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1. Ganglis basals: estructura, funcié i disfuncié

Jesus Pérez Pérez
1.1. Introduccio

Els ganglis basals (GB) son estructures subcorticals implicades en el control
motor, cognitiu i conductual. La disfuncié dels GB esta implicada en la major
part dels trastorns del moviment i de malalties neuropsiquiatriques, entre les
quals s'inclou la malaltia de Parkinson (MP), la malaltia de Huntington (MH)
i la sindrome de Tourette.

Els GB tenen un rol fonamental en la regulacio i execucié correcta del movi-
ment, processos cognitius o conductuals a través de diversos circuits en els
quals es rep informaci6 des del cortex, talem i estructures mesencefaliques, i

envien senyals de resposta al 10bul frontal a través del talem.

L'organitzaci6 i funcié dels circuits dels GB han estat estudiades amb més detall
en les ultimes decades. Gracies a aquests estudis avui dia sabem que els GB no
només estan implicats en el control motor (seleccié del moviment adequat i
iniciaci6 d’aquest moviment), siné que també regulen aspectes conductuals,
cognitius i emocionals (Alexander i altres, 1986). Les malalties dels GB poden
ser vistes com a alteracions del circuit frontosubcortical que resulten en una
barreja d’alteracions motores, conductuals, cognitives i emocionals.

1.2. Circuits dels ganglis basals talamicocorticals

Actualment els coneixements sobre els circuits segregats es basen en un model
de GB sustentat en dades anatomiques, fisiologiques i de neuroimatge. Estu-
dis en primats han identificat regions somatotopiques organitzades en el pu-
tamen, nucli subtalamic i globus pal-lid, cadascuna de les quals conté neuro-
nes amb una activitat que esta relacionada amb els moviments en arees del
cos especifiques. Es a dir, cada area especifica de cadascuna d’aquestes regions
s’encarregaria del moviment d’una part del cos. Aquestes arees interaccionen
anatomicament i conformen un circuit motor que funciona sincronicament.
La troballa d'una organitzaci6é somatotopica a través dels nodes del circuit mo-
tor és coherent amb 1’evidéncia anatomica de les connexions topografiques

entre aquests.

Aquests estudis han portat a la identificacié de dos circuits separats cortico-
subcorticals, un circuit motor centrat en el putamen posterior i un circuit as-
sociatiu centrat en el nucli caudat i el putamen anterior, cadascun dels quals
projecta a diferents regions del globus pal-lid i aquest, a través del talem, a

arees precentrals, a regions motores i al cortex prefrontal, respectivament (De-
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Long i altres, 1983). Estudis posteriors anatomics i fisiologics van donar lloc
a I'esquema actual de circuits segregats i paral-lels (Alexander i altres, 1986,
1990, 1990).

Basant-nos en les funcions pressuposades de les diferents arees corticals impli-
cades podem distingir els circuits motor, oculomotor, associatiu (prefrontal) i
limbic (Alexander i altres, 1986, 1990, 1990). Cadascun d’aquests circuits es
divideix en subcircuits que connecten amb arees corticals especifiques (Hoover
i Strick 1993; Turner i altres, 1998). Encara que la segregaci6 de la informaci6
entre circuits majors esta acceptada, el grau de segregaci6 entre els subcircuits
és encara desconeguda. Se suggereix la preséncia d’algunes projeccions obertes
dels circuits, amb una convergencia i canalitzacié de la informacié d’aquests
mitjancant la qual el circuit limbic aportaria informacio a la resta de circuits
(Joel i Weiner, 1994).

Les alteracions en els GB estarien associades amb anomalies en un o diversos
circuits. Aixi, els simptomes motors en I'MP serien deguts a alteracions en el
circuit motor. Aquest circuit s’originaria des d’arees precentrals i postcentrals
del cortex i, posteriorment, es connectaria amb porcions motores dels GB,
inclosos putamen postcomissural (posterior), la porcié externa i posterior del
globus pal-lid, el nucli subtalamic en la seva porci6é dorsolateral i la part ventral
posterolateral del globus pal-lid intern (GPi). Les projeccions motores del GPi
arriben al nucli ventrolateral del talem, que projecta novament a arees motores
precentrals (Hoover i Strick, 1993; Inase i Tanji, 1995; Schell i Strick, 1984).

En I’'MP les alteracions en arees associatives i limbiques dels GB estan associ-
ades amb algunes de les alteracions no motores en I'MP. Per exemple, la im-
pulsivitat, les compulsions, les alteracions emocionals i la sindrome de des-
regulacié dopaminergica sén degudes a alteracions del circuit limbic. Aquest
circuit s’origina en el cingol anterior i cortex orbitofrontal medial, arriba a
I'estriat ventral, posteriorment a arees caudals i medials del nucli subtalamic,
la part ventral i rostral medial del GPI i arees rostrals dorsals de la substan-
cia negra (pars reticulata) (SNr), la porcié paramediana del nucli mediodorsal
i magnocel-lular ventral anterior del talem, i posteriorment projecta al cingol

anterior i cortex medial orbitofrontal.

Alteracions en el circuit associatiu seran els causants de la sindrome disexecu-
tiva que observem en els MP. Aquestes alteracions afectaran la memoria de
treball, la seqiienciaci6 i la flexibilitat al canvi. Els circuits originats en el cor-
tex prefrontal dorsolateral i en 1'orbitofrontal arriben al nucli caudat i arees
associatives del GPii1’SNr aixi com les arees magna i parvocel-lulars del talem
ventral anterior (VA), la divisi6 rostral de la part caudal del talem ventral late-
ral i la lateral del mediodorsal, i tornen les projeccions novament a les arees

corticals d’origen.



