Ibarra Ibarra
en la Ciudad de México. Fue valorada por el
servicio de Neurologia en otra institucion,
por movimientos involuntarios espasmoédicos
constantes en el parpado superior y la regién
superciliar izquierda de 10 anos de evolucién,
con progresion en intensidad y posterior ex-
tensién al parpado contralateral en los Gltimos
dos anos; se le diagnosticé distonia, que fue
tratada con carbamazepina. Posteriormente,
fue valorada en la misma institucion publica en
octubre de 2017 por padecer estridor laringeo
y disnea; por medio de laringoscopia directa
se diagnosticé supraglotitis y se encontraron
movimientos paradéjicos de los pliegues voca-
les, con indicacién de intubacién orotraqueal
debido a la disnea y estridor importantes; sin
embargo, la paciente y familiares no lo acep-
taron por lo que se indicaron nebulizaciones
con medicamento no especificado y sin segui-
miento posterior y aparente evolucién estable.
Ademas, acudié a psiquiatra particular quien
diagnosticé trastorno de ansiedad generalizado
y le prescribié olanzapina. Seis meses des-
pués, en abril de 2018, se realiz6 resonancia
magnética con signos de leucoaraiosis en
sustancia blanca periventricular, subcortical
y pontina. Permaneci6é en seguimiento con
citas recurrentes para control de dosis de los
medicamentos prescritos.

En octubre de 2018 acudi6 al Instituto Nacional
de Rehabilitacion por padecer desde hacia 10
meses voz ronca, hipofénica, entrecortada, con
fatiga vocal de evolucion progresiva y espasmos
laringeos, que se exacerbaba en el transcurso del
dia 'y en situaciones de estrés y se atenuaba con
risperidona y clonazepam, se acompanaba de
sensacion de cuerpo extrafio en la faringe con
necesidad de aclaramiento constante.
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Ademas, tenia problema de habla de inicio in-
sidioso, caracterizada por ser lenta y monétona
de evolucién lentamente progresiva. También
referia problema de deglucion caracterizado por
sensacion de atragantamiento al ingerir sélidos
secos, liquidos y secreciones, con pérdida pon-
deral de 15 kg en 6 meses, sin modificaciones de
los patrones de alimentacién y estaba integrada
a la dieta familiar.

En la evaluacién foniatrica inicial se encontré
a una paciente con edad aparente similar a la
cronoldgica, conducta auditiva de normoyente.
Voz de tono agudo, timbre dspero y ligeramente
estrangulada, con fonacién aspirada, intensi-
dad variable (se percibian espasmos faringeos
y laringeos que condicionaban hipofonia y
entrecortamiento de la voz); tiempo maximo
fonatorio de 5 segundos, tiempo maximo
espiratorio de 6 segundos, gasto respiratorio
aumentado (++++/++++), gasto fonatorio dis-
minuido (+++/++++), fatiga vocal, mecanica
fonorrespiratoria incoordinada e insuficiente.
Escala GRABS: Grade (grado de disfonia): 3,
Roughness (ronquera): 3, Asthenic (voz asténica):
2, Breathy (voz “aireada”): 3, Strain (voz tensa):
2. Dysphagia Handlicap Index: Escala funcional
30 puntos, escala emocional 51 puntos, escala
fisica 27 puntos, total: 108 puntos: discapacidad
severa.

El habla era lenta con mltiples pausas durante
la elocucién, disprosédica, con dificultad para
la articulacién de las palabras, principalmente al
inicio de la elocucién, en todas las modalidades
del habla (espontdneo, automatico, repeticion,
cantoy lectura), respiracion de tipo mixta (nasal-
oral), patrén respiratorio toracoabdominal, que
condicionaban ininteligibilidad. Lenguaje fluen-
te y coherente.

Cara simétrica, con adecuada fuerza y sen-
sibilidad, se observo blefarospasmo bilateral
constante de predominio derecho con cierre de
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incluso 50% de la apertura palpebral que aumen-
taba con la aplicacion de estimulos luminosos,
movimientos estereotipados de mas de un segun-
do de duracién; a la movilizacién activa lograba
elevar el parpado superior completamente, tenia
elevacién de las mejillas, secundaria al movi-
miento palpebral, sin fenémenos espasmédicos
en los masculos periorales. Grado de severidad y
frecuencia, ambos de 3 de acuerdo con la escala
de Jankovic, por espasmos notables con duracién
de més de un segundo, pero abierto mas de 50%
del tiempo; rinoscopia anterior sin alteraciones,
cavidad oral con adecuado selle labial, lengua
con adecuado tono, fuerza disminuida en el dor-
so de la lengua para movimiento lateral derecho,
reflejo nauseoso bilateral presente y simétrico a
la estimulacion de pilares anteriores.

