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RESUMEN

Las causas mas frecuentes de corea adquirida en la infancia son la reumatica y la lupica, siendo muchas veces un diagndstico de exclusion
frente a muchas posibles enfermedades

OBJETIVO: Conocer las caracteristicas clinicas, y la evolucion posterior al tratamiento de nifios con corea.

METODOS: Estudio observacional, descriptivo, tipo serie de casos que incluyd 9 nifios entre 0 y 15 afios con diagndstico de corea, que
consultaron al servicio de Neuropediatria del Hospital Universitario de Maracaibo entre Enero 2009 y Enero 2013.

RESULTADOS: La corea predomind en niflas (proporcion 2:1), restringidas al grupo de escolares y adolescentes, 44% corea reumética,
22% puras, 11% lapicas, 11% asociadas a paralisis cerebral infantil coreo- atetdsica y un caso 11% de enfermedad de Huntington infantil.
Todos los pacientes presentaron manifestaciones psiquiatricas en grado leve a moderado, 44% pacientes recibieron valproato, 22%
carbamazepina en monoterapia, el resto tratamiento combinado 22% valproato y carbamazepina, 22% carbamazepina y haloperidol; la
duracion del tratamiento entre 3 y 14 meses, con evolucion favorable en la mayoria de los casos.

CONCLUSIONES: La presentacion clinica de los casos no difiere de los documentados en la literatura. La corea reumatica es la mas
frecuente siendo precedida por infeccion faringea; en forma general responden bien al tratamiento convencional siendo mas eficiente el
valproato con menos efectos secundarios en monoterapia o combinado. La enfermedad de Huntington es extremadamente infrecuente en
forma general y alin més en la infancia, sin embargo, el estado Zulia es una zona endémica de la patologia por lo que debe considerarse
ésta posibilidad diagnostica.
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CLINICAL ANALYSIS AND THERAPEUTIC EXPERIENCE IN CHILDHOOD CHOREA.
HOSPITAL UNIVERSITARIO DE MARACAIBO.

SUMMARY

The most common causes of acquired chorea in childhood are rheumatic pathologies and systemic lupus eritematosus, often being a
diagnosis of exclusion against many possible diseases.

OBJECTIVE: To determine clinical characteristics and post-treatment evolution of children with chorea.

METHODS: An observational, descriptive study, case series type, which includes 9 children between 0 and 15 years with chorea, which
attended the department of pediatric neurology at the University Hospital in Maracaibo between January 2009 and January 2013.
RESULTS: Chorea predominated in girls (ratio 2; 1), restricted to the group of schoolchildren and adolescents, 44 % rheumatic chorea,
22 % pure, 11% lupic, 11% associated with choreo-athetoid cerebral palsy, in one case (11%) Huntington's disease; all presented mild
to moderate psychiatric manifestations, 44 % patients received valproate or carbamazepine: 22 % as monotherapy, the rest (22 %) as
combination therapy, 22 % carbamazepine and haloperidol; the duration of the treatment was between 3 and 14 months with a very
favorable response in most cases.

CONCLUSIONS: The clinical presentation of the cases is not different to those documented in the literature. Rheumatic chorea is the
most frequent, preceded by pharyngeal infection. It generally responds well to conventional treatment. The most efficient and with fewer
side effects drug is valproate. Huntington's disease is extremely rare in general and even more in childhood; however, the state of Zulia
is an endemic area for this disease so this diagnostic possibility should be considered

Key Words: movement disorders, Chorea, childhood, clinical and evolution.

INTRODUCCION

La incidencia y prevalencia de los Trastornos del
Movimiento (TM) en el nifio han sido poco estudiadas (1). En
la literatura pediatrica es poca la atencion prestada a los TM
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(2). Los factores que determinan el predominio de unos tipos
de TM en el nifio frente al adulto y su distribucion segin el
sexo son desconocidos, pero probablemente se deben al pro-
ceso de maduracion de neurotransmisores y de las estructuras
implicadas en el complejo proceso del movimiento (1). Estos
TM tienen, en general, un sustrato anatomico comun, los na-
cleos de los ganglios basales. Aunque son una manifestacion
caracteristica de las enfermedades que afectan de forma pri-
maria a estas estructuras, una gran variedad de enfermedades
neurologicas y sistémicas que alteran el funcionamiento de
los ganglios basales pueden manifestarse o presentarse a lo
largo de su evolucion con diferentes tipos de movimientos
anormales (3,4).