© FUOC » PID_00231216

Trastorns del moviment: qiiestions generals

Figura 1. Circuits gangli basals — talem — corticals
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1.3. Components del circuit

En cadascun dels circuits esmentats préviament, 1’estriat és un punt clau per a
I'arribada de la informaci6 procedent d’arees corticals i del talem als GB (Vo-
orn i altres, 2004). Les projeccions corticals neixen de les neurones corticals
de les arees 2-6, que també projecten a arees corticals de ’hemisferi contra-
lateral (neurones interencefaliques) aixi com altres neurones corticals (de la
capa 5B) els axons de les quals s6n 1'origen del tracte piramidal i que arriben
a zones troncoencefaliques o a la medul-la espinal. Les neurones del tracte
piramidal innervarien l'estriat a través de les projeccions de les neurones es-
pinoses de mida mitjana que projecten al GPe en I'anomenada via indirecta,
mentre que les projeccions des de les interneurones arribarien al GPi i a I'SNr
en I’'anomenada via directa. A més de l’estriat, I'NST, clau en la via indirecta,
també rep projeccions especifiques d’arees corticals motores i no motores en
el que s’anomena la via hiperdirecta (Hartmann-von Monakow i altres, 1978;
Nambu i altres, 2002), i potencialment fins i tot del talem via directa (excita-
dora) a través de connexions subtalamicotalamiques (Rico i altres, 2010).

El GPi i 'SNr s6n els principals centres inhibitoris a través de neurones gaba-
ergiques, que inhibeixen el talem i el troncoencefal (Chevalier i altres, 1985).
Aquesta caracteristica esta present en tots els models de funcionalitat dels GB,
en els quals la inhibici6 fasica facilitaria la conducta, mentre que la inhibicio
tonica suprimiria ’acci6. L'estriat i el GPi/SNr estan associats a través de dues
vies anatomiques diferents (Albin i altres, 1989). La via directa s’inicia de les
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neurones espinoses de mida mitjana (habitualment conegudes pel seu nom en
angles, medium spiny neurons -MSN-), que projecten de forma monosinaptica
a neurones en el GPI o I'SNr, mentre que la via indirecta comenca des d’altres
MSN que projectarien al segment extern del globus pal-lid extern (GPe), que
projectaria al seu torn al GPi i I'SNr, tots dos directament a través de I'NST.
L'NST envia connexions excitadores glutamatergiques tant al GPi com a 1’SNr.

La via indirecta expressa predominantment receptors D2 en les MSN, mentre
que la directa expressa receptors D1 en les MSN. Col-laterals des de projecci-
ons pal-lidals o nigrotalamiques també arriben als nuclis centromedians i pa-
rafasciculars del talem (CM/Pf). Aquestes projeccions sbn components del sis-
tema de retroalimentaci6 talamicocortical (Nanda i altres, 2009; Smith i altres,
2004). E1 CM rep informaci6 organitzada de forma somatotopica des dels GB
com passa en les porcions motores del putamen i I’'NST, mentre que la infor-
maci6 que rep el Pf esta en relacié amb arees associatives i limbiques dels GB
(Sadikot i altres, 1992; Smith i altres, 2004). A més de la funci6 de retroalimen-
tacio, els nuclis interlaminars es creu que proporcionen un relleu a la infor-
macié que s’envia a l’estriat, la qual cosa pot ser important en l’aprenentatge
procedimental o la seleccié d’accions (Minamimoto i altres, 2009). Aquestes
funcions es creu que estan relacionades amb interneurones colinergiques no
espinoses. A més de les projeccions talamiques, els GB també projecten cap a
arees del troncoencefal, com al col-licle superior o al nucli pontopeduncular -
NPP- (Harnois i Filion, 1982). L'NPP és un component de la regié locomotora
del troncoencéfal que té un paper molt important en la regulacié de 1’equilibri
i la marxa, mentre que el col-licle superior esta relacionat amb el control dels
moviments sacadics aixi com els moviments de coll i cap (Hikosaka, 2007).

1.4. Connexio amb el sistema limbic

Malgrat que els circuits sén a priori independents, la informaci6 des del sistema
limbic pot afectar els altres circuits a través de diverses vies. Les arees corticals
limbiques, aixi com les estructures subcorticals, com 1’amigdala, no solament
projecten a l'estriat ventral, que és la part limbica de l'estriat, sin6 també a
altres arees de l'estriat no limbic i s’interconnecten amb els altres circuits cor-
ticosubcorticals (Graybiel i Ragsdale, 1978). Les MSN projecten directament
en neurones dopaminergiques de 1'SNc, que, al seu torn, tornen a projectar en
extenses arees estriatals, amb la qual cosa s’aconsegueix que la informaci6 del
sistema limbic arribi fins a arees no limbiques dels GB (Haber i altres, 2000).
Una altra de les interaccions que s’han posat en relleu és la relacionada amb
I’habenula lateral (Hikosaka i altres, 2008). Estudis en primats posen en relleu
que les projeccions des d’arees sensitivomotores, associatives i limbiques del
GP1i projecten a 1'habenula lateral i administren senyals en relacié amb la re-
compensa a aquesta (Hong i Hikosaka, 2008). Des de I’habenula lateral sorti-
ran connexions glutamatergiques que arriben a les neurones dopaminergiques

de l’area tegmental ventral (ATV).
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1.5. Funcions dels ganglis basals

1.5.1. Seleccio d’accions

Els GB tenen un paper important en la selecci6 d’accions determinades, esco-
llint I’acci6 apropiada i inhibint la no desitjada, que competeix per ser selecci-
onada amb la resposta correcta (Mink, 1996; Redgrave i altres, 1999). Aquestes
decisions faran prioritzar a ’'organisme alimentar-se, evitar els depredadors o

la procreacio.

