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Corea de Sydenham: presentacion
de un caso tratado con carbamazepina
con excelente respuesta clinica

M?*M. Garcia Gonzilez, L. Mayol Canals, P. Villalobos Arévalo,

M. Vazquez Ruiz y A. Cabacas Garcia

Servicio de Pediatria. Hospital de Figueres. Girona. Espana.

La corea de Sydenham es la causa mas frecuente de co-
rea adquirida en el nifio. Se presenta por la existencia de
una respuesta autoinmunitaria contra los niicleos de la
base del cerebro, inducida tras una infeccion estreptoco-
cica. La corea es uno de los criterios mayores de diagnos-
tico de fiebre reumatica y puede ser la forma de presen-
tacion de esta entidad. La mejoria de las condiciones
socioeconémicas y el tratamiento antibiético han condi-
cionado un descenso importante de la incidencia de fiebre
reumitica. En los ultimos 20 afios se ha producido un re-
punte de la enfermedad, que se ha de tener en cuenta en el
diagnéstico diferencial de los trastornos del movimiento
en la edad pediatrica.

La corea evoluciona generalmente de forma subaguda
con episodios de exacerbacion que generan una impor-
tante repercusion funcional planteando la necesidad de un
tratamiento farmacolégico. Una de las posibilidades tera-
péuticas es la carbamazepina que se ha mostrado eficaz y
segura en el tratamiento de esta entidad.

Presentamos un caso de corea reumatica que se tratéo
con carbamazepina con una excelente respuesta clinica.
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SYDENHAM'’S CHOREA: REPORT OF A CASE
TREATED WITH CARBAMAZEPINE
WITH EXCELLENT CLINICAL RESPONSE

Sydenham’s chorea is the most common cause of ac-
quired chorea in childhood. This disorder is secondary to
an autoimmune response against basal ganglia in the
brain, induced by prior streptococcal infection. Chorea is
a major criterion for the diagnosis of rheumatic fever and
can also be the presenting feature of the disease. The inci-
dence of rheumatic fever has been markedly decreased by
improved socioeconomic conditions and increased antibi-
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otic prescription. In the last two decades, however, this
disease has reappeared and should be taken into account
in the evaluation of children with movement disorders.

Chorea is characterized by acute exacerbations that can
cause substantial functional impairment and may warrant
drug treatment. Carbamazepine has proven to be both ef-
ficacious and safe in the treatment of this condition.

We present a case of rheumatic chorea, in which carba-
mazepine therapy produced excellent clinical response.
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INTRODUCCION

La corea reumadtica de Sydenham es la causa mas fre-
cuente de corea adquirida en la infancial. La etiologia de
la corea puede ser muy variada y siempre es importante
el diagnéstico diferencial con otras entidades que puedan
iniciar con una corea?.

La corea es uno de los criterios mayores de fiebre reu-
midtica (tabla 1) y se puede presentar inicialmente de for-
ma aislada, sin ninguna otra sintomatologia acompanan-
te. En los 20 tdltimos anos se ha producido en Espafa un
repunte en la incidencia de la fiebre reumatica3 con rela-
cién a factores fundamentalmente sociales como la inmi-
gracién que comporta un nivel de recursos econémicos
y sanitarios limitados.

Se ha descrito la efectividad de diversos tratamientos
farmacologicos®$, fundamentalmente los firmacos neuro-
lépticos de eficacia contrastada pero que comportan un
importante riesgo de efectos secundarios.

Presentamos un caso de corea reumatica que se tratd
con carbamazepina con una ripida y excelente respues-
ta clinica.
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TABLA 1. Criterios diagnésticos de fiebre reumatica
(criterios de Jones modificados)

Criterios mayores
Carditis
Poliartritis
Eritema marginado
Nédulos subcutdneos
Corea

Criterios menores
Clinicos
Artralgia
Fiebre
Laboratorio
Aumento reactantes fase aguda: VSG, PCR
Prolongacion del intervalo PR en el ECG

Evidencia de infeccion estreptocdcica reciente: aumento
de las ASLOS, cultivo faringeo positivo, escarlatina reciente