Cuello integro, simétrico y cilindrico sin exten-
sion de fendmenos espasmadicos. Extremidades
integras, simétricas con tono adecuado, fuerza
disminuida 3/5 de la escala Daniels y respuesta
de reflejos osteotendinosos 3/4. El resto de la
exploracion fisica sin alteraciones.

Examenes de laboratorio: quimica sanguinea,
biometria hemadtica y pruebas de funcién hepa-
tica sin alteraciones.

Prueba de volumen-viscosidad: realizada bajo
vigilancia con oximetria de pulso con saturacién
basal de oxigeno de 94-95% y con ausculta
cervical; se inici6 con consistencia néctar y
pudding en cantidades de 5, 7.5, 10 y 15 mL:
tuvo necesidad de fraccionar el bolo a mayor
cantidad hasta tres degluciones. No hubo even-
tos de desaturacién. En la ausculta cervical se
percibieron sonidos deglutorios sin alteraciones.

Fibronasofaringolaringoscopia flexible: esfin-
ter velofaringeo suficiente y competente con
espasmos constantes en la fonaciény en la respi-
racion, valoracion funcional con fonemas velares
en silabas, palabras y oraciones, patrén de cierre

circular sin rodete, completo, eje faringolaringeo
central, amigdala lingual eutréfica, epiglotis
con movimientos de basculacién y espasmos,
senos piriformes libres. Pliegues aritenoepiglé-
ticos y cartilagos aritenoides con movimientos
de deslizamiento lateral y rotacién adecuados,
pero con movimientos espasmadicos constantes,
cuerdas vocales de coloracién blanco nacarado
con bordes libres, movimientos de abduccién y
aduccién con movimientos espasmadicos, sin
apreciarse defecto de cierre, escala basal de
secreciones de Langmore grado 2 con riesgo de
aspiraciéon moderado, por acimulo transitorio
de secreciones en el vestibulo, que la paciente
era capaz de aclarar (Figura 1).

Evaluacion fibroendoscdpica de la deglucion:
saturacion basal inicial y constante de 95%.
Se otorgd consistencia pudding y néctar en
cantidades de 5, 10 y 15 mL; requiriendo tres
degluciones. Consistencia liquida en 5 mL, con
derrame posterior que remitié tras reestructu-
raciéon de instrucciones, se continda con las
cantidades de 10y 15 mL, aclarando totalmente
con dos degluciones. Sélido (Vs y /> de galleta tipo
Maria) con estancamiento de bolo en la vallécula
(Figura 2). Sin eventualidades adicionales.

Mecanica de la deglucion: sin alteraciones es-
tructurales observables. Sin paso de medio de
contraste a la via aérea.

Figura 1. Escala basal de secreciones.
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Figura 2. Evaluacion fibroendoscépica de la deglucion
(FEES). Solido (1/2 galleta) con estancamiento en la
vallécula.

Andlisis acdstico de la voz: oscilograma irregu-
lar, Jitter 0.47%, Shimmer 9.84%, frecuencia
fundamental 203.31Hz (Figura 3). Espectro-
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grama de banda ancha con primer y segundo
formantes definidos de manera parcial (Figu-
ra 4) y de banda estrecha con escasa definicién
de arménicos (Figura 5). Electroglotograma:
onda glética aperiddica, asimétrica y ampli-
tud disminuida, cociente de apertura: 80.1%
(Figuras 6y 7).

Electromiografia de mdusculos linguales, cri-
cotiroideos y tiroaritenoideos: actividad de
insercion aumentada, actividad anormal no
voluntaria tipo disténico. En mdsculos cri-
cotiroideos: actividad voluntaria con registro
derecho con amplitud severamente dismi-
nuida en 300 a 500 pV, registro izquierdo
con 1000 pV. En musculos tiroaritenoideos:
actividad voluntaria conservada, pero con
escasa amplitud, duracién y reclutamiento de
los registros, con disminucion del ndmero de
potenciales de unidad motora y también de
volumen de contraccién. En la lengua la activi-
dad voluntaria se observé en limites inferiores
de volumen de conduccion.
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Figura 3. Andlisis acustico de la voz.
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Figura 4. Espectrograma de banda ancha. Primero y segundo formantes.