Probablemente, el aspecto mas importante para llegar al
diagndstico consista en identificar de forma correcta el tipo de
movimiento anormal que presenta el paciente (2); los cuales




pueden dividirse en tres grandes grupos: Sindromes rigido-hi-
pocinéticos, las discinesias, y otros movimientos anormales
tales como las sincinesias 0 movimientos en espejo (3), por
tanto se excluyen las epilepsias y el sindrome cerebeloso que
siendo movimientos involuntarios no entran en el contexto de
los TM al tener una fisiopatologia diferente.

En pediatria se estima una prevalencia del 0,6 al 2% como
motivo de consulta, siendo el temblor el trastorno del movi-
miento funcional mas frecuente, seguido de los tics, distonias
y mioclonias segln la experiencia de Kirsch y Mink, en las
unidades de TM pediatricos de las Universidades de
Washington y Rochester (5,6).

La corea, palabra de origen griego que significa “danza”,
fue descrita por primera vez por Sydenham (CS) en 1696 (7).
Puede producirse en el contexto de diversas enfermedades,
siendo la etiologia mas frecuente la forma autoinmune postes-
treptococcica o una complicacion del lupus eritematoso sis-
témico (LES) (8). Muchas veces es un diagnostico de exclu-
sion frente a muchas posibles enfermedades tales como:
Enfermedad de Wilson, tumor cerebeloso, causas toxicologi-
cas, sindrome antifosfolipidico (9,10), enfermedad de
Huntington, corea familiar benigna y encefalitis. Todos estos
tipos de corea son muy frecuentes y generalmente pueden
descartarse mediante una historia clinica, examen fisico me-
ticuloso y examenes complementarios. Si no hay evidencia de
las enfermedades mencionadas, generalmente se asume como
una CS y se indica profilaxis antiestreptoccocica.

Los TM en la corea predominan en la porcion proximal de
las extremidades, cuello, tronco y miisculos faciales, pero pue-
den abarcar otras areas tales como la musculatura orofaringea,
generando dificultades en la deglucion y/o el lenguaje. Se exa-
cerban con la actividad, la tension o la concentracion mental.
En los casos leves, la corea es dificil de diferenciar de una ac-
tividad motriz normal exagerada o de mioclonus o tics. La
corea desaparece o disminuye considerablemente durante el
suefio. El balismo es una forma grave de corea; consiste en mo-
vimientos extremadamente violentos e incontrolables de gran
amplitud de los musculos proximales de las extremidades (11).

La CS es una enfermedad autoinmune y es la causa mas
comun de la corea durante la infancia se debe a la produccion
de autoanticuerpos que reaccionan contra los ganglios de la
base tras una infeccion respiratoria, en general estreptococica
(12). Es un criterio mayor para el diagndstico de fiebre reu-
matica (13), caracterizada por inestabilidad emocional, hipo-
tonia muscular y movimientos incoordinados e involuntarios
de caracter abrupto, arritmico, asimétrico no repetitivos que
puede ser un simple “no estar quieto” con leve exageracion de
gestos, una marcha similar a un baile o puede causar una des-
carga continua de movimientos violentos e incapacitantes.

Con el acronimo de PANDAS (del inglés, Pediatric
Autoimmune Neuropsychiatric Disorders Associated with
Streptococcus) se describen los trastornos neuropsiquiatricos
(TNP) que resultan de una respuesta autoinmune asociada a
la infeccion por el estreptococos beta hemolitico del grupo A
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(GABHS). La CS se considera el prototipo de los trastornos
neuroldgicos causados por respuestas inmunes aberrantes a
GABHS. Estos pacientes a menudo presentan sintomas obse-
sivos compulsivos junto con otras anormalidades del com-
portamiento (14), por lo que, debe considerarse como una po-
sibilidad diagnoéstica ante cualquier trastorno del comporta-
miento acompafiado de alteraciones del movimiento, princi-
palmente tics (15).

