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Resumen

La corea de Sydenham se define como una patologia neuroldgica originada por el estreptoco-
co betahemolitico del grupo A, que desencadena movimientos coreiformes acelerados y des-
coordinados, asi como trastornos neuropsiquidtricos, carditis y artritis. Se presenta el caso de un
adolescente de 14 afios que exhibié movimientos anédmalos estereotipados, caracterizado por
distonias en la region facial y extremidad inferior izquierda, hiperreflexia, reduccién de la sensibi-
lidad del hemicuerpo izquierdo y tics oculares. Con antecedente de patologia respiratoria de dos
meses. Con un andlisis de antiestreptolisina positiva, factor reumatoideo negativo, presenté una
resonancia magnética cerebral que reveld hiperintensidades en la sustancia blanca subcortical y
profunda. El tratamiento con penicilina benzatinica, carbamazepina y risperidona demostrd una
evolucidn satisfactoria. La deteccién de las manifestaciones clinicas de la corea de Sydenham,
su diagndstico precoz y la correcta gestion médica son fundamentales para prevenir posibles
secuelas.
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Summary

Sydenham’s Chorea is defined as a neurological disorder caused by group A beta-hemolytic
streptococcus, which triggers rapid, uncoordinated choreiform movements, as well as
neuropsychiatric disorders, carditis, and arthritis. We present the case of a14-year-old adolescent who
exhibited abnormal stereotypical movements, characterized by dystonia in the facial region and left
lower extremity, hyperreflexia, reduced sensitivity in the left side of the body, and eye tics. He had
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had a history of respiratory disease two months
before. He tested positive for antistreptolysin
and negative for rheumatoid factor, and a
brain MRI revealed hyperintensities in the
subcortical and deep white matter. Treatment
with benzathine penicillin, carbamazepine, and
risperidone has shown satisfactory progress.
The detection of the clinical manifestations of
Sydenham’s Chorea, its early diagnosis, and
proper medical management are essential to
prevent possible sequelae.
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Resumo

A Coreia de Sydenham define-se como
uma patologia neuroldgica originada pelo
streptococcus beta-hemolitico do grupo A,
que desencadeia movimentos coreiformes
acelerados e descoordenados, além de
transtornos neuropsiquidtricos, cardite e
artrite. Apresenta-se o caso de um adolescente
de 14 anos que exibiu movimentos anémalos
estereotipados, caracterizados por distonias na
regidao facial e no membro inferior esquerdo,
hiperreflexia, redu¢do da sensibilidade do
hemicorpo esquerdo e tiques oculares. Tinha
antecedente de patologia respiratdria achada
ha dois meses. A andlise laboratorial revelou
antiestreptolisina O (ASLO) positiva, fator
reumatoide negativo e ressonancia magnética
cerebral que evidenciou hiperintensidades
na substancia branca subcortical e profunda.
O tratamento com penicilina benzatina,
carbamazepina e risperidona demonstrou
uma evolu¢do satisfatdria. A detec¢do das
manifesta¢des clinicas da Coreia de Sydenham,
o seu diagndstico precoce e a correta gestdo
médica sao fundamentais para prevenir
possiveis sequelas.
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Introduccion

La corea de Sydenham (CS) se define como una afec-
cién neurologica tardia que provoca movimientos
involuntarios anormales ocasionada por estreptococo
betahemolitico del grupo A (EPhgA). Es la corea ad-
quirida mas comun en los nifios de edad escolar y es
una manifestacion tardia de la fiebre reumatica (FR)
aguda, suele presentarse entre los 5 a 15 afos y pre-
domina en mujeres, con una relacion de 2:1 nifias por
cada nifio!?.