Des d’aquest punt de vista, els impulsos/estimuls per a dur a terme una deter-
minada acci6 son projectats a I'estriat des del cortex. La connectivitat dels GB
permetria la motivacio i el refor¢ de determinades respostes que donarien lloc
a una conducta/moviment apropiat per a respondre a ’estimul rebut (Grillner
i altres, 2013). Al llarg de I'evoluci6, amb el desenvolupament del cortex i les
connexions amb els GB, s’han pogut augmentar les funcions, particularment

en el processament d’informacié complexa, emocions i conductes motores.

Es creu que els GB participen en la selecci6é d’accions en l'estriat, on la infor-
macié dopaminergica, CM/PF i colinérgica pot afavorir la transmissié cortico-
estriatal cap a aquelles accions que estiguin associades amb la maxima recom-
pensa, o amb la inhibici6 lateral de les connexions dins de l'estriat (a través de
les interneurones gabaérgiques i les seves projeccions). Poden facilitar progra-
mes conductuals per a una acci6 desitjada i inhibir les conductes inadequades.

La dicotomia anatomica de les vies directa i indirecta estriatals estan impli-
cades en determinats aspectes del moviment, inclosa la selecci6 d'una acci6
determinada. D’acord amb el model classic, 1’activacié des del cortex de les
MSN doéna lloc a la via gabaérgica directa, redueix la resposta dels GB a tra-
vés de les vies talamicocorticals. L'activacié de la via indirecta donaria lloc a
una resposta contraria. La via indirecta portaria, doncs, a la supressié del mo-
viment, mentre que l’activacié de la via directa portaria a la desinhibici6 de
les projeccions talamicocorticals amb la subsegiient activacioé del cortex, cosa
que facilitaria el moviment. El balang entre totes dues vies donara lloc a una
major o menor quantitat de moviment (Albin i altres, 1989; Gurney i altres,
2001; Mink i Thach, 1993; Nambu i altres, 2004).

1.5.2. Aprenentatge i formacié d’habits

Els GB estan implicats en els moviments que porten a una finalitat concre-
ta, aixi com en la formacié d’habits. La descarrega de dopamina en les si-
napsis corticoestriatals (que soén altament plastiques) té un paper essencial
en 'aprenentatge procedimental. El patré de descarrega en I’'SNc que tenen
la major part de les seves terminals en l’estriat tindra un paper primordial a
I’hora de valorar la resposta esperada i comparar-la amb la resposta real (Ho-
llerman i Schultz, 1998; Tanaka i altres, 2004; Waelti i altres, 2001). Altres se-
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nyals relacionats amb l'aprenentatge arriben a l'estriat provinents de CM/Pf,
el patr6 de descarrega dels quals sembla donar un refor¢ a la informacié que
arriba a l'estriat, particularment a les interneurones colinérgiques estriatals,
que, a més, interaccionen amb 1’alliberament de dopamina a aquest nivell. Ba-
sant-se en estudis en animals i humans (Miyachi i altres, 2002) s’ha proposat
que les porcions del circuit associatiu (nucli caudat i putamen rostral) estan
implicades en 1'adquisici6 de nous comportaments, mentre que la part poste-
rior del putamen esta més implicada en I'execucié automatica de conductes
apreses previament. El diferent grau d’implicacié del caudat i el putamen en
I'aprenentatge o I’execuci6 de conductes apreses, respectivament, pot explicar
per que la perdua primerenca de dopamina en ’ambit estriatal, que es veu en
el parkinsonisme i que afecta més el putamen que el caudat, déna lloc a la
peérdua de conductes automatiques, i, tanmateix, es preserva el control volun-
tari guiat per pistes externes (Redgrave i altres, 2010).

1.5.3. Inhibicié de respostes

Els GB no solament s’encarreguen de facilitar respostes, sin6 també d’inhibir-
les i aturar el moviment quan calgui en resposta a una clau externa (Aron i Pol-
drack, 2006; Band i van Boxtel, 1999). La disfuncié d’aquesta xarxa és impor-
tant en una gran quantitat de patologies, com el trastorn de déficit d’atencio
i hiperactivitat (TDHA) (Aron i Poldrack, 2005). Estudis d’imatge suggereixen
que la xarxa de resposta d’inhibicié no solament inclou els GB, siné també
les zones frontals i prefrontals, en particular la zona inferior dreta del cortex
prefrontal i I'area suplementaria motora (Aron i altres, 2007). L'NST tindria un
rol destacat en aquesta xarxa d’inhibici6, perque es posicionaria i rapidament
incrementaria la inhibici6 pal-lidal i la resposta nigral, que tallaria, aixi, la
transmissié talamicocortical (Aron i altres, 2007; Aron i Poldrack, 2006; Isoda
i Hikosaka, 2008; Mink, 1996; Nambu i altres, 2002). L'NST té un paper en
la inhibici6 automatica dels moviments oculars quan canviem als moviments
oculars voluntaris (Hikosaka i Isoda, 2008).
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2. Avaluacid neurologica en trastorns del moviment

Jesus Pérez Pérez
2.1. Introduccio

Es coneix com a trastorn del moviment (TM) I’alteracié del moviment harmo-
nic i natural del cos huma. Els TM poden afectar qualsevol part del cos, i ha-
bitualment hi estan involucrades diverses parts.

Diverses patologies poden produir les mateixes manifestacions amb movi-
ments idéntics (per exemple, la malaltia de Parkinson -MP- i el tremolor es-
sencial provoquen tremolors de vegades indistingibles), i habitualment una
mateixa patologia pot manifestar-se amb diversos trastorns del moviment (per
exemple, I'MP provoca classicament bradicinesia, rigidesa i inestabilitat postu-
ral, al marge del tremolor). La identificacié fenomenologica dels diferents TM
a través d’'una exploraci6é neurologica correcta ens pot ajudar a fer un correcte
diagnostic diferencial, sindromic, topografic i etiologic per a, finalment, pro-

porcionar al pacient el millor tractament possible.