Figura 5. Armdnicos.
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Figura 6. Electroglotografia.
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Figura 7. Electroglotografia. Coeficiente de apertura.
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La radiografia de térax con proyeccion antero-
posterior no mostro alteraciones.

Se ingres6 a programa de rehabilitacion cardiaca
por la disnea, con terapia cardiorrespiratoria. Tras
concluir el ciclo de terapia institucional de seis
meses, la paciente refirid mejoria subjetiva de
80% en comparacién con la cita inicial. Se cana-
liz6 a psicologia donde se encontré con actitud
moderadamente ansiosa. Refiri6 sentirse triste
por su enfermedad y limitada en su vida social.
Se diagnosticé trastorno distimico secundario a
enfermedad de base y recibié tratamiento con
psicoterapia breve.

Rehabilitacion foniatrica: inici6 terapia de voz,
habla y deglucién institucional, con medidas
de deglucién segura. Acudié a ocho sesiones
de dos horas cada una en un periodo de tres
meses; se trabajé con ejercicios de relajacién
con el objetivo de disminuir la distonia y dis-
paros disténicos, sobre todo para los muisculos
faciales con enfoque a periorbiculares y mdscu-
los cervicales anteriores con buen resultado ya
que mostré disminucién de la hipertonicidad,
menor nimero de disparos disténicos y mejoria
en los movimientos de lengua y velo del paladar.
Su respiracion era insuficiente y superficial. La
paciente concluy6 con mejoria en la calidad de
la voz y en la coordinacioén respiratoria.

Tras concluir el ciclo de tres meses de terapia
de voz, habla y deglucion y la terapia cardio-
rrespiratoria de seis meses, en abril de 2019,
bajo consentimiento informado, se aplicé toxina
botulinica en la laringe (aunado a nasofaringo-
laringoendoscopia) y en la frente, los parpados,
la regién nasogeniana y el mentén sin com-
plicaciones (Figura 8). Se indicaron tres meses
adicionales de terapia de voz, habla y deglucion,
con revaloraciones foniatricas mensuales.

Tres meses después de la aplicacién de toxina
botulinica y tras concluir nuevo ciclo de terapia,

Figura 8. Regiones de aplicacion de toxina botulinica.

en julio de 2019, se realizé revaloracion fonia-
trica. Refiri6 persistencia del problema de voz,
con ligera mejoria de las caracteristicas referidas,
aunque hubo periodos irregulares en los que
mejoraba la calidad de la emision de voz de
manera sustancial de duracién variable (algunos
dias); continuaba con fenémenos espasmédicos
de predominio vespertino, con el uso excesivo
de la voz; mejoraba la voz con la realizacion de
ejercicios de relajacion y respiracién aprendidos
en la terapia. El problema de deglucion dismi-
nuyd, con remisién de la sensacion de cuerpo
extrafio y disminucién de episodios de tos,
ocurrian ocasionalmente (una vez por semana)
con consistencia liquida; estaba integrada a la
dieta familiar, con tiempos de alimentacién de 30
minutos y con ganancia ponderal de 5 kg en dos
meses. Neg6 infecciones de las vias respiratorias
inferiores y episodios febriles. El problema de
habla persistia con las mismas caracteristicas,
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con habla lenta y disprosddica. Los movimientos
palpebrales disminuyeron sustancialmente, Gni-
camente tuvo, durante dos semanas, espasmos
palpebrales de forma diaria, sin factor desen-
cadenante asociado con remision espontanea.

La paciente decidié continuar la valoracion
neuroldgica en nuestra institucién. Se agregé ti-
zanidina (2 mg) a su esquema de medicamentos,
junto a la carbamazepina (200 mg), se suspendi6
la olanzapina.

En la exploracion fisica la voz se encontraba de
tono agudo, el timbre continuaba aspero, pero
con mejoria, con ligero aumento de la intensi-
dad. El tiempo maximo fonatorio y espiratorio
mejoraron tres segundos cada uno, los débitos
también disminuyeron. El habla continuaba lenta
y disprosédica. El blefarospasmo disminuyé en
severidad y frecuencia, ambos a 1 en la escala
de Jankovic.

