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Resumen

Nota clinica

Adolescente con corea de inicio agudo: a propdsito

de una entidad olvidada
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La corea de Sydenham es como se denomina el cuadro de origen neuroldgico consistente en agitacion
y movimientos anormales que ocurre en contexto de una fiebre reumatica, secundariamente a la in-
feccion por estreptococo del grupo A. Dado que la incidencia de fiebre reumatica ha disminuido signi-
ficativamente en los ultimos afos, las complicaciones asociadas pueden considerarse actualmente
excepcionales. No obstante, dado que presenta un prondstico excelente si se instaura precozmente el
tratamiento, es muy importante saber reconocer el cuadro clinico.

Adolescent with acute-onset chorea: on the subject of a forgotten entity
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Abstract

INTRODUCCION

La corea de Sydenham, popularmente conocido
como baile de San Vito, es como se denomina el
cuadro de origen neurologico consistente en agita-
ciény movimientos anormales que ocurre secunda-
riamente a una fiebre reumatica. El término “corea”
procede del griego (khoreia, que significa danza). El
origen de la expresion baile de San Vito se remonta
a la Edad Media: segun la leyenda, San Vito era un
martir siciliano que a la edad de siete anos comenzo
a sufrir convulsiones consistentes en movimientos
generalizados muy desorganizados. Desde enton-
ces, clasicamente aquellas dolencias neuroldgicas o
psiquiatricas en las que existia una agitacion psico-

Sydenham's chorea, with a documented relationship with group A streptococcal infections, is the one
of the most common acquired movement disorder of adolescence. However, rheumatic fever s inciden-
ce is significantly lower than years ago. The clinical picture is very characteristic, and its recognition is
essential in order to improve the prognostic starting an specific treatment as soon as possible.

motriz o con gran componente motor se clasifica-
ban con esta expresion, independientemente de su
etiologia. No fue hasta el siglo XVII cuando el médi-
co inglés Thomas Sydenham definio esta forma de
corea infantil relacionandola con la infeccion por
estreptococo del grupo A. Dado que la incidencia de
fiebre reumatica ha disminuido significativamente
en los ultimos anos, las complicaciones asociadas
pueden considerarse excepcionales.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente de 12 anos, sin
antecedentes de interés, que comienza de forma
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aguda con una alteracion cognitivo-conductual
consistente en labilidad emocional, inquietud mo-
tora e insomnio, en ausencia de fiebre y clinica in-
fecciosa los dias previos. Ademas, presenta movi-
mientos orofaciales continuos y de miembro
superior izquierdo de tipo coreico, con una marcha
ligeramente inestable. Se realiza una analitica com-
pleta, que es normal, y toxicos en orina, que son ne-
gativos. Los estudios de neuroimagen (tomografia
computarizada craneal sin contraste y resonancia
magnética [RM] cerebral) no muestran hallazgos
patolégicos y el estudio citobioquimico y microbio-
l6gico del liquido cefalorraquideo es normal, con
negatividad de anticuerpos asociados a encefalitis
autoinmune y onconeuronales. El electroencefalo-
grama muestra un patron lento sin actividad epilep-
tiforme. Por el predominio de los movimientos co-
reicos se solicitan anticuerpos antiestreptolisina O
(ASLO) que resultan positivos a titulos elevados (480
Ul/ml), con deteccién de antigeno estreptocdcico
faringeo negativo. En estudio de extension con eco-
cardiograma se evidencia insuficiencia mitral leve.
Tras iniciar tratamiento con penicilina oral durante
10 dias y posterior intramuscular mensual la pa-
ciente presenta mejoria clinica, con desaparicion de
sintomas extrapiramidales y de la alteracion con-
ductual y sin evidencia por el momento de progre-
sion de la disfuncion valvular.

DISCUSION

Presentamos este caso clinico con el objetivo de do-
cumentar que, a pesar de ser una entidad muy in-
frecuente en la actualidad, siendo las referencias
bibliograficas casi excepcionales en los ultimos 10

anos, se debe reconocer la presentacion clinica del
corea Sydenham®. Ante un cuadro de inicio agudo
de corea en la infancia o adolescencia, se deben
considerar todas las posibles causas (Tabla 1)23. Es
importante investigar antecedentes familiares de
enfermedad neurolégica (corea de Huntington),
endocrinolégica o reumatoldgica y excluir origen
secundario a farmacos y tdxicos. En todos los casos
se deben descartar alteraciones ionicas, hiper- o hi-
poglucemia asi como condiciones asociadas como
hepatopatia o hipertiroidismo. En la orientacién
diagnostica resulta fundamental la realizacién de
una prueba de imagen (de eleccién la RM cerebral,
por detectar mejor los cambios inflamatorios) que
permita detectar causas subyacentes (lesiones es-
tructurales o vasculares), asi como puncién lumbar
para descartar infeccion o inflamacion a nivel del
sistema nervioso central. Posteriormente se am-
pliara el estudio segun la sospecha clinica®. En los
ultimos afos se han descrito varias mutaciones
que se relacionan con corea familiar®.