La patologia relacionada amb els TM no produeix generalment una feblesa
muscular, siné una alteracié del control motor amb moviments involuntaris
excessius —trastorns hipercinetics (per exemple, la corea en I'MH)- o una dis-
minucié dels moviments —trastorns hipocinetics (per exemple, la bradicinesia
en 'MP). Un tercer grup de trastorns és l’ataxia, que no s’englobaria dins del
grup dels trastorns hipocinetics o hipercinetics, sin6 que afectaria propiament
la coordinacio.

En el pla neuroanatomic, seran els ganglis basals (GB) i el cerebel els causants
de les alteracions del moviment, i la seva afectacié no solament produira una
alteraci6 del sistema motor, siné que també tindra un rol important en el pen-
sament, la conducta, la motivaci6 i l'afectivitat. Aquest rol dels GB en funci-
ons no motores afegeix al seguici motor de moltes malalties, com la paralisi
supranuclear progressiva (PSP), simptomes no motors, com 1’apatia o la dis-
funci6 executiva. Les alteracions cognitives i conductuals que es produeixen
en aquestes malalties ens poden donar una pista sobre la malaltia a la qual ens
enfrontem, per la qual cosa una anamnesi i una exploraci6 correctes haurien

d’incloure 1'avaluacié dels dominis cognitiu, conductual i afectiu.

La divisi6 en trastorns hipocinetics, hipercinetics i ataxia ens permetra fer una

primera aproximacio al diagnostic diferencial del pacient.
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2.2. Trastorns hipocineétics

El paradigma de trastorn hipocinetic és I'MP. L'associacié de bradicinésia i ri-
gidesa es coneix com a parkinsonisme, i aquesta terminologia s’estén a qual-
sevol sindrome rigidoacinetica. No és infreqiient en el camp medic parlar de
parkinsonisme com a sinonim de sindrome rigidoacineética.

Amb finalitats didactiques s’exposaran les malalties el tret més rellevant de les
quals és la hipocineésia, i a través de les diferents patologies s’explicaran els
trets rellevants de I'exploraci6 i com explorar-los.

2.2.1. Malaltia de Parkinson

L'MP és deguda a la degeneraci6 de les neurones del sistema dopaminergic
nigrostriatal. Aquesta degeneracié comenca habitualment per la part compac-
ta de la substancia negra, la qual cosa explicara els simptomes motors de la

malaltia.

Les manifestacions cardinals de I'MP s6n la bradicinesia (criteri practicament
indispensable per a fer el diagnostic), la rigidesa, el tremolor i la inestabilitat
postural (que sol apareixer en estadis més avancats de la malaltia). Aquests
quatre simptomes cardinals son els recollits en els criteris diagnostics del banc
de cervells de Londres. Cal la presencia de dos d’aquests quatre criteris per a
fer el diagnostic d'MP.

En I’ambit clinic, els simptomes comencen de forma asimetrica, habitualment
a partir dels 65 anys, amb una lentitud de moviments en una ma, progressen a
la resta del membre i s’estenen al membre inferior. Els simptomes es traslladen
a I’hemicos contralateral amb 1’evoluci6 de la malaltia i gairebé sempre hi ha
cert grau d’asimetria. El tremolor, que es déna en repds, només esta present
en un ter¢ dels pacients.

1) Cinesi

En I'MP la disminuci6 i la lentitud dels moviments és una constant. A I’hora
de parlar de cinesis cal tenir alguns conceptes clars. Parlarem d’acinesia si hi
ha una abséncia de moviment; la bradicinesia és la lentitud de moviment i la
hipocinesia, la disminuci6 del rang o amplitud dels moviments. Generalment
es fa servir el concepte de bradicinésia per a englobar tant la lentitud del mo-

viment com la disminuci6 del seu rang.

La bradicinésia s’extralimita de les troballes en 1'exploracié que ens esperari-
em trobar per la mateixa rigidesa. La bradicinesia se sol acompanyar d'una
disminuci6 dels moviments espontanis i automatics que acompanyen els mo-
viments voluntaris o l'estat en repos. Aixi, el pacient amb MP sol tenir una
cara de «poquer» o de mascara per una disminucié de l'expressivitat facial —

hipomimia. Aix0 és a causa d’'una disminucié en els moviments espontanis.
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Aixi mateix, també hi haura una disminuci6 en el parpelleig (si I’habitual és
>12 parpellejos per minut, en I'MP es redueix a uns 5-10 per minut). A més,
es pot acompanyar d'una retraccié palpebral (signe de Stellwag) que produeix
una mirada fixa, inexpressiva (mirada de réptil). La bradicinésia també pot
provocar que la veu tingui tipicament un to baix, sigui entretallada —taquife-
mia- i de vegades tremolosa. La disminucié del moviment en llavis i llengua
produira dificultats per a l’articulaci6 —disartria—. La disminuci6 de les manio-
bres de degluci6 produiran que hi hagi un excés de saliva —disfagia i sialorrea—.

Altres moviments espontanis afectats seran 1’abséncia de braceig amb la de-

ambulaci6 o altres moviments espontanis que acompanyen la locomocié.

