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Sindrome de Lance-Adams:
Presentacion de dos casos
Lance-Adams syndrome:
Report of two cases

Paula Contreras N.!, Maria José Elso T." y Luis Cartier R.

Lance-Adams syndrome was described in 1963 is a rare complication due to recovered hypoxic
episodes or prolonged hypotension events. Is characterized by action myoclonus and cerebellar
ataxia. We report two patients studied with this syndrome. A 51 year-old men and a 72 years-
old men fully recovered after a brief cardiorespiratory arrest they developed intention myoclonus,
triggered by voluntary movements, posture, also by sounds, touches and emotional stimuli. It
also was accompanied by cerebellar syndrome, ataxia and posture control alterations. They had
a Magnetic Resonance (MR), EEG and normal metabolic parameters. Myoclonus was treated
with sodium valproate and clonazepam. The neurophysiologic interpretation of this motor
imbalance is an abnormal functioning of the Central Pattern Generator Netwoks (CPGN)
located in the mesencephalic region. Hypoxic lesions in vermian purkinje and paravermal
cerebellum neurons have an inhibitory effect in this system, producing motor control attenuation,
generating an imbalance in the motoneurons of the spinal cord contraction sequence, which
starts shooting in an uncoordinated way. As in almost all cerebellar lesions with time they tend

to compensate and to diminish myoclonus.

Key words: Action myoclonus, Lance-adams syndrome, posthypoxic myoclonus.

Rev Chil Neuro-Psiquiat 2008; 46 (4): 288-292

Introducciéon

as mioclonias son bruscas contracciones
musculares involuntarias, que pueden afec-
tar un fasciculo o varios musculos simultdnea-
mente, llegando a producir desplazamientos
segmentarios. La amplitud, intensidad y frecuen-
cia de las contracciones varia de acuerdo a las
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causas que las originan. Las mioclonias han sido
interpretadas como expresién de hiperexitabi-
lidad o desenfreno en distintas dreas del sistema
motor. Tienen distintas etiologias, y por consi-
guiente distinta expresion al variar los generado-
res. Pueden ser corticales, o subcorticales. Las pri-
meras se originan desde estimulos directos de la
corteza y las subcorticales por descargas o fallas
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del control motor de los nticleos basales, del tron-
co cerebral o de la médula espinal*. La hipoxia
del sistema nervioso central (SNC) es una causa
frecuente de mioclonias, que tiene distintas ex-
presiones 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.
Son concomitantes a la injuria y se pueden aso-
ciar a status epilépticos mioclonicos. Este tipo de
mioclonias corticales estin presentes en pacien-
tes que estdn en coma y con dafio hipédxico de la
corteza cerebral. Son las mioclonias agudas post-
hipéxicas. Siempre tienen una expresién electro-
encefalografica.

En cambio las mioclonias de accién post-
hipdxicas o Sindrome de Lance-Adams (SLA) es
una rara complicacién que se desarrolla después
de la recuperacién completa de paros cardiorres-
piratorios breves o hipotensiones prolongadas.
Estas mioclonias son de origen subcortical, y ha-
bitualmente crénicas. Se expresan sélo en vigilia,
generalmente, sin correlato electroencefalogra-
fico. Estas surgen simultdneamente con los movi-
mientos voluntarios, también se expresan en re-
lacién a estimulos téctiles o auditivos y desapa-
recen durante el suefio o reposo’.

En 1963 Lance y Adams describieron 4 casos
de mioclonias de accién post-hipdxicas, que ade-
mds se asociaban con ataxia cerebelosa, lapsos
posturales y trastornos de la marcha, que permi-
tieron separar estos casos de otros tipos de mio-
clonias*.

El termino “mioclonias de acciéon”, fue usado
por primera vez por Wohlfart y Hook en 1951
para describir las mioclonias de pacientes porta-
dores de epilepsia mioclénica familiar, la “Disi-
nergia cerebelar mioclénica” descrita por Ramsay
Hunt en 1921.

Lance y Adams sugirieron que el origen de las
mioclonias de accidn estaria localizado en el nu-
cleo ventrolateral del tdlamo, en respuesta a im-
pulsos cerebelosos aferentes, que serian descar-
gados a través del tracto corticoespinal®.

Masumoto y colaboradores encontraron que
en el SLA habia una pérdida de neuronas sero-

REV CHIL NEURO-PSIQUIAT 2008; 46 (4): 288-292

PAULA CONTRERAS N., et al.

toninérgicas de los nucleos del rafe’. Por ello otro
neurotransmisor probablemente involucrado se-
ria el GABA, que al interactuar con el sistema
serotoninérgico podria bloquear las mioclonias
post-hipoxicas’.