Las valoraciones subsiguientes mostraron los si-
guientes resultados: Dysphagia Handicap Index:
subescala fisica de 4 puntos (normal), subescala
funcional 4 puntos (normal), subescala emocional
8 puntos (moderado), puntaje total de 16 puntos
(normal). Evaluacion fibroendoscoépica de la
deglucion: consistencia pudding y néctar en can-
tidades de 5, 10y 15 mL sin alteraciones. Analisis
acustico de la voz: Jitter 0.12%, Shimmer 4.24%,
frecuencia fundamental 187.75 Hz. Electroglo-
tograma: onda glética con menor irregularidad
y aumento de la amplitud, cociente de apertura
81%, coeficiente de cierre 19%, espectrograma
de banda ancha con primer y segundo formantes
mejor definidos y de banda estrecha con primer
y segundo armonicos. La telerradiografia de térax
no mostr datos relevantes.

DISCUSION

El sindrome de Meige es un tipo de distonia cra-
neal focal de causa desconocida caracterizado
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por blefarospasmo y distonia oromandibular,
asociado con movimientos complejos de los
musculos inferiores de la cara; en este articulo
se comunico un caso de esa enfermedad, en el
que sobresalian los movimientos palpebrales y
la region superciliar de forma bilateral, sin la
aparicion de estos fenémenos en otras regiones,
al menos hasta el momento de la dltima eva-
luacién. El blefarospasmo es reportado como el
hallazgo principal, incluso como Unico signo."
Se han reportado casos relacionados con la
administracién crénica de neurolépticos, como
haloperidol, tioridazina,? levodopa y otros
medicamentos, asi como en el contexto de tras-
tornos neurodegenerativos.> Ademas, farmacos
como los inhibidores de la monoamino-oxidasa,
antiepilépticos, agentes adrenérgicos, el litio y
antidepresivos triciclicos pueden inducir tales
trastornos del movimiento y distonias.*> Aun asf,
los casos espontaneos resultan ser los principa-
les, con caracteristicas que los diferencian de
los eventos adquiridos, por ejemplo, en los pri-
meros se reporta mayor incidencia en poblacién
femenina, con limites de edad de 50 a 70 afios,
focalizacion en la cara y los parpados, un curso
crénico y mayor grado de discapacidad, como
el caso que comunicamos; mientras que en los
segundos los sintomas suelen ser de inicio su-
bito, generalizado, afectando porciones distales
como las extremidades, de efectos temporales y
buena respuesta a anticolinérgicos.? La paciente
no refirié en ningn momento asociacién de su
tratamiento psiquiatrico con algtn episodio dis-
tonico ni percibié exacerbacion de sus sintomas.

La fisiopatologia de las distonias craneales no
esta clara, pero su desencadenamiento tiene
estrecha relacién entre una predisposicién
genética y desencadenantes ambientales, entre
estos, trastornos psiquidtricos, como la ansiedad
y la depresién.® Lee y colaboradores (2018), en
una muestra de 101 pacientes en el estudio de
factores precipitantes, encontraron que 42.6%
de los pacientes experimentaron algin tipo de
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evento estresante antes de la aparicién de los
sintomas. Esto incluy6 eventos importantes de
la vida, como divorcio (19.8%), problemas en el
trabajo (13.9%), enfermedad de un miembro de
la familia (2%), o propios agregados.” Lo mismo
ocurre con los factores agravantes entre los que
nuevamente aparecen los eventos estresantes
(46.5%), estimulos visuales brillantes (18.9%),
sintomas de ojo seco (14.9%) o actividades de
la vida diaria, como ver television (27.7%) o
leer un libro (8.9%).2 La paciente del caso tenia
episodios desencadenados por el estrés que
eran controlados con ejercicios de relajacion
y respiracién aprendidos, si bien no se observé
un efecto sustancial en el blefarospasmo, el pro-
blema de voz remitia de manera importante. La
evaluacion psiquiatrica no revel6 algtin evento
traumatico esencial. Se ha reportado control de
los sintomas por medio de maniobras o trucos
que supuestamente alivian los sintomas de los
pacientes; éstos incluyen dormir o relajarse, ha-
blar, caminar, bostezar, cantar o tararear, jalar el
parpado superior o pellizcar partes del cuerpo.’