Las manifestaciones clinicas son de inicio agudo o
subagudo, 1 a 6 meses posteriores a infecciones por
EBhgA®4, Con movimientos espasmédicos rapidos y
descoordinados que afectan principalmente cara, ma-
nos y pies, son exacerbados por el estrés, mejoran con
la relajacion y desaparecen durante el suefio®. Los
movimientos oculares podrian afectarse en algunos
casos, cuando hay anormalidades en las conexiones
entre los nucleos basales y los coliculos superiores;
otros sintomas neuroldgicos que se pueden presentar
son atetosis, balismo, ataxia, alteracion de la marcha,
apraxia del vestir, trastornos de la deglucién, disminu-
cion de la fluidez verbal, deterioro en la comprension
del lenguaje y disartria®”. El EBhgA es un coco gram-
positivo que no forma parte de la flora habitual de la
nasofaringe. Este invade el sistema respiratorio supe-
rior y en la faringe comienza su proceso infeccioso
provocando una respuesta inmunologica mediada por
células circulantes, las cuales provocan una reaccion
autoinmune cruzada contra proteinas estructurales
propias®. El EBhgA provoca dafio en articulaciones,
valvulas cardiacas y alteraciones neuroldgicas. Los
anticuerpos generados contra EBhgA en una infeccion
aguda interactian de manera cruzada con epitopos
de los ganglios basales, causando cambios motores y
conductuales, generando sintomas cognitivos’?.

Para el diagndstico de CS se realiza cultivo de fa-
ringe, velocidad de sedimentacion eritrocitaria, protei-
na C reactiva y biomarcadores como antiestreptolisi-
na-O (ASO) o anti-DNasa B. La resonancia magnética
cerebral normalmente no presenta alteraciones, pero
se han descrito hallazgos anormales en la sustancia
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blanca, nucleos caudados, putamen y globo palido que
podrian estar en relacién con un proceso inflamatorio
subyacente durante la fase aguda®. El tratamiento de
la CS requiere de medicacion y terapia para la corea
y para las demas manifestaciones neuropsiquiatricas,
asi como tratamiento para reducir el potencial reu-
matogénico de la infeccion por EBhgA y la profilaxis
antibiotica. La terapia de modulacion inmune ha sido
usada en casos moderados a graves. La supresion con
corticosteroides es una opcidn terapéutica pero con-
troversial. En casos graves se ha empleado la inmuno-
globulina intravenosa o plasmaféresis”. Se describe
el caso de una patologia infrecuente como la CS, su
diagndstico y tratamiento.

Caso clinico

Adolescente de 14 afios, producto de parto vaginal
de embarazo a término de la segunda gestacion, sin
complicaciones, con adaptacion neonatal espontdnea
y adecuado peso al nacer, neurodesarrollo adecuado
para la edad y fractura de antebrazo derecho.

Fue remitido de la consulta externa por un cuadro
clinico de seis dias de movimientos involuntarios en
hemicuerpo izquierdo y disartria. A la exploracion fi-
sica con signos vitales: tension arterial 118/81 mm Hg,
frecuencia cardiaca 87 latidos por minuto, frecuencia
respiratoria de 20 respiraciones por minuto, saturacion
de oxigeno de 100%, peso de 44,30 kilogramos, talla
de 163 centimetros y un indice de masa corporal de
16,67. Presentaba movimientos anormales estereoti-
pados con distonias en region facial y extremidad in-
ferior izquierda, hiperreflexia, disminucion de la sen-
sibilidad del hemicuerpo izquierdo, resto del examen
sin hallazgos, ademas, la madre refiri6 que dos meses
atras presentd un episodio de cuadro gripal. Lo defi-
nieron como movimientos distonicos en estudio con
alta sospecha de CS, se solicita laboratorio, imagenes
y dejan en observacion.

El reporte de gases arteriales sin trastorno acido
base ni de la oxigenacion, hisopado de fauces posi-
tivo para crecimiento de microbiota normal, factor
reumatoideo negativo y prueba de antiestreptolisina
positiva. Por lo anterior, se dio dosis unica de penici-
lina benzatinica 1.200.000 por via intramuscular, y se
inicié carbamazepina con dosis de 100 mg por via oral
cada 12 horas. Se tomaron pruebas de quimica sangui-
nea, reactantes de fase aguda, perfil tiroideo, serologia
infecciosa, sustancias alucindgenas, perfil de transa-
minasas, funcion renal y electrolitos, con resultados
en la tabla 1. Ademas, se solicito tomografia de craneo
simple con resultados dentro de limites normales y re-
sonancia magnética de cerebro con hallazgos patolo-

gicos descritos en la figura 1.