Dentro de las manifestaciones neuropsiquiatricas del
LES figura la corea (15). Esta ha sido descrita en el 3% de
los pacientes pediatricos con LES y compromiso del SNC
(9,11), siendo extremadamente rara como primera manifes-
tacion del LES. La clinica de la corea lipica es indistinguible
de la reumatica.

La enfermedad o corea de Huntington (EH) es un trastor-
no neurodegenerativo, autosdmico dominante de penetrancia
completa (13), cuyos sintomas se manifiestan habitualmente
en la edad adulta (con una media de 40 afios) y progresan in-
exorablemente hasta la muerte del individuo. Sin embargo,
desde hace afios se conoce la existencia de formas de inicio
precoz, juvenil e incluso en lactantes (16,17), La sintomato-
logia caracteristica de la EH consiste en disfunciéon motora,
declive cognitivo y trastornos psicoldgicos durante un perio-
do de 10-15 afios hasta el momento de la muerte. En el mundo
la cifra promedio es de 6 pacientes por cada 100.000 habitan-
tes; sin embargo, existen comunidades enteras en el continen-
te americano donde la enfermedad es un mal endémico (debi-
do a que la traian consigo los primeros colonizadores), siendo
el estado Zulia en Venezuela la zona con el registro mas alto
del planeta: 700 casos por cada 100.000 habitantes, es decir,
una diferencia de 6 a 700 enfermos superando hasta diez
veces el promedio mundial. En algunas poblaciones como la
de San Luis y Barranquitas en el estado Zulia se registran
2.540 pacientes, segin cifras de la Unidad de Genética
Meédica de la Universidad del Zulia (datos no publicados).
Por este hecho y, siendo una zona de alta incidencia, no es
descartable la presentacion de casos coreicos asociados a EH
en nifios a pesar de la infrecuencia en la edad pediatrica.

En vista que los trastornos del movimiento en pediatria son
infrecuentes ocupando la corea el tercer lugar después de los
tics y el temblor esencial, se plantea como objetivo conocer las
caracteristicas clinicas y la evolucion terapéutica de los pa-
cientes pediatricos con corea que asisten a la consulta de neu-
rologia pediatrica en el hospital universitario de Maracaibo.

METODOS

Se realizo un estudio observacional, descriptivo tipo serie
de casos, con el registro consecutivo de los pacientes pedia-
tricos entre 0 y 15 afios, con diagndstico clinico de corea que
consultaron al Servicio de Neuropediatria del Hospital
Universitario de Maracaibo entre Enero 2009 y Enero 2013.
A todos los pacientes incluidos en el estudio se les realizo una
historia clinica completa con informacion detallada sobre la
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historia familiar, forma de presentacion, signos y sintomas,
evolucion clinica, duracién, manifestaciones asociadas, se so-
licitaron examenes complementarios incluyendo: hemogra-
ma, antiestreptolisina O (ASLO), exudado faringeo, titulos
streptozyme, anticuerpos antinuclear (ANA), complemento
(C3, C4), Anticuerpos anticardiolipina, ecocardiograma y va-
loracion cardiovascular, PCR, perfil toxicologico y determi-
nacion de cobre Resonancia Magnética Cerebral y evaluacion
genética segun el caso.

Estos fueron analizados en relacion a género, edad de
diagndstico e inicio de la corea, asociacion a trastornos con-
ductuales, tratamiento y evolucion clinica.

Los padres, nifios y jovenes fueron informados acerca de
la naturaleza y proposito del estudio, obteniéndose el consen-
timiento informado por escrito de sus representantes en
acuerdo con la Declaracion de Helsinki II. Se aplico para el
analisis descriptivo de las variables cuantitativas, medidas de
tendencia central y dispersion.