El SLA tiene un prondstico variable, algunos
pacientes pueden recuperarse espontdneamente
en dias 0 meses y otros mantienen sin variaciéon
las mioclonias, invalidando al paciente. Se pre-
sentan dos casos de mioclonias de accién post-
hipéxicas controladas médicamente.

Caso clinico 1

Paciente de 72 anos portador de asma bron-
quial desde la infancia, que presenté un paro
cardiorrespiratorio en via publica, en relacién a
una crisis de asma. Ingresé al Servicio de Urgen-
cia intubado, en Glasgow 5. Al segundo dia recu-
perd la conciencia. Se constaté que el paciente
mantenia la vigilancia y estaba orientado, no pre-
sentaba trastornos del lenguaje ni de memoria;
llamé la atencién, la aparicién de mioclonias
plurisegmentarias con predominio del hemicuer-
po izquierdo que desaparecian durante el sueno
o el reposo. Presentaba mioclonias de la cara y par-
pados, su habla tenia una prosodia de tipo “capri-
no” debido a las interferencias de las contracciones
clénicas. Las situaciones de cardcter afectivo (pre-
sencia de familiares) exacerbaban las mioclonias.
Tenia un sindrome cerebeloso bilateral.

Los estudios de laboratorio como hemogra-
ma, electrolitos plasmdticos, pruebas hepaticas y
el perfil lipidico fueron normales. El electrocar-
diograma tenia ritmo sinusal y signos de hiper-
trofia auricular izquierda. El EEG mostré una
actividad lenta inespecifica, sin actividad epilép-
tica. La RM cerebral fue normal.

Con el uso de levetiracetam 1 gr ¢/12 hrs las
mioclonias cedieron rdpidamente. La condicién
econdmica del paciente obligé a cambiar a dcido
valproico 1.000 mg, con resultados que hicieron
necesario el uso de clonazepam 1,5mg al dia, lo-
grando la reduccién de las mioclonias. Al alta
s6lo se mantenian las mioclonias palpebrales, que
se exacerbaban con las emociones.
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Caso clinico 2

Paciente de 51 afios, secuelado de poliomielitis,
hipertenso, diabético tipo 2 complicado (nefro-
patia, retinopatia y ortejo derecho amputado) y
portador de una insuficiencia cardiaca. En rela-
ciéon a un sindrome anginoso hizo un paro
cardiorrespiratorio que fue oportunamente re-
cuperado con maniobras en el servicio de aten-
ci6én primaria de urgencia (SAPU). Ingres6 a UCI
para ventilacién mecénica. Condicién que se pro-
longé durante treinta dias. El ecocardiograma
demostré una fraccidon de eyeccién de 40 a 45%,
acinesia de los segmentos distales y dpex. Cursé
con una disfuncién diastélica izquierda y dilata-
cién leve de cavidades derechas. Troponinas de
0,069, sin elevacion de CK. La coronariografia
mostré una oclusién distal de la arteria cir-
cunfleja y lesion no significativa en la arteria des-
cendente anterior. Estabilizado, qued6 sin dafo
cognitivo aparente. La vigilia, orientaciéon y aten-
cién se encontraban sin alteraciones. En esta eta-
pa se identificaron mioclonias de acciéon de las
extremidades. Ademds era incapaz de sentarse,
mostraba dismetria y disdiadococinesia de extre-
midades predominantes en el lado izquierdo.
Cualquier movimiento se asociaba a mioclonias
de accién, que desaparecian en reposo. El len-
guaje se encontraba conservado, con alteracio-
nes del ritmo del habla y tono de voz nasal. Los
electroencefalogramas repetidamente realizados,
no mostraron actividad espicular sugerentes de
epilepsia. El TC (Tomografia computada) de ce-
rebro fue normal, la RM cerebral sélo mostré un
pequeiio foco de gliosis subinsular derecho ines-
pecifico. Se inicié tratamiento con clonazepam
1,5 mg dia, con disminucién parcial de las
mioclonias, por lo que se agregd dcido valproico
500 mg ¢/8 hrs y el clonazepam se aumenté a 3
mg al dfa, cediendo casi por completo las mio-
clonias.