El grau de bradicingsia se sol explorar en les diverses parts del cos; en el cas de
I’'MP en concret se sol utilitzar la part III de l'escala Unified Parkinson'’s Dise-
ase Rating Scale (UPDRS). $’hi valora 'espontaneitat de moviments globals i,
especificament, els moviments facials -hipomimia—, aixi com els moviments
apendiculars a traveés del finger tap, també anomenat Miller-Fisher, en el qual
se sol-licita al pacient que executi moviments repetitius fent un cercle amb el
dit index i el polze i que comenci a percudir el polze amb I'index tan rapida-
ment i ampliament com el pacient pugui. Primer s’explora una ma i després
I'altra, i s’observa si hi ha asimetries tenint en compte la lateralitat del pacient,
ja que cal esperar que la destresa amb el membre no dominant sigui pitjor.
En un pacient amb MP veurem que el moviment és bradicinetic (la freqiien-
cia dels copets sera menor de l'esperat per a ’edat del pacient), hipocinetic
('amplitud del cercle sera menor) i, sobretot, el que marcara que ens trobem
davant d’'una bradicineésia parkinsoniana sera el decrement d’amplitud i fre-
quiéncia al llarg de les maniobres de tapping. La bradicinésia també es pot va-
lorar amb l'obertura i tancament de les mans (en aquest cas simultaniament),
ja que podrem observar si el pacient presenta una asimetria en aquests mo-
viments (en un pacient parkinsonia observarem de manera progressiva com
disminuira ’amplitud d’obertura i tancament, aixi com la seva velocitat). Una
altra maniobra utilitzada sera la dels titelles, en la qual se sol-licita al pacient
que faci de forma alternant la pronosupinacié de 1’avantbrac, bé sobre l'altra
ma (picant amb el palmell i el dors d’'una ma sobre 1’altra) o bé sobre la cuixa.
Una altra maniobra (no inclosa en la UPDRS) és el rolling, en queé se sol-licita
al pacient que giri un bra¢ sobre un altre. Amb la repetici6 es podra observar
l'asimetria de moviment: el bra¢ més afectat queda en una posicio6 fixa, i és
I'eix sobre el qual girara el bra¢ menys afectat. En un pla més proximal es pot
sol-licitar al pacient que s’encongeixi d’espatlles, i es podra observar també una
asimetria en que l'espatlla de I’extremitat més afectada no pujara tant com la
de l'extremitat meés conservada. Quant als membres inferiors es pot sol-licitar
al pacient que faci el tapping amb el peu, mitjancant maniobres de flexoexten-
si6 dorsal. En aquesta maniobra se li sol-licita que faci, amb el tal6 enganxat a
terra, la flexi6 dorsal del peu i que posteriorment torni a la posici6 inicial tan
de pressa com pugui. Amb aquesta maniobra valorariem la bradicinesia distal

del membre inferior. Si li sol-licitem en sedestacié que elevi completament el
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peu uns vint centimetres de terra i que posteriorment percudi a terra amb el
tal6 tan rapidament i harmonicament com pugui, podrem valorar la bradici-

nesia més proximal.

Si sol-licitem al pacient que camini podrem valorar 'amplitud i cadéncia del
seu pas, aixi com l’espontaneitat i la disminucié de moviments sinérgics com
el braceig (habitualment disminuit o abolit, sobretot en I’extremitat més afec-
tada). I’'amplitud i la cadéncia del pas seran menors, amb un «arrossegament»
dels peus.

Hem de diferenciar la bradicinésia del que podria ser una pérdua de forca per
altres motius (per exemple, lesions del tracte piramidal); en aquest cas, el pa-
cient presentara una feblesa muscular en I’exploracié per grups musculars no

present en els pacients amb MP.

Una caracteristica remarcable en 'MP és 'anomenada hipercinesia paradoxal,
en la qual els pacients amb MP en situacions d’estrés poden activar-se com-
pletament i presentar una mobilitat correcta i efectiva (per exemple, per a es-
capar d’un incendi), quan en circumstancies normals amb prou feines serien

capacgos de mobilitzar-se.

2) Rigidesa

Larigidesa en I’'MP s’objectiva en ’exploracié amb un augment de to que afec-
ta principalment la musculatura flexora i la musculatura axial. Ho observarem
sobretot en fer moviments passius de les articulacions, en els quals es pot notar
una resisténcia a la mobilitzaci6. Per a explorar-ho, habitualment es duen a
terme maniobres de flexoextensi6 de canell, colze i espatlla en extremitat su-
perior i de genoll i maluc en extremitat inferior; la rigidesa axial se sol explorar
amb moviments de flexoextensi6 del cap (tenint en compte la possibilitat que
la rigidesa en aquests nivells no sigui deguda a altres patologies com artrosi o
limitacions funcionals per altres motius artropatics). En les extremitats supe-
riors es pot trobar la classica rigidesa en tub de plom (es descriu aixi perque
la rigidesa és continua al llarg de tot el moviment, a diferéncia de l'augment
de to per espasticitat, que és maxim al principi i després cedeix al llarg del
moviment i que es descriu com en fulla de navalla). Si, a més, el pacient pre-
senta una forma tremorica de I'MP, ens podem trobar amb el signe de la roda
dentada, en el qual, en fer la maniobra de flexoextensi6 del colze, el pacient
presentara una combinacio de rigidesa amb tremolor com si estiguéssim girant

una roda dentada.

De vegades la rigidesa és minima i imperceptible en 1’exploraci6 simple. En
aquests casos es pot utilitzar la maniobra de Froment, que consisteix a fer ma-
niobres de distracci6 per a provocar una facilitacié de la rigidesa. Les manio-

bres de distraccié6 més comunes consisteixen a sol-licitar al pacient que dugui
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a terme activament la flexoextensié del membre contralateral que se li explo-
rara, que aixequi aquest membre, que obri i tanqui la ma, o bé que compti els
mesos de I'any a l'inrevés, que resti des de 100 de 7 en 7, etc.