Los datos fueron almacenados y procesados con el SPSS
version 20 para Windows. Las variables cualitativas se ana-
lizaron mediante la estadistica descriptiva usando frecuencias
absolutas, medidas de tendencia central y dispersion se aplico
para el analisis descriptivo de las variables cuantitativas. La
asociacion estadistica se determiné mediante la prueba del y2,
y/o el test Exacto de Fischer para las variables cualitativas,
para determinar la diferencia significativa tomando un valor
de p <0,05 como estadisticamente significativo. Se determind
la razon de proporcionalidad (Odds Ratio) para establecer la
fuerza epidemiologica de relacion entre las variables cualita-
tivas principales.

RESULTADOS

De un total de diecinueve (19) pacientes que cursaron con
trastornos del movimiento nueve (9) pacientes cursaron con
Corea durante el periodo de estudio constituyendo un 47,3%.
Con un predominio en el género femenino 6/9 sobre el mas-
culino 3/9, con una proporcion 2:1 (Ver tabla 1), no se encon-
tr6 relacion estadisticamente significativa, ni riesgo relativo
en relacion al género y presentar o no corea reumatica.

Las edades del grupo de estudio comprendidas entre 9 y 13
aflos, con una edad media de 10,62 + 1,59 afios, con una distri-
bucion etaria restringida a los escolares y adolescentes 6/9 y 3/9
respectivamente, no presentandose coreas en el grupo de lactan-
tes ni prescolares, dos de ellos pertenecientes a la étnia Wayii
(ver tabla 1). En relacion a la procedencia 8/9 procedian del
Estado Zulia, distribuidos: 5/9 del municipio Maracaibo, 1/9 de
Bachaquero del municipio Valmore Rodriguez, 1/9 Mara, 1/9
de la Cafiada de Urdaneta, y 1/9 del estado Falcon (Tabla 1).

De los nueve casos de corea 4/9 correspondieron a Corea
reumatica, 2/9 corea idiopatica (corea pura) no asociada a fie-
bre reumatica ni lupus y en la que no se encontrd otra causa
subyacente, 1/9 corea Lupica, 1/9 paralisis cerebral infantil
coreo-atetosica (Corea Mollis para algunos autores) y un caso
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Tabla 1: Resumen de las caracteristicas epidemiolégicas
de los pacientes pediatricos con corea
Valores hallados
(n=9)

10,62 + 1,59 afos

Edad (afos)
Género
Femenino 6
Masculino 3
Raza
Mezclado
Wayu
Procedencia
Estado Zulia
Municipio Maracaibo
Municipio Mara
Municipio Valmore Rodriguez
Municipio Cafada de Urdaneta
Estado Falcén
Tipo de Corea
Corea Reumatica
Corea Pura
Corea Lupica
Corea Mollis
Corea de Huntington

N N

_ = A a1 |00

= A a NN

de corea de Huntington infantil (Tabla 1). Sélo la paciente
con diagndstico de EH presentaba antecedentes de la misma
enfermedad (madre, abuelo y tios paternos), su padre desco-
nocido, procede de Barranquitas, zona endémica con el
mayor numero de casos de EH, sin embargo se desconoce si
el padre presentaba la enfermedad, el resto de los pacientes
sin antecedentes de consanguinidad u otro familiar con tras-
torno del movimiento.

Desde el punto de vista clinico: 5/9 presentaron corea ge-
neralizada asimétrica, 3/9 cursaron con hemicorea (2 hemico-
rea derecha, 1 hemicorea izquierda), 1/9 cursé con estado co-
reico, la paciente cursaba con corea Mollis y le fue colocado
una bomba intratecal de baclofeno la cual debi6 ser retirada
por complicacién infecciosa presentando movimientos per-
manentes e intensos tipo balismo, con perturbacion del suefio
y necesidad constante de cuidados de enfermeria. La intensi-
dad de la corea en la mayoria de los pacientes fue leve 5/9,
moderada 2/9, severa 2/9.