Las manifestaciones clasicas originadas por la
distonfa craneal se distinguen por espasmos
involuntarios de los mdsculos orbiculares del
ojo, generalmente bilateral, lo que resulta en el
cierre forzado de los parpados (blefarospasmo)
y movimientos involuntarios en la porcion in-
ferior de la cara (distonia oromandibular), que
caracteriza a la enfermedad, pero otros movi-
mientos distonicos inferiores pueden afiadirse al
cuadro.'® Durante las etapas iniciales se observa
mayor tasa de parpadeo y posteriormente, en el
curso de la enfermedad, se producen espasmos
incontrolables. Los espasmos pueden asumir
una forma ténica, que puede durar segundos
hasta varios minutos e incluir contracciones
ritmicas que obstruyen la visién." La severidad
de la enfermedad puede medirse por medio de
varias escalas, en este caso usamos la mas comun
para este propésito, la escala de Jankovic, ya
que cominmente se utiliza para una evaluacion

inicial y vigilancia de la respuesta al tratamiento,
aunque existen otras que atienden a finalidades
diferentes.®

Entre las alteraciones foniatricas, la disfonia es-
pasmddica se ha asociado con el sindrome de
Meige en 10% de los casos, siendo una distonia
laringea focal en la que aparecen espasmos en
los musculos intrinsecos de la laringe durante
la fonacion,® acompanados de alteraciones del
timbre por alteraciones del cierre del esfinter
velofaringeo.'? Puede ser aductora, abductora o
mixta. Los problemas por aduccién son los mas
comunes, representan 80 a 90%. Se caracterizan
por una voz entrecortada y estrangulada, con
frecuencia baja, debido a la alteracién en el
control motor del musculo tiroideo-aritenoideo.
Por el contrario, los abductores se caracterizan
por una voz abierta y aireada, con cambios en
el control de la intensidad de la voz." En el caso
comunicado la paciente mostr6 movimientos
espasmodicos en aduccién y abduccion. Asi-
mismo, entre las alteraciones de la deglucién
(reportadas en incluso 75% de pacientes con
distonia oromandibular) estdn el derrame ante-
rior y posterior, residuos bucales por mal selle
labial, mala preparacién del bolo y movimientos
linguales y mandibulares inadecuados; retraso en
el disparo deglutorio por incoordinacién motora;
paso a rinofaringe por disfuncion del esfinter
velofaringeo; dificultad para movimientos hioi-
deos vy tiroideos, que conlleva a residuos en el
vestibulo, la vallécula y los senos piriformes, con
aclaramiento deficiente. Todos estos datos se han
confirmado por medio de estudios endoscopicos
y videofluoroscopia.'?'*

Diagnéstico

El diagnéstico es clinico, basado en un algoritmo
que tiene sensibilidad de 93% vy especificidad de
90% que evaltia movimientos bilaterales, sincro-
nicos y estereotipados del mdsculo orbicular de
los ojos, la presencia de un truco sensorial o un
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aumento del parpadeo, que permite diferenciarlo
del resto de las distonias focalizadas.'

Si bien es clinico, el resto de los estudios y
pruebas a las que se tiene acceso permiten el
establecimiento de un estudio a conciencia que
no solo muestre los hallazgos de la exploracion
fisica, sino que proporcione una medicién
cuantitativa de su base neuroldgica y nos dirija a
comprender mejor los mecanismos subyacentes
y, por ende, el tratamiento mas conveniente,
susceptible de una individualizacién razonada.

Los otros aspectos motores tienen el potencial
de afectar a los individuos de forma importante.
Es probable que se necesiten herramientas que
los tengan en cuenta para medir la gravedad y
su efecto en la calidad de vida. Por ejemplo,
en el caso de la evaluacién de la discapacidad
vocal, desde las escalas aplicables que permiten
el establecimiento de una linea basal para una
posterior valoracion de la evolucion, a la eva-
luacion instrumentada que permite visualizar la
movilidad laringea. Las escalas de evaluacién
vocal perceptiva son de gran utilidad en el
diagnéstico. Las mas utilizadas en la actualidad
son los GRABS. En un estudio realizado por
Pedrero-Escalas y su grupo (2017) en pacientes
con blefarospasmo y disfonia espasmédica, tras
la aplicacion de toxina botulinica, encontraron
mejoria clinica tanto por el paciente por medio
del Voice Handicap Index como por el evaluador
a partir de los parametros de GRABS.'®