Discusiéon

Hemos presentado dos pacientes con mio-
clonias de accién o de intencién, producto de
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hipotensiones prolongadas e hipoxia. Lance y
Adams en un detallado estudio pudieron separar
estas mioclonias de otras formas de actividad
mioclénica. Estas son descargas motoras que pue-
den aparecer sincrénica o asincrénicamente en
los musculos del segmento voluntariamente des-
plazado, en musculos antagonistas, en otros seg-
mentos y/o en el lado opuesto del miembro mo-
vido. Las mioclonias de accién aparecen para-
sitando los actos voluntarios al modo del corea,
interfiriendo los movimientos normales. Esta ac-
tividad desaparece en reposo y se estimula y exal-
ta con los cambios afectivos o estimulos externos
de cualquier naturaleza.

Estas mioclonias aparecen como expresion de
una falla en el control que ejerce el Patrén Cen-
tral de Circuitos Generadores (PCCG), que es el
sistema que establece la secuencia, ya codificada,
en la activacién de las neuronas motoras para un
determinado movimiento®. Estos circuitos acti-
van o inhiben, de manera sucesiva o simultanea,
grupos de neuronas de distintos segmentos. Se
ha establecido que los mamiferos tienen un PCCG
en el mesencéfalo®, que es quien regula la
secuenciar con que deben activarse las
motoneuronas por los circuitos generadores
segmentarios. Este PCCG recibe aferencias tdla-
mopalidales, cerebelosas y medulares que le per-
miten sincronizarse. Es evidente que ciertas con-
diciones de hipoxia, que no llegan a danar la
corteza cerebral, son capaces de afectar estos cir-
cuitos localizados en el mesencéfalo, desregulando
el sistema. Esta falla, permite que se contraigan
musculos no incluidos en un determinado movi-
miento y que estimulos auditivos, tactiles, visua-
les o afectivos desencadenen contracciones mus-
culares. Confirmando que la actividad motora
es producto de una red neuronal activada de
acuerdo a diversas necesidades’.

En un estudio de la topografia metabdlica de
las mioclonias post hipdxicas, Frucht y colabo-
radores encontraron un aumento del consumo
de glucosa en dreas tegmentaria del puente y
mesencéfalo y en el nucleo ventrolateral del téla-
mo’. Confirmando una actividad aumentada de
areas que intervienen en la regulacién de la acti-
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vidad motora normal, que a consecuencia de la
hipoxia, debido a la pérdida de neuronas cere-
belosas del vermis y paravermianas que tienen
un efecto inhibitorio de estas estructuras, estin
hiperactivas'’. De la misma manera que la Oliva
bulbar desinhibida estd hipermetabdlica en las
mioclonias palatinas’.

Resumen

PAULA CONTRERAS N., et al.

Nuestros dos casos son del todo semejantes a
los descritos por Lance y Adams. Se acompana-
ron al igual que aquellos de sindrome cerebeloso,
ataxia de la marcha e incapacidad para mante-
ner posturas por efecto de las mioclonias, siendo
estas mioclonias sin un correlato electroencefa-
lografico®.

El Sindrome de Lance-Adams descrito en 1963, es una rara complicacion que sigue tardiamente
a episodios hipéxicos o de hipotension prolongada, ya recuperados. Se caracteriza por mioclonias
de accion y ataxia cerebelosa. Se describen dos pacientes estudiados con este sindrome. Son dos
hombres de 51 y 72 afios que después de un paro cardiorrespiratorio breve, de recuperacion
completa, iniciaron mioclonias de intencion, activadas por movimientos voluntarios, posturas,
estimulos sonoros, tdctiles y afectivos. Acompafniado ademds de un sindrome cerebeloso, ataxia
de la marcha y alteraciones del control postural. Cursaron con RM (Resonancia Magnética),
EEG (Electroencefalograma) y pardmetros metabélicos sin relevancia patolégica. Las mioclonias
fueron controladas con dcido valproico y clonazepam. La interpretacion neurofisioldgica de este
desajuste motor es la alteracion en el funcionamiento del patrén central de circuitos generadores
(PCCG) ubicado en la region mesencefdlica. Las lesiones hipoxicas de las neuronas de Purkinje
del vermis y paravermianas del cerebelo, que tienen un efecto inhibitorio para este sistema,
producen una atenuacion del control motor del PCCG, generando desajuste en la secuencia de
la contraccion de las motoneuronas de la médula espinal, que comienzan a dispararse de manera
independientemente. Como ocurre con la mayoria de las lesiones cerebelosas, con el tiempo
tienden a compensarse y por consiguiente a disminuir las mioclonias.

Palabras clave: Mioclonias de accién, Sindrome de Lance-Adams, Mioclonias post-hipéxicas.
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