Dentro de los hallazgos neurologicos todos los pacientes
tuvieron movimientos coreicos de intensidad variable, inco-
ordinacion frecuente, 6/9 presentaron el signo del ordefiador
y la danza de los tendones, 4/9 lengua camalednica, 3/9 pre-
sentaron disartria habitualmente de leve a moderada e incons-
tante en el tiempo, fue comun la postura anormal de la mano
en hiperextension, con acentuada concavidad dorsal de la
mano y los dedos, especialmente al estirar los brazos al frente
(mano en cuchara) 3/9, La alteracion de la marcha se apreciod
en dos casos. Dos pacientes cursaban con epilepsia (Tabla 2).
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Tabla 2: Resimen de las caracteristicas clinicas de los pacientes pediatricos con corea

Sexo/ Tipo de corea Otras Manifestaciones Examenes Diagnostico ~ Tratamiento
Edad P Asociadas complementarios definitivo y evolucion
Danza de los ASLO elevado,
1 F/12 a Corea Generalizada tendones, Lengua frotis faringeo + Corea VPA
Asimétrica camaléonica, signo para estreptococo 3 Reumdtica
del ordefiador hemolitico del grupo A
Danza de los ASLO elevado,
2 M/13a Corea Generalizada tendones, Lengua frotis faringeo + Corea VPA
Asimétrica camaléonica, signo para estreptococo Reumatica
del ordefiador hemolitico del grupo A
Danza de los Test de Estreptozime
; tendones, Lengua y ASLO +, Corea CBzZ +
3 M/9a Hemicorea derecha camaléonica, signo Ecocardiograma Reumética Benzetacil
del ordefiador normal
Test de Estreptozime+,
ASLO elevado,
Danza de los frotis faringeo + Corea VPA
4 F/10a Hemicorea derecha tendones, signo del para estreptococo f3 - "
ordefiador, disartria hemolitico del grupo A Reumatica evolucion favorable
Ecocardiograma:
carditis
Ataxia, Labilidad
: i - ; " Corea CcBZ
5 F/ 11 m Hemicorea izquierda emocional, sintomas ANA positivo b .2
depresivos Lupica evolucioén favorable
: Danza de los : .
Corea Generalizada - Sin alteraciones Corea
6 M/9a A tendones, Cambios .
Asimétrica de conducta de laboratorio Pura
Disartria, insomnio, Resonancia PCI
7 F/12 a Status coreico epilepsia, inmadurez Magnética Cerebral cwin, CBZ+ HP
cognitiva, ataxia anormal coreoatetosica
Danza de los tendones,
. Lengua camaléonica, Resonancia
8 F/9a ggiﬁaétgfanerallzada signo del ordefador, Magnética Cerebral Corea Pura ngo%Jci\(/ﬁlefavorable
mano en cuchara, disar- anormal
tria, epilepsia, ataxia
Distonias, rigidez :
. . = ’ Resonancia
Corea Generalizada dismetria, inmadurez o Enfermedad
9 F/10a Asimétrica cognitiva, mano en g/lnaogr?neat'lca Cerebral de Huntington VPA

cuchara, disartria

Todos los pacientes presentaron en grado de leve a mode-
rado manifestaciones psiquiatricas, todos presentaron cam-
bios conductuales, muchos de los cuales eran mas preocupan-
tes por los familiares y maestros que el movimiento coreico
en si y que constituyd en el 50% de los casos el motivo de
consulta aun cuando los movimientos anormales ya eran evi-
dentes, 5/9 labilidad emocional, 3/9 presentaban inmadurez
cognitiva, 2/9 retraimiento, insomnio y otros elementos de-
presivos, vale la pena destacar un caso anecddtico de una pa-
ciente de 9 afios, ingresada por abuso sexual y durante la hos-
pitalizacion se apreciaron las manifestaciones coréicas no pu-
diendo determinar la edad de inicio de los sintomas y cuyas
manifestaciones depresivas no pueden atribuirse de forma ab-
soluta a la corea dado su diagnodstico comorbido (Tabla 3).

Otro caso particular que merece la pena mencionar es una
escolar de 9 afios con diagnostico confirmado de EH median-
te Reaccion de la cadena de la polimerasa (PCR), con genoti-
po 18/95; es decir un alelo normal de 18 repeticiones CAG
(citosina-adenina-guanina) y otro mutado expandido con 95
repeticiones CAG, quien constituye la paciente mas joven re-

Tabla 3: Manifestaciones Psiquiatricas
de los pacientes con corea

Manifestaciones Psiquiatricas

Cambio de conducta

Inquietud psicomotora, inatencién

Labilidad emocional

Retraimiento, insomnio y otros elementos depresivos
Angustia, crisis de llanto y miedo

= 2 AW Z

Oposicionismo

portada hasta la fecha en la localidad y en el pais cursando
ademas con epilepsia con gran compromiso motor que ame-
ritaba silla de ruedas y ayuda para realizar actividades basicas
como comer, cepillarse los dientes.