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

OBSERVACION CLINICA

Paciente magrebi de 9 anos de edad que consulta por
presentar movimientos involuntarios que afectan a la ex-
tremidad superior derecha, de 20 dias de evolucién, de
inicio agudo, con labilidad emocional marcada y sin nin-
guna otra sintomatologia acompanante. No presenta an-
tecedentes familiares que destacar. El embarazo, parto y
periodo neonatal fueron normales. El desarrollo psico-
motor y el rendimiento escolares adecuados a la edad.
Cinco meses antes del inicio de la sintomatologia habia
presentado un cuadro febril con odinofagia que se autoli-
mité en 2-3 dias sin recibir tratamiento antibiético.

Durante las vacaciones estivales en Marruecos inicia
movimientos involuntarios afectando inicialmente la ex-
tremidad superior derecha y posteriormente también la
extremidad inferior derecha provocando una grave alte-
racién de la marcha. Ingresa en un centro hospitalario en
Marruecos donde se practica una tomografia computari-
zada (TC) craneal y una analitica que al parecer fueron
normales. No se efectué un diagndstico concreto ni se
plante6 ningin tratamiento.

A su regreso a Espafa consulta por persistir la sinto-
matologia. Presenta movimientos coreicos afectando al
hemicuerpo derecho con importante repercusion funcio-
nal tanto a nivel de coordinacién manual (fig. 1) como de
la marcha. El resto de exploracion clinica era normal. A la
auscultacion cardiaca no presentaba soplos.

Se efectuaron las pruebas complementarias especifica-
das en la tabla 2.

Con el diagnéstico de fiebre reumdtica con hemicorea
como manifestacion clinica predominante, se inici6 trata-
miento con carbamazepina a dosis bajas (10 mg/kg/dia),
y tratamiento con amoxicilina oral durante 10 dias segui-
do de profilaxis con penicilina benzatina mensual.

La evolucion fue satisfactoria con disminucién de los
movimientos coreicos a partir de la primera semana de

Figura 1. Dibujo del ninio en la primera visita.

TABLA 2. Pruebas complementarias

Hemograma normal VSG 20 mm/h. PCR < 5 mg/l (N < 6 mg/])
Bioquimica, transaminasas, ionograma: normales
Radiografia de térax: normal
Sedimento de orina: normal
Vitamina B,, dcido folico, cobre y ceruloplasmina: normales
Estudio metabdlico: aminoacidemia, aminoaciduria,
dcidos organicos: normales
Hormonas tiroideas: normales

Estudio autoinmunidad: ANA 1/80. Anticuerpos anti-ADN,
antimitocondriales, musculo liso, cardiolipina: negativos

Estudio infeccién por estreptococo: frotis faringeo negativo.
ASLO 344 U/ml (N < 200 U/ml). Anti-ADNsa B: 102 U/ml
(N <75 U/ml)

Resonancia magnética cerebral: normal
Electrocardiograma: normal

Ecocardiografia: insuficiencia mitral leve/moderada

VSG: velocidad de sedimentacién globular; PCR: proteina C reactiva;
ANA: anticuerpos antinucleares; ASLO: antiestreptolisinas.

iniciado el tratamiento, cediendo totalmente a las 2 sema-
nas del inicio (fig. 2). Se mantuvo el tratamiento durante
6 meses. En los controles de seguimiento se ha manteni-
do asintomadtico sin presentar recidivas. La ecocardiogra-
fia de control muestra una insuficiencia mitral leve-mode-
rada persistente.

DiscusiON

La corea reumatica fue descrita inicialmente en el anio
1416 y de forma detallada por Thomas Sydenham en
1686.