3) Tremolor

En I’'MP es poden observar diversos tipus de tremolor. Malgrat que és un signe
molt caracteristic, només un ter¢ dels pacients presenten formes tremoriques
de la malaltia. De vegades el tremolor pot ser imperceptible a simple vista; el
pacient descriu una especie de tremolor intern, i de vegades pot ser percebut
mitjancant la palpaci6 o, més especificament, amb registres de tremolor.

El tremolor classic de I'MP és el de comptar monedes o pill-rolling (per la seva
semblanca amb els moviments de comptar monedes o amb les maniobres que
feien antigament els farmaceutics per a fer les pastilles). El tremolor sol ser
ritmic, amb una freqiiencia de 2 a 6 Hz —habitualment és de 4-5 Hz—, i de gran
amplitud —en contraposiciéo amb el tremolor essencial, que sol ser d’alta fre-
quencia (8-10 Hz) i baixa amplitud-. El tremolor pot afectar mans, peus, man-
dibula, llengua, llavis i faringe, pero habitualment no afecta tot el cap (con-
trariament al tremolor essencial, que generalment si que va acompanyat de
tremolor cefalic). El tremolor caracteristicament parkinsonia de repos dismi-
nueix amb els moviments i desapareix quan el pacient dorm. L'MP, a més del
tremolor de repos, pot presentar un altre tipus de tremolors com el postural,
menys caracteristic; aquest tipus de tremolor sol tenir més freqiiencia i menys
amplitud. Els pacients també poden presentar un tipus molt caracteristic de
tremolor, I'anomenat reemergent, que és el que reapareix en el pacient apro-
ximadament 5-10 segons després de mantenir una postura determinada.

A I'hora de dur a terme 'exploracié del tremolor, ens servirem de diferents
maniobres per a posar en relleu la preséncia de tremolor. A més, haurem
d’explorar-lo de diverses zones i determinar-ne la gravetat.

El tremolor facial se sol observar durant la mateixa entrevista clinica. Ens fixa-
rem en els moviments de celles, mandibula, llavis i barbeta. Els moviments en
mandibula, barbeta i llavis es poden assemblar als que fan els conills. La veu
pot presentar cert grau de tremolor, encara que el més habitual és que sigui
monotona i balbucejant (el tremolor de la veu sol ser més caracteristic d'un

tremolor essencial).

Pel que fa a les extremitats superiors, ’habitual és explorar el pacient en se-
destacié amb les manigues arromangades, ja que de vegades el tremolor sera
tan subtil que només veurem cocontraccions que no arribaran a produir un
moviment de l'articulacié. Sol-licitarem al pacient que posi mans i bracos en
repos sobre les cuixes (cal assegurar-se que el pacient estigui completament
relaxat, ja que si manté una postura voluntaria, no aconseguirem detectar el

tremolor de repos).
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Si el tremolor no és visible a simple vista després de deixar un marge de temps
de 5-10 segons, farem maniobres de distraccié/concentracié. Les més habitu-
als consisteixen a demanar al pacient que digui els mesos de I’any a l'inrevés,
restar des de 100 de 7 en 7 o dir noms de ciutats. Amb aquestes maniobres
podem aconseguir veure el tremolor de repos, que en el pla distal es manifes-
tara en forma de pill-rolling, encara que també podem veure una aproximaci6
i separacio6 dels dits. Des d'un punt de vista més proximal podrem detectar
moviments de pronosupinacio6 del canell i I'avantbrag. Altres tipus de tremo-
lors també poden estar presents, pero sén menys freqiients. Classicament el
tremolor de rep0Os en els pacients amb MP apareixera durant la deambulacio,
ja que és un dels moments de més relaxacio/repos d’extremitats superiors, i
podrem veure com es desencadena el tremolor amb moviments de pronosu-

pinacié del brag o el pill-rolling.

Per a valorar el tremolor en extremitats inferiors asseurem el pacient en una
llitera amb les cames penjant i farem maniobres de distraccio. E1 moviment

caracteristic seria de flexoextensio del peu.

Per a explorar el tremolor reemergent sol-licitarem al pacient en sedestaci6 que
elevi els bragos en posicié de 90° amb els palmells en flexi6é dorsal. Després de
mantenir aquesta postura durant 5-10 segons (i fins a 30 segons) veurem com

el pacient presenta una reemergencia del tremolor parkinsonia.

Per a explorar el grau de tremolor postural podrem dur a terme les maniobres
en les quals es confronten les dues mans, amb els colzes en flexio i les mans
i els dos indexs en extensio. S’indica al pacient que els ajunti tant com pugui
pero sense que s’arribin a tocar, i se li fa mantenir aquesta postura.

4) Inestabilitat postural

Els pacients amb MP tenen una alteracié dels reflexos posturals que els pro-
dueix una dificultat per a posar-se dempeus (reflex de redrecament) des d'una
cadira, i també presenten tendeéncia a caure. La deambulaci6 és caracteristica:
és lenta amb els peus imantats, una postura en anteflexi6, abséncia de braceig
i fent els girs en bloc. Els pacients tendeixen a caure cap endavant, en part
perque es queden imantats a terra. Presenten un augment en la freqiiéncia del
pas sense ser capacos de frenar-se, fet que s’anomena festinacio.

També es pot observar l'alteracié de reflexos posturals mitjancant el pull-test.
En aquesta maniobra, que es duu a terme amb el pacient dempeus, se li indica
que I'empenyerem cap enrere per les espatlles i que haura de fer I’esfor¢ de no
caure. Una vegada el pacient ha entes la maniobra, ens posarem darrere del
pacient per a evitar que caigui, farem una empenta de prova de baixa intensitat
i, posteriorment, una de més intensitat. El pacient pot no perdre 1’equilibri i

recuperar-se espontaniament o bé caure si no se l’atura. Una altra maniobra
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que pot indicar-nos si el pacient té una pérdua de reflexos és, tenint-lo assegut,
empenyer-lo cap enrere; habitualment es produeix un reflex d’extensié de la
cama per a no perdre l'equilibri (el signe de Souque), que en I’'MP es perd.