Desde el punto de vista de la signologia reumatica, 3 pa-
cientes tenian antecedente de faringoamigdalits y 1 de infec-
cién en piel, el eritema marginado y los nodulos subcutaneos
no se observaron en ninglin paciente; 2 pacientes presentaron
artritis migratoria como criterios mayores de Jones (Tabla 4).
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El cultivo del frotis faringeo fue positivo para el estreptococo
B hemolitico del grupo A en 3/4 casos de corea reumatica, y
negativo en uno de ellos. La antiestreptolisina O (ASO) esta-
ba alterada en los 4 pacientes con corea reumatica, La ecocar-
diografia fue normal en 3 pacientes, uno sélo cursé con car-
ditis, ningun paciente presentd perfil consistente en sindrome
antifosfolipido.

Tabla 4: Criterios de Jones presentes en los pacientes
con corea Reumética

Criterios de Fiebre Reumatica N (4)

Criterios Mayores
Carditis
Poliartritis

Eritema Marginal
Noédulos Subcutaneos

A OO N -~

Corea

Criterios Menores

Fiebre 1
Artralgia 2
Antecedente de fiebre reumatica 0
Laboratorio (VSG, PCR, leucocitosis alterados 4

Seis pacientes recibieron tratamiento con monoterapia 4/9
con acido valproico (VPA) y 2 con carbamazepina (CBZ), el
resto ameritaron tratamiento combinado por falla terapéutica
a la monoterapia 2 VPA y CBZ, 2 CBZ y haloperidol (HP); la
duracion del tratamiento fue entre 3 y 14 meses, con evolu-
cion favorable, excepto la paciente con PCI que mantiene su
tratamiento con HP y CBZ por cursar ademas con epilepsia.
Al analizar la evolucion de los pacientes posterior al inicio de
la terapia farmacoldgica comparando las diferentes alternati-
vas y combinaciones terapéuticas se observo una evolucion
favorable y satisfactoria con el 4acido valproico en monotera-
pia o combinado respecto a los otros farmacos resultando es-
tadisticamente significativo p=0,02 al calcular el chi cuadra-
do, asi mismo una mejor tolerancia por menor efectos colate-
rales tales como sedacion siendo documentado con mas fre-
cuencia con la carbamazepina (Tabla 5).

Tabla 5: Evolucion de los pacientes
pediatricos con Corea tratados
con acido Valproico

Evo_lucién _ '[ra_tamiento con  ital
(satisfactoria) Acido Valpréico

SI NO

N N N
Si 6 0 6
NO 1 2 3
Total 7 2 9

Los pacientes se encuentran en seguimiento de forma am-
bulatoria por la consulta de neuropediatria, no hubo decesos
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durante el estudio y hasta la actualidad un solo paciente presen-
t6 recurrencia de brote coreico al abandonar de forma abrupta
el tratamiento con CBZ a las 5 semanas de haberlo iniciado.

DISCUSION:

La epidemiologia de la CS en nuestro pais es desconoci-
da, contando con algunas series locales que no difieren de los
resultados de esta serie, en el total de pacientes pediatricos
con TM ocupa el segundo lugar precedido por los tics, proba-
blemente existe un subregistro de la entidad, muchos de los
cuales son evaluados por Psiquiatria, debido a las manifesta-
ciones conductuales asociadas antes de ser derivados al
Neuropediatra.