Los movimientos coreicos son movimientos anorma-
les, subitos, bruscos, breves, de afectacion predominante-
mente distal, afectando fundamentalmente extremidades,
que aumentan con los movimientos voluntarios y desa-
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TABLA 3. Antibioterapia recomendada en la fiebre reumatica (American Heart Association)

Erradicacion

Profilaxis secundaria

Penicilina-G-benzatina 600.000 U im. < 27 kg
1,2 mill U i.m. > 27 kg
Penicilina V
Eritromicina
Sulfadiazina -

Duracion de la profilaxis secundaria

* No carditis: 5 anos o hasta los 21 anos

250-500 mg v.0./8h. Durante 10 dias
40 mg/kg/dia v.o. Durante 10 dias

e Carditis y enfermedad valvular persistente: 10 anos desde el ultimo episodio y por lo menos hasta los 40 anos
* Carditis sin enfermedad valvular residual: 10 anos o hasta la edad adulta

1,2 mill U/3-4 semanas

250 mg v.0./12 h
250 mg v.0./12 h
0,5-1 gv.0./24 h

i.m.: via intramuscular; v.o.: via oral.

Figura 2. Dibujo del nirio a las 5 semanas.

parecen con el sueno. Se presenta en forma de hemico-
rea en un 20-30% de los casos. Pueden coexistir con
otros sintomas neuropsicolégicos como disartria, hipoto-
nia, incoordinacién motora, labilidad afectiva, trastornos
de la conducta, etc.’.

Predomina en el sexo femenino con una relacion 2:1.
La edad de presentacion habitual es entre los 5-15 afos
con un pico maximo a los 8 anos. Existe una predisposi-
cion familiar en relacion a la presencia de un aloantige-
no linfocitario (D8/17).

El mecanismo fisiopatolégico que origina la corea obe-
dece a la produccion de autoanticuerpos!®-!! contra los
nucleos basales del cerebro (caudado y ntcleo subtala-
mico) que alteran la actividad presindptica dopaminérgi-
cay que se producen tras una infeccion estreptocdcica. El
intervalo entre la infeccion estreptocdcica y el inicio de la
sintomatologia es variable, generalmente de 2-4 meses vy,
aunque la tendencia natural del proceso es hacia la auto-
limitacion, la evolucion puede ser prolongada, de hasta
2 anos, con un riesgo importante de recurrencias y una
repercusion funcional grave en un gran porcentaje de
casos, lo que plantea la conveniencia de iniciar un trata-
miento farmacolégico dirigido a limitar la duracién del
proceso y mejorar funcionalmente al paciente.
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Se han ensayado diversos tratamientos como son los
neurolépticos, el pimozida, los corticoides!?, etc., con una
efectividad clinica constatada pero con un riesgo eleva-
do de efectos secundarios, por lo que se han planteado
otras opciones terapéuticas entre las que se encuentran el
valproato sédico y la carbamazepina.

La primera descripcion de la eficacia de la carbamaze-
pina en el tratamiento de la corea no hereditaria la efec-
tué Roig et al®> en 1988. Posteriormente otros autores han
corroborado su eficacia como Harel® en el ano 2000 que
present6 una serie de 10 coreas tratadas con carbamaze-
pina, con una resolucién de la sintomatologia en el 100 %
de los casos. Otros trabajos también respaldan la efica-
cia de la carbamazepina®314,

La dosis que se utiliza es baja, de 4-12 mg/kg/dia, con
un inicio de la respuesta clinica a la semana de iniciado el
tratamiento, y una resolucion total de los sintomas a las
4-6 semanas, presentando una adecuada tolerancia, como
se pudo constatar en el caso presentado.

Aunque el mecanismo de accion de la carbamazepina
no es del todo conocido, se postulan diversas teorias:

— Similitud de la estructura de la carbamazepina con la
de los neurolépticos y antidepresivos triciclicos que blo-
quearian los receptores postsinapticos de la dopamina
disminuyendo la respuesta dopaminérgica excesiva.

— La carbamazepina aumentaria la concentracioén de
acetilcolina en los ntcleos de la base y en los hemisfe-
rios cerebrales de manera que el exceso de actividad do-
paminérgica serfa inhibido por el aumento de la actividad
colinérgica.

Aunque en el caso presentado la resonancia magnéti-
ca cerebral fue normal, se han descrito diversas altera-
ciones! (hiperintensidad en T2 en el estriado, ntcleo
caudado y putamen) en la fase aguda asi como altera-
ciones persistentes en controles posteriores de segui-
miento!©,

Por ultimo, recordar la necesidad de efectuar una profi-
laxis secundaria de la fiebre reumatica para evitar re-
currencias (tabla 3).
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