La caracteristica paradigmatica de la distonia
en la electromiografia es la contraccién entre
musculos antagonistas en un intento de realizar
un movimiento discreto. Sin embargo, esto no
es factible en los mdsculos que controlan el
parpado, el elevador palpebral, que no esta
disponible para la evaluacién electromiografica.
Aun asi, puede obtenerse informacién adicional
registrando la actividad del orbicularis oculi con
un par de electrodos colocados sobre la piel que
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recubre el misculo en el parpado inferior.® Otros
autores han registrado desde el elevador palpe-
bral con electrodos de aguja que muestran la
reduccién esperada de la inhibicién reciproca.'”
Si bien es una herramienta muy atil para mejorar
la evaluacion, en la préctica clinica diaria no
siempre se utiliza. En este reporte de caso se
realiz6, pero con enfoque hacia el aparato fo-
noarticulador para la evaluacién de la actividad
muscular, mediante diversas situaciones: activi-
dad espontédnea en reposo, actividad voluntaria
y maximo esfuerzo. Esto permite informarnos
acerca del mecanismo fisiopatolégico del dafio,
ya sea por alteracién del nervio (neurégeno) o del
musculo (miégeno), con valor pronéstico como
un indicador de mejoria funcional.’®

Estudios de imagen

Se han realizado varios estudios de neurodiag-
néstico en busca de una anomalia estructural,
fisiol6gica o metabdlica que expliquen los
mecanismos subyacentes de este trastorno del
movimiento. La alteracion estructural principal-
mente asociada con blefarospasmo es a nivel
del circuito de los ganglios basales,® atrofia de
corteza en regiones posteriores, cerebelo, I6bu-
lo frontal, nicleo dentado y area perisilviana,
también asimetria ventricular.®' Un estudio
morfométrico mostré afectacion de la corteza
y el tracto corticonuclear encontrando dismi-
nucién significativa del volumen de materia
gris en la porcion facial de la corteza motora
primaria izquierda y del I6bulo cingulado ante-
rior derecho de pacientes con blefarospasmo en
comparacion con voluntarios sanos.?° Kerrison y
colaboradores (2003), por medio de tomografia
por emisién de positrones, informaron areas
corticales de aumento del metabolismo de la
glucosa (circunvolucién frontal inferior, circun-
volucién fusiforme del I6bulo temporal derecho
y circunvolucién del cingulo anterior izquierdo).
También encontraron mayor captacién de glu-
cosa en el caudado derecho y disminucion en
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la captacion de glucosa en el hemisferio cere-
beloso inferior izquierdo y el tdilamo, ademas,
un patrén de activacién anormal en la corteza
motora suplementaria.?' La resonancia mag-
nética funcional detecté cambios regionales
en el nivel de oxigenacion en el putamen y en
la corteza sensorial primaria y corteza motora
suplementaria.* Entre las causas de algunos de
los hallazgos, se han propuesto malformaciones
vasculares, lesiones quisticas y evento vascular
cerebral.’ Esto Gltimo es importarte para el caso
actual porque la leucoaraiosis es un hallazgo co-
mun en pacientes con accidente cerebrovascular
de sustancia blanca y se ha asociado estrecha-
mente con el riesgo de demencia y es predictor
de nuevos eventos vasculares.?> Ademas, se ha
informado que incluso 25% de los cerebros con
sindrome de Meige muestran cuerpos de Lewy.
Si su existencia involucra areas extendidas en
el cerebro, puede dar lugar a la enfermedad de
Parkinson, demencia y disfuncion autonémica
primaria.?* Por tanto, valdrd la pena que la
paciente tenga una vigilancia neuroldgica peri6-
dica con la indicacion de estudios que puedan
informarnos de la existencia de estos posibles
hallazgos de neuroimagen.

Tratamiento

Las opciones de tratamientos son: medicamentos
orales, toxina botulinica, rehabilitacién y proce-
dimientos avanzados. El tratamiento médico oral
funciona en una cuarta parte de los pacientes;*
los grupos farmacolégicos principales son los an-
ticolinérgicos, benzodiacepinas, levodopa, litio,
baclofeno y tetrabenazina, con resultados varia-
bles, fallando al mostrar efectos prologados y en
ocasiones con efectos adversos que limitan su
prescripcién.* Las opciones quirdrgicas incluyen
la denervacion periférica y la escision o seccion
de musculos con comorbilidad asociada, por lo
que estan reservadas para casos resistentes. La es-
timulacion cerebral transcraneal ha demostrado
reduccion de la inhibicién intracortical de corto