La mayoria de las investigaciones publicadas establecen
relacion estacional con la aparicion de la corea, sin embargo,
en este estudio no es posible establecer dicha relacion. El an-
tecedente de cuadros faringoamigdalinos previos, en mas de
un tercio de los pacientes, destacando la alta positividad del
titulo de ASLO en el ataque inicial (50%) lo que apoya su
etiologia estreptoccocica (18,19). A pesar de que en algunas
revisiones previas se habla de una predisposicion genética
hasta de un 26% en los pacientes de Aron y colaboradores
(20) y otros citan hasta 18% de incidencia familiar, no se
logra documentar ninglin caso en ésta serie.

La mayoria de los autores estan de acuerdo en que la ma-
xima incidencia de CS se encuentra en la etapa escolar (12,
19,21); en esta serie las edades coincidieron con estas revisio-
nes (entre 5y 13 afios). Se mantiene la caracteristica de ser una
enfermedad fundamentalmente de la infancia y adolescencia
(19). Numerosos trabajos hablan también del predominio del
sexo femenino sobre el masculino, que varia desde 3:1 (22),
5:1(23) y 1.8:1 (24) encontrando una relacion de 1,6:1, seme-
jante a lo reportado por Cuellar R y colaboradores (24) en su
serie de 24 casos en Honduras con una relacion 1,4: 1; sin an-
tecedentes previos ni familiares de corea, con un porcentaje
mayor de corea reumatica (71% vs 50%) con antecedente de
faringoamigdalitis. Compen y colaboradores (21) encontro
23% de casos con Corea "Pura" (18) como la llaman algunos
autores, en ésta serie se document6 en el 25% de los casos.

La intensidad del cuadro coreico mantiene una distribu-
cion relativamente comin, es decir, con predominio de los
casos leves. El criterio mas simple de diferenciacion consiste
en tomar como parametro la marcha: no se altera en el caso
leve, se altera en el moderado, y se hace imposible en el grave
(25). La intensidad del cuadro motor (26) no guardo relacion
con la intensidad del cuadro reumatico cardiaco (en ésta serie
un solo paciente presentd carditis), articular ni psiquiatrico.
La labilidad emocional es frecuentemente, segtin algunas in-
vestigaciones constituye la segunda manifestacion clinica
mas frecuente hasta en un 75% de los casos (27), importancia
que ya le han dado otras series (18).

Es infrecuente los casos graves, en ésta serie s6lo una pa-
ciente curso con una estado coreico que ameritd en la fase




aguda sedacion ante escasa respuesta inicial a los neurolép-
ticos, éste caso particular de una paciente con PCI coreo-ate-
tosica que para el control de los movimientos anormales se
le coloco una bomba intratecal de baclofeno con respuesta
favorable hasta su complicacion infecciosa que amerito el re-
tiro del mismo, al mejorar el cuadro infeccioso la paciente
obtuvo una respuesta favorable al haloperidol en combina-
cion con la carbamazepina ya que tenia ademas antecedentes
de epilepsia, sin embargo durante el brote coreico no presen-
to crisis convulsivas.

No es posible hablar de recurrencia de la corea como tal
en la serie, s6lo un paciente manifesto aparicion de los movi-
mientos coreicos una vez que interrumpe el tratamiento de
forma abrupta a las 5 semanas una vez reiniciado el trata-
miento se aprecié mejoria paulatina del cuadro. Segin la con-
vencion, se considera la aparicion de un nuevo brote cuando
los sintomas reaparecieron tras un tiempo minimo de tres
meses asintomatico, distinguiéndolo asi de una recaida (26).

Algunos autores destacan la importancia de considerar a
toda corea pura como reumatica, es decir, sélo el sindrome co-
reico, con el fin de iniciar la profilaxis y evitar nuevos brotes
y secuelas cardiacas (26-28). Recientemente investigadores se
atreven a decir que no existe ninguna terapia que acorte la du-
racion del episodio coréico (29), sin embargo, no hay duda
para los neurdlogos pediatras, que manejan hace algunos afios
esta patologia, que desde la aparicion del haloperidol en 1972,
el periodo de convalecencia de la enfermedad se ha acortado
dramaticamente, por lo que una lista impresionante de opcio-
nes terapéuticas se ha utilizado para el tratamiento de este tras-
torno: la dieta cetogénica, anfetaminas, esteroides, HP, VPA,
CBZ, reserpina, clorpromazina, y fenobarbital (30-35); solo
unas pocas investigaciones controladas compara la eficacia y
los efectos secundarios de los medicamento utilizados actual-
mente. Un reciente estudio prospectivo que incluyé 10 nifios
con corea sugiere que CBZ puede ser util como farmaco de
eleccion para el tratamiento de corea reumatica (34). Cuellar
(25) en su estudio compara el HP y el VPA, el porcentaje de
personas que respondieron al tratamiento fue significativa-
mente mayor en el grupo de HP grupo.