Derivado por alta sospecha de CS, fue remitido
a un hospital pediatrico de mayor complejidad para
valoracion por neurologia pediatrica, se tomaron exa-
menes complementarios de radiografia de térax sin
evidencia de anormalidades, electrocardiograma sin
prolongacion del intervalo PR, ecocardiograma den-
tro de limites normales; se hicieron ajustes de dosis
de carbamazepina a 9 mg/kg/dia por persistencia de
movimientos distonicos. Fue valorado por neurologia
pediatrica que confirm¢é el diagnostico y lo clasifico
como una hemicorea aguda y se inici6 risperidona 1
mg cada 24 horas, se continud con carbamazepina y
penicilina benzatinica unica dosis cada 21 dias, por
mejoria de su sintomatologia. Egreso con seguimien-
to ambulatorio con reportes de pruebas. Las pruebas
revelaron anticuerpos antifosfolipasa A2, prueba pre-
suntiva de anticoagulante lupico, cardiolipinas IgM,
beta 2 glicoproteina 1 IgM e IgG, citomegalovirus
IgM e IgG, virus linfotropico T humano tipo 1 y 2,
Epstein-Barr VCA IgM, Epstein-Barr antigeno nu-
clear IgG con resultados negativos; con resultados
positivos de pruebas de citomegalovirus IgG y anties-
treptolisina con valores de 107,0 U/mL y 400 Ul/mL,
respectivamente. Fue valorado ambulatoriamente por
reumatologia pediatrica que determind que cursa con
corea reumatica sin complicacion cardiaca; asimismo,
redujo dosis de medicacion y suspendio antipsicotico
atipico por efectos secundarios del uso de bloqueador
de canales de sodio.

Figura 1. Resonancia magnética de cerebro simple.
Flecha blanca: en 16bulo frontal derecho se visualizan
aisladas imégenes focales hiperintensas en T2 /FLAIR,
sin restriccion en DWI, ubicadas a nivel de sustancia
blanca subcortical y profunda, sin efecto de masa.
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Tabla 1. Pruebas sanguineas durante la hospitalizacion.

Citomegalovirus IgG

Laboratorios Resultados Valores de referencia
Hemoglobina 13,7 13,22 16,6 g/dl
Leucocitos 5,97 4,5a 11,0 10/3/mm"3
Neutrofilos 49,8% 40% a 60%
Plaquetas 285 150 a 400 * 1073/mm"3
TSH 0,89 4 -4,0 uUI/ml
T4 libre 1,06 0,8 - 1,9 ng/ml
Toxoplasma gondii IgG 257 Negativo: menor a 6,5 Ul/ml
Toxoplasma gondii IgM 0,071 Negativo: menor a 0,9
Treponema Palladium Negativo
Citomegalovirus IgM 0,06 Punto de corte 0,7
35 Punto de corte 4,0

Sustancias alucindgenas

Metanfetaminas (negativo)
Marihuana (negativo)
Opiéceos (negativo)
Anfetaminas (negativo)
Benzodiazepinas (negativo)

Cocaina (negativo)

ALT 13 Hombres: hasta 45 U/L - Mujeres: hasta 34 U/I
AST 26 Hombres: hasta 37 U/L - Mujeres: hasta 31 U/I
LDH 504,1 225-450 U/L

Glucosa 96,2 mg/dl

Magnesio 1,79 mg/dl

Creatinina 0,69 Hombres: 0,6-1,1 mg/dl - Mujeres: 0,5-0,9 mg/dl
Nitrégeno 12,7 mg/dl