intervalo en ciertos musculos; tras estimulacion
repetitiva de baja frecuencia se reporta mejoria
de la calificacién subjetiva del paciente y del mé-
dico, asi como de la curva de recuperacién del
reflejo del parpadeo; sin embargo, no resultan
econémicamente accesibles y son muy pocos
los centros donde se disponen.?>2® La toxina
botulinica se ha convertido en una poderosa
opcién terapéutica para aliviar los sintomas
de las distonias y parece ser el tratamiento de
eleccion contra el sindrome de Meige. El inicio
del efecto clinico se nota en uno a tres dias, con
pico maximo de efecto entre dos y seis semanas
después de la inyeccion. La duracion del efecto
varia hasta seis meses y se requieren inyecciones
repetidas para mantener el efecto terapéutico.?’
Entre las posibles razones de una mala respuesta
se incluyen el desarrollo de anticuerpos contra
la toxina botulinica, mala técnica y apraxia para
la apertura palpebral. Existe mayor probabilidad
del desarrollo de anticuerpos si hay un intervalo
corto entre las inyecciones, con dosis cada vez
mayores con el tiempo y un inicio temprano de
la terapia con inyeccion de toxina botulinica.?®

Las complicaciones mas frecuentes del trata-
miento con toxina botulinica estan relacionadas
con efectos locales agudos por quimio-denerva-
cién de zonas adyacentes. Para la inyeccién en
los musculos orbitarios, el efecto local comun
es el debilitamiento del musculo elevador que
produce ptosis y las consecuencias corneales
del lagoftalmos como queratitis, ojos secos,
visién borrosa y epifora de hipersecrecién.
Los efectos locales menos comunes incluyen
entumecimiento facial, diplopia y ectropién.?
Almedra y su grupo (2015), en un estudio con
27 sujetos con blefarospasmo, reportaron como
efectos secundarios principales: ptosis (n = 6)
y hematoma (n = 2)." Aparte de los efectos lo-
cales anteriores, se estan observando algunos
efectos distantes con frecuencia creciente. Estos
incluyen nauseas, prurito, sintomas similares a
la gripe y disfagia; este Gltimo, sobre todo en
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pacientes con distonia cervical, informado, in-
cluso, en un tercio de los pacientes. La disfagia
puede ocurrir de forma aguda (menos de cinco
dias después de la inyeccién de la toxina) o en
un inicio posterior. Los efectos se deben a la
difusion de la toxina en los tejidos y su unién a
los sitios de reconocimiento en el exterior de las
terminales nerviosas colinérgicas;*® sin embargo,
éste es un efecto adverso de alivio espontdneo.
En un estudio se demostré una reduccion signi-
ficativa en la aparicién de disfagia asociada con
la inyeccién de toxina botulinica para tratar la
torticolis cuando la dosis era de 100 unidades o
menos, en comparacion con la dosis habitual de
150 unidades o mas. Estos datos sugieren que el
campo final de accién de denervacion alrededor
de los sitios de inyeccién puede depender de la
dosis.?" En el caso comunicado, la paciente no
refirid ningln efecto secundario tras la aplica-
cién inmediata o posterior en sus revaloraciones,
incluso mostré alivio subjetivo y objetivo de su
problema de deglucién.

La rehabilitacion incluye fisioterapia, asesora-
miento y terapia fonidtrica. La rehabilitacion
fonidtrica, en especial la enfocada a los musculos
faciales, resalta en los pacientes en los que la
afeccion se encuentra en sobremanera locali-
zada. Esta resulta esencial al enfocarse en los
movimientos que los pacientes utilizan de forma
intuitiva con el fin de disminuir los fenémenos
espasmodicos orbiculares y faciales consecuen-
tes, al fomentarse el tono, fuerza y coordinacion
de los grupos musculares se promueve mayor
control; si se recuerda la heterogeneidad del
control motor y su alteracion relacionada con
el sindrome, puede comprenderse que esta serie
de medidas produzcan mejoria, aunque también
por qué en ocasiones no es asi.

CONCLUSIONES

En cualquier paciente con una alteracion del
control motor, es necesaria la valoracién y mane-
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jo integral. Asi, la contribucién de cada experto
en un drea diferente de la salud serd esencial, si
se quiere llegar a la profunda comprension del
fenémeno subyacente. En el caso de esta pacien-
te con sindrome de Meige se hace evidente la
importancia del estudio clinico e instrumentado
y el tratamiento fonidtrico que abarca la inter-
vencién farmacolégica, rehabilitadora, cambio
de habitos y medidas de deglucién segura.
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