Desde el punto de vista de imagenes, la RM permite des-
cartar patologias que afecten los ganglios basales o que dentro
de sus manifestaciones presenten corea, la CS se ha asociado
con imagenes hiperintensas inespecificas en sustancia blanca
(12), sin ningun elemento patognomonico de esta entidad.

En nuestro medio, Pefia ]y colaboradores (34), evidenciod
resultados similares al evaluar la eficacia del tratamiento en
pacientes coreicos, segun sus resultados después de estudiar
en 18 pacientes con CS, concluye que el VPA es mas eficaz y
seguro debido a su baja dosis efectiva, y la respuesta rapida
en comparacion con la CBZ y el HP, en los casos descritos en
ésta serie hubo una respuesta terapéutica favorable con los
tres esquemas de tratamiento sin embargo, 2 pacientes (25%)
con tratamiento en monoterapia con CBZ no se observo una
mejoria clinica satisfactoria por lo que se asocido VPA con me-
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joria a las 2 semanas del tratamiento, por lo cual se apoya el
VPA como una alternativa eficiente con pocos efectos secun-
darios siendo un hallazgo estadisticamente significativo.

Por tultimo la EH es extremadamente infrecuente en el
mundo, el nifio mas joven sintomatico documentado tenia una
edad de inicio de 18 meses (36), lo que obliga a pensar en el
diagnostico en pediatria, dado que el estado Zulia presenta el
mayor nimero de casos reportados en el mundo, por lo que
ante todo paciente coreico procedente de la zona, es una po-
sibilidad diagnoéstica que se debe plantear; en nuestra casuis-
tica éste caso es el mas precoz, lo que habla a favor de una
participacion genética importante, por lo que debe realizarse
seguimiento a los familiares de los pacientes coreicos conoci-
dos, ya que al iniciar los sintomas a temprana edad el pronos-
tico es muy desfavorable.

CONCLUSIONES

En conclusion los casos reportados de corea en edad pedia-
trica no difieren desde el punto de vista epidemiologico de los
documentados en la literatura existente, con un predominio en
el género femenino sobre el masculino, en edades escolares, sin
distingo particular en la raza o procedencia, y sin antecedentes
familiares documentados, la corea reumatica es la mas frecuen-
te siendo precedida en la mayoria de los casos por infeccion fa-
ringea, con titulos de ASLO elevados, por lo que deben reali-
zarse todo el plan de estudios para iniciar el tratamiento ade-
cuado oportuno y precoz, y evitar las complicaciones, algunas
de ellas, letales como la carditis y futura recurrencia.

En forma general, responden bien al tratamiento conven-
cional siendo mas eficiente el VPA con menor efectos secun-
darios bien sea en monoterapia o combinado, siendo un ha-
llazgo estadisticamente significativo. La EH es extremada-
mente infrecuente en forma general y aun mas en la edad pe-
diatrica, sin embargo siendo el estado Zulia una zona endémi-
ca de la patologia debe recogerse una adecuada historia fami-
liar de los pacientes coreicos y su procedencia, ya que existe
la posibilidad que aun a temprana edad puedan iniciarse los
sintomas incluyendo la corea aun cuando no sea el sintoma
cardinal en la infancia. La gran expresion de los diferentes
movimientos anormales que pueden presentarse en la edad
pediatrica obligan a pensar en la corea como una posibilidad
de diagndstica, que en forma global tiene buena respuesta far-
macoldgica pero obliga a pensar en un gran nimero de enti-
dades subyacentes con afectacion multisistémica, la referen-
cia a Neuropediatria es obligatoria ante la presencia de cual-
quier trastorno del movimiento.
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