La asociacion de sintomatoldgica psiquiatrica, movi-
mientos de tipo corea y carditis es muy sugerente de
corea de Sydenham®. En caso de sospecha de fiebre
reumatica, el diagnostico se basa en los criterios cli-
nicos de Jones (Tabla 2), siendo necesarios dos crite-
rios mayores o un criterio mayor y dos menores, ade-
mas de la evidencia de infeccion por estreptococo
del grupo A activa o previa, mediante cultivo farin-
geo 0 ASLO*®. En caso de no demostrarse infeccion
activa por estreptococo, pero si infeccién previa por
anticuerpos especificos, se puede realizar el diagnos-
tico de corea de Sydenham con un cuadro clinico
compatible y en ausencia de otras causas que justi-
fiquen el cuadro (diagndstico de exclusion)?®.,

Tabla 1. Causas de corea

Encefalitis autoinmune
(anti-NMDA, anti-LGI1,
etc)

Enfermedad celiaca
Enfermedad de Wilson
Galactosemia
Fenilcetonuria
Aciduria glutarica

Hiper-/hipoglucemia
Hiper-/hipotiroidismo
Hipomagnesemia
Déficit de tiamina

Infecciosas Parainfecciosas Enfermedad sistémica | Toxico/metabdlica Otras
Encefalitis por VHS | Fiebre reumética (corea | Lupus eritematoso Alcohol etilico Enfermedad de Joseph
Borreliosis de Sydenham) Sindrome antifosfolipido | Mondxido de carbono | Enfermedad de Moya-

Moya
Traumatismo craneal
Chorea gravidarum

NMDA: 4cido N-metil-D-aspartico, LGI1: anti-leucine-rich glioma-inactivated 1, VHS: virus herpes simple.
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Tabla 2. Criterios diagnésticos de fiebre reumatica

Criterios mayores

Criterios menores

Carditis

Poliartritis

Eritema marginal
Corea

Noédulos subcutaneos

Artralgia

Fiebre

Antecedentes de Fiebre Reumatica
Elevacion de PCR/VSG

Leucocitosis

Prolongacion de intervalo PR en ECG

ECG: electrocardiograma; PCR: proteina C reactiva; VSG: velocidad de sedimentacion globular.

Algunos autores proponen que existe una asocia-
cion entre la sintomatologia psiquiatrica con tics
motores y la infeccion estreptocdcica, que denomi-
nan bajo el acronimo de PANDAS (pediatric au-
toimmune neuropsychiatric disorders associated
with streptococcus), demostrandose la presencia
de anticuerpos contra los receptores dopaminérgi-
cos neuronales en estos casos®.

En cuanto al manejo de la fiebre reumatica, se re-
comienda tratamiento antibidtico en todos los ca-
sos, siendo la pauta de eleccion penicilina oral du-
rante diez dias y como alternativa una unica dosis
intramuscular. La evolucién suele ser favorable en
la mayoria de los casos con resolucion completa de
los sintomas. Posteriormente, se debe realizar pro-
filaxis secundaria con una dosis cada 21 dias con
duracién variable en funcion de la afectacion car-
diologica. Por otra parte, se debe realizar abordaje
terapéutico de los sintomas neuropsiquiatricos
con farmacos estabilizadores del animo (acido val-
proico o carbamacepina) o antipsicéticos (halope-
ridol, risperidona) en funcion de la gravedad*”. Es
muy importante el seguimiento clinico de los pa-
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cientes, dada la no desdenable tasa de reagudiza-
cion neurolégica, situada por encima del 25%*°.

En conclusién, la corea de Sydenham sigue siendo
una posibilidad diagnostica actualmente y debe
sospecharse en pacientes con un cuadros neurop-
siquiatricos asociados a movimientos anormales y
el antecedente de faringoamigdalitis aguda es-
treptocdcica. El diagnostico precoz permite esta-
blecer un tratamiento especifico y mejorar el pro-
nostico de los pacientes.
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