Calcio 10,1 8,1-10,4 mg/dl

Potasio 4.2 3,6 a 5,2 mmol/L

Sodio 146 135 a 145 mmol/L

Proteina c reactiva Menor a 6 Valor de referencia menor de 6 mg/L

Fuente: Registros clinicos del paciente. Elaboracion propia.
Abreviaturas: TSH: hormona estimulante de tiroides. T4 libre: tiroxina libre; ALT: transaminasa alanino aminotransferasa; AST: transaminasa
aspartato aminotransferasa; LDH: deshidrogenasa lactica; PCR: proteina c reactiva.
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Discusion

Carvalho JF y colaboradores describieron dos casos
de varones con CS, tratados con éxito. Un nifio de 5
afios sin faringitis ni alteraciones cardiacas con reso-
nancia cerebral, liquido cefalorraquideo y ecocardio-
grafia normales. Fue manejado con acido valproico y
penicilina benzatinica. Después de cuatro meses, el
paciente estaba asintomatico. En un nifio de 7 afios
con historial de otitis y faringitis frecuentes, la reso-
nancia magnética cerebral y la ecocardiografia trans-
toracica fueron normales. Recibid haloperidol y peni-
cilina benzatinica. Después de tres meses el paciente
estaba asintomatico!?. Las circunstancias se alinean
con este caso en términos de tratamiento e implemen-
tacion con anticonvulsivantes y la administracion de
penicilina benzatinica. No obstante, este paciente ma-
nifestd alteraciones en las neuroimagenes.

A Ibrahim EA y colaboradores en un estudio trans-
versal prospectivo de 50 pacientes diagnosticados con
CS, con edad media de 13,7 afios, 70% mujeres y 30%
hombres, solo 13 pacientes (26%) presentaron antece-
dentes de faringitis'V. La investigacion pone de mani-
fiesto la prevalencia en la poblacién femenina, lo que
incrementa lo inusual de nuestro caso, que se registro
en el sexo masculino y con antecedentes de faringitis.

Los antiepilépticos como acido valproico, carba-
mazepina, diazepam, fenobarbital y levetiracetam han
demostrado eficacia en la disminucion de los sintomas
de la corea, aunque pueden causar efectos adversos
como sedacion, temblores y aumento de peso!'>!3).

Capellari AM y colaboradores realizaron un es-
tudio observacional, retrospectivo, en una unidad de
reumatologia en Italia, a 59 pacientes (44 mujeres y
15 hombres; edad media 9,3 afios, rango 7,4-10,6). El
75% de los pacientes recibid terapia con esteroides,
mientras que los casos restantes fueron tratados con
farmacos sintomaticos, incluyendo neurolépticos y
anticonvulsivos. El estudio sugiere que la terapia con
corticosteroides puede conducir a una resolucion mas
rapida de la CS en comparacion con el tratamiento con
neurolépticos y anticonvulsivos!'¥. En contraste con
este caso en el que se administraron inicialmente anti-
convulsivantes sin lograr una mejora en los sintomas,
adicionaron posteriormente antipsicotico con lo cual
remitieron las manifestaciones clinicas y no se recu-
rri6 al empleo de corticoesteroides.

En una revision sistematica del tratamiento de la
CS, que comprendio 11 articulos, se llegd a la con-
clusion de que los antagonistas de la dopamina, par-
ticularmente haloperidol, constituyeron la estrategia
terapéutica predominante, mientras que el acido val-
proico se destacd como la opcion mas preferida entre

los antiepilépticos. La prednisolona evidencia resul-
tados prometedores. La funcion de los inmunomodu-
ladores requiere un estudio mas detallado para lograr
recomendaciones concluyentes.

Conclusiones

Describimos una presentacion inusual de esta pato-
logia en un adolescente de sexo masculino, que adi-
cionalmente exhibio hallazgos en las neuroimagenes
a nivel de la sustancia blanca subcortical y profunda.
Ademas, mediante la administracion, en su orden, de
carbamazepina y risperidona se logré una remision
completa de la sintomatologia.
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