mienzo son las en cada grupo previamente reportadas.®®
La excelente y persistente respuesta favorable sin efectos
indeseables intolerables a la L-dopa en los 5 pacientes con
DYT5a (Grupo 2), a la toxina botulinica A (Grupo 5) en el pa-
ciente con dystonia del escribano (DYT1) y a la ECP (Grupo
6) en el paciente con distonia mioclonica (DYT11) son se-
mejantes a las de la literatura.®® La escala de Barry-Albright
aunque requiere cierta experiencia nos parecié Util en nifos
y adolescentes para evaluar la eficacia del tratamiento.®

El hecho que tan pocos pacientes con DYT1 (2/7) res-
pondieron favorable y persistentemente al trihexifenidilo y
aun mas que ninguno respondiera al baclofen no concuer-
da con la literatura.”®" Este Ultimo medicamente es de gran
eficacia en pacientes con paralisis cerebral distonica. Los
datos indican que tan pronto los pacientes no respondan fa-
vorablemente a la L-dopa por 3 meses, el trihexifenidilo por
3 meses adicionales y la TBA deben ser referidos inmedia-
tamente a una institucién con experiencia en el tratamiento
con ECP ya que todos del Grupo 7 empeoraron a pesar de la

terapia combinada con L-Dopa, trihexifenidilo y baclofen.1

La terapia fisica y ocupacional evito tal vez empeora-
miento pero no mejoraron la distonia. Por lo menos en el
grupo con respuesta excelente y en los asintomaticos se
puede prescindir de las terapias fisica y ocupacional. Sin
embargo, en los pacientes sintomaticos es recomendable
aunque solo una vez por semana estas terapias y la sicote-
rapia al menos una vez al mes.

El ensayo terapéutico y diagnostico con L-dopa vy tri-
hexifenidilo son recomendables ya que produce una mejo-
ria marcada rapida y de por vida y sin efectos indeseables
intolerables. Ademas representa un ahorro significativo en
pruebas de laboratorio y neuroimajenes ya que los exame-
nes que realizamos en nuestro estudio antes de comenzar
el tratamiento fueron normales. Solamente los moleculares
del resto de los pacientes que no respondieron a tratamiento
alguno mostro la mutacion del gene DYT1 ya que no existen
comercialmente disponible para las otras distonias genéti-
cas.
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ABSTRACT. Introduction. Dystonia is treated with physical (TF) and occupational therapies (OT), psychotherapy (PCT), medi-
cations, botulinum toxin A (BTA) and deep brain stimulation (DBS). The objective of this study was to determine the benefits and
risk of these treatments. Material and Methods. Inclusion criteria: 6-21 years old, isolated and combined dystonia, never trea-
ted, Movement Disorders Clinic, 7/1/2000 - 6/30/2010, treated only with PT, OT 3/week and PCT 1/month for 3 months (group 1)
and thereafter during the entire study duration first with L-dopa (group 2), then trihexyphenidyl (group 3), then baclophen (group
4), then TBA times 1 (group 5), then DBS (group 6) and L-Dopa, trihephenidyl and baclophen for 3 months (group 7). Efficacy:
dystonia (absent, present but tolerable, unchanged or worse) with Barry-Albright Scale, minimum follow-up 18 months, Age of
onset, sex, race, ethnic group, duration of symptoms, distribution were obtained. Parents and children consent were obtained.
Results. Group 1: 14/14, 14 unchanged. Group 2: 5/14, 5 absent for mean of 4.8 years. Group 3: 9/9, 2 persistent but tolerable
for a mean of 4 years. Group 4: 7/7, 7 unchanged. Group 5: 7/7, 1 present but tolerable for up to 3 years. Group 6: 6/6, 1 absent
up to 3 years after DBS. Group 7: 5/5, 5 worse from 18-28 (average 22) months. Discussion. We recommend starting on L-dopa,
PT, OT and PCT for 3 months because it is very efficacious and safe. Those unresponsive to L-dopa most be treated for 3 months
with trihexyphenidyl, PT, OT and PCT for 3 months. Those unresponsive must be treated with BTA and if positive, to continue
every 3 months. Those unresponsive to above treatments must be evaluated for DBS as soon as possible.

Keywords. Baclofen; Botulinum toxins, Type A; Deep brain stimulation; Dystonia; Trihexyphenidyl.
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