5) Altres troballes exploratories

¢ Bloquejos de la marxa. Els bloquejos de la marxa (freezing) es produeixen
en comencar la marxa, quan el pacient s’aproxima a un obstacle o quan
es passa per un lloc estret, com les portes.

¢ Oculomotricitat. L'afectacié d’estructures mesencefaliques pot produir
una alteraci6 de l’oculomotricitat, que inclou la fixacié ocular amb ines-
tabilitat en la fixaci6, moviments hipomeétrics, dificultat per a la conver-

gencia i per a la supraversio de la mirada, etc.

e Distonia. La distonia focal o segmentaria pot ser part de I'MP; de vegades,
una distonia unilateral d’extremitats inferiors, sobretot en pacients joves,
pot ser I'inici d’'una MP. El patr6 tipic de la distonia d’extremitats inferiors
en I’'MP és la hiperextensi6 del primer dit del peu associada a la hiperflexi6
de la resta dels dits, aixi com la inversi6 i extensi6 del peu. La freqiiéncia de
la distonia augmenta amb 1’evoluci6 de la malaltia, i és de més intensitat
en el membre més afectat. En altres ocasions podrem veure un peu estria-
tal (o formes aillades d’hiperextensi6 del dit estriatal), on predominara la
hiperextensi6 del primer dit amb una separaci6 de la resta. Altres formes
de distonia focal sén el blefarospasme i I'apraxia de 'obertura palpebral,
que se solen veure en estadis més avancats de la malaltia.

Altres manifestacions sistemiques de I'MP serien hiperhidrosi, seborrea o som-
noléncia. El signe de Meyerson es produeix per una exaltacio del reflex de
V'orbicularis oculi; aixi, si percudim la glabel-la amb una freqiiéncia d’1 per se-
gon, el pacient amb MP presentara el reflex de parpelleig amb cada percussio.
Tanmateix, aix0 no passara en pacients no afectats d'MP, en els quals a partir
de la tercera percussi6 es produira un cessament del parpelleig.

Si en 'exploraci6 s’observen atrofies, fasciculacions, reflexos exaltats o reflex

cutaneoplantar extensor, aixo posara en dubte el diagnostic d'MP.
2.2.2. Atrofia multisistema
L’atrofia multisistema (AMS) es produeix per una neurodegeneracié que afecta

predominantment els GB, el cerebel, 1a banya anterior de la medul-la, el cortex

i el troncoencefal.



© FUOC » PID_00231216 18

Trastorns del moviment: qiiestions generals

Habitualment les AMS presenten en l’exploracié una combinaci6 de signes
que posen en relleu els sistemes afectats. Es poden distingir diversos fenotips
d’AMS, una forma amb predominanca dels simptomes parkinsonians AMS-P,
una altra amb simptomes cerebel-losos AMS-C i una altra en que predominara
la disautonomia (tradicionalment coneguda com a sindrome de Shy-Drager).

Molts dels simptomes s6n compartits amb I’'MP i la manera d’explorar-los ja
s’ha explicat en aquest apartat.

1) Parkinsonisme

L’AMS pot presentar-se en forma d'una sindrome parkinsoniana; els elements
parkinsonians en 1’exploracié seran la rigidesa i la bradicinesia. En el cas de
I’AMS, com en altres parkinsonismes atipics, la rigidesa sera de predomini axi-
al. El tremolor de repos és menys freqiient que en I'MP.

2) Alteracions cerebel-loses

Podrem observar les alteracions cerebel-loses en I’AMS en forma d’una ataxia
de la marxa. Aixi, veurem una marxa talonejant, amb un augment de 1’area
de sustentacié. També observarem una dismetria apendicular que es pot ex-
plorar amb les maniobres dit nas o amb els moviments bal-listics de perse-
cuci6. En el pla apendicular també observarem un grau de disdiadococine-
sia. En 'exploracié de ’'oculomotricitat observarem una inestabilitat en la mi-
rada primaria amb moviments oculars hipermetrics o hipomeétrics. La parla
d’aquests pacients sera escandida, quan hi hagi una predominanca de simp-
tomes cerebel-losos, associada a la hipofonia caracteristica de les sindromes
parkinsonianes.

3) Signes piramidals

Ens podem trobar signes piramidals en I’exploracié com el signe de Babinski,
hiperreflexia. No observarem una feblesa manifesta, encara que de vegades si
que podrem observar amiotrofies o minipolimioclonies (o poliminimiocloni-
es), en les quals en estimular, per exemple, ’eminéncia ténar es podran obser-

var clons.
4) Disautonomia

Un tret molt caracteristic de I’AMS és la disautonomia. Per anamnesi podrem
preguntar sobre dificultats urinaries amb retenci6é d’orina, restrenyiment i im-
poténcia. Es molt caracteristic de la hipotensié ortostatica el mareig en po-
sar-se dempeus o el signe del penjador, en el qual el pacient refereix sensacié

d’estar penjat d'un penjador per la tensié muscular que es produeix a les cer-
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vicals a causa de les alteracions en la regulacio de la tensio arterial. Ens podem
trobar que en donar la ma al pacient aquest presenti una fredor i fins i tot un
fenomen de Raynaud espontaniament.

2.2.3. Paralisi supranuclear progressiva (sindrome de Steele-
Richardson-Olszewski)

1) Oculomotricitat

En la paralisi supranuclear progressiva la troballa més caracteristica i que déna
el nom a la malaltia és I’afectaci6é de I’oculomotricitat, al comencament amb
una dificultat per a la infraversid, posteriorment per a la supraversio i, final-
ment, una paralisi completa de la mirada. Una troballa exploratoria precog €s
el fenomen anomenat round-the-house, en el qual el pacient, a ’hora de fer el
seguiment sacadic en el pla vertical, presenta una desviacio de la linia mitjana
per reincorporar-se al seguiment en aquest pla. Les alteracions oculomotores
se solen acompanyar de simptomes parkinsonians com una deterioracié cog-

nitiva de caracteristiques frontals (sindrome disexecutiva).
2) Equilibri

Les alteracions de 1’equilibri es presenten de forma precog, amb dificultat per
a mantenir la bipedestacié amb seguretat i una tendéncia a la retropulsié. Les
caigudes son freqiients i moltes vegades els pacients arriben a la consulta amb
seqiieles d’aquestes caigudes com fractures o hematomes. Es habitual que co-
mencin presentant dificultats a I’hora de baixar escales, atesa la tendéncia al
retrocoli i la dificultat en la infraversié de la mirada. A vegades, els pacients
arriben directament a la primera visita en cadira de rodes per la inestabilitat
postural. Les maniobres per a explorar 1'equilibri ja s’han comentat en la sec-
ci6 d'MP.

3) Parkinsonisme

La rigidesa en els pacients amb PSP és de predomini axial, de musculatura

extensora i més evident a les cervicals.
4) Distonia

La distonia facial és molt caracteristica i els pacients presenten una expressio
caracteristica, la «facies de sorpresa» o «facies d’espant» per afectaci6 sobretot
de la musculatura supraorbitaria. Els pacients tenen les celles aixecades, amb
retracci6 palpebral i disminucié del parpelleig.
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2.2.4. Degeneracié corticobasal

Els simptomes de la degeneraci6 corticobasal (DCB) solen ser caracteristica-
ment asimetrics des de l'inici, i aquesta asimetria es manté al llarg de la malal-
tia.

En I’exploraci6 inicial trobarem simptomes parkinsonians com rigidesa i bra-
dicinésia i, ocasionalment, tremolor. Les mioclonies també poden estar pre-
sents, i solen ser mioclOnies reflexes, ja que tenen un origen cortical. Per a veu-
re si n’hi ha, podem aplicar estimuls sensitius tocant o percudint a la ma (de
vegades les podrem comprovar amb estimuls sonors, aplaudint per exemple).
També podrem trobar trets corticals com apraxia, alteracio sensitiva cortical
(com agrafoestesia, asomatognosia, etc.). El fenomen del membre alienigena,
encara que no és tan comu com la resta de les troballes exploratories, €s molt
caracteristic de la DCB. Consisteix en la levitaci6 espontania de I’extremitat
afectada, que el pacient de vegades pot no reconeixer com a propia, d’aqui la
denominacié de membre alienigena. Les postures distoniques d’extremitats,
inclosa la ma i el peu estriatal, no sén infreqiients. I'apraxia de l'inici de la

mirada també pot apareixer.

La deterioraci6 cognitiva amb apraxia ideomotora és una constant al llarg de

la progressio de la malaltia.

2.3. Trastorns hipercineétics

Els trastorns hipercinetics sén aquells en qué observarem un augment del mo-
viment; generalment, en aquest grup s’inclou el tremolor, la corea, el bal-lisme,
l'atetosi i les mioclonies. Els TM hipercinétics poden tenir el seu origen en
qualsevol punt del sistema motor, des del cortex motor fins al muscul, o bé en
el sistema extrapiramidal; I’abséncia de control voluntari n’és la caracteristica

comuna.

Els trastorns hipercinetics poden ser ritmics o arritmics, ocorrer ailladament o

en associacié amb altres simptomes neurologics.

A I'hora d’analitzar els trastorns hipercinetics, caldra tenir en compte:

a) La part del cos afectada, la localitzaci6 exacta.

b) El patr6 d’extensio del moviment, si afecta solament una part del muscul

o el muscul sencer, si aconsegueix produir el moviment de l’articulacio, si es

produeix una seqiiéncia complexa de moviments.
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c) El patrd, el ritme, la uniformitat, la regularitat i la seqtiencia dels diferents
moviments, tenint en compte que pot repetir-se el mateix patré6 en els matei-
x0s musculs o presentar-se un patrd aleatori i irregular en els diferents grups

musculars.

d) La velocitat, el curs i la freqiiéncia de cada tipus de moviment.

e) L'amplitud i forca del moviment.

f) La relaci6 amb la postura, I’estat de repos, 'activaci6 amb el moviment vo-
luntari o involuntari, si és desencadenat per estimuls, per la fatiga o té un pa-
tr6 temporal/circadiari.

g) La resposta a la calor o al fred.

h) La relaci6 amb les alteracions emocionals.

i) El grau de supressié mitjan¢ant l’atencié o amb trucs sensitius.

j) La preséncia o abséncia de moviments durant el somni.

Els moviments involuntaris solen augmentar en situacions d’estrés o nervio-

sisme i desapareixen mentre es dorm.

2.3.1. Tremolor

El tremolor es defineix amb una série de moviments involuntaris, ritmics i
oscil-latoris.

Els tremolors poden ser classificats de diverses maneres: per la localitzacio, la
freqliencia, I'amplitud, el ritme, la relacié amb el moviment, 1'etiologia o la
patologia subjacent.

L’amplitud pot ser petita o gran, i poden produir-se en una o més parts del
cos. Un tremolor és simple quan només afecta una part del cos; un tremolor
compost inclou diversos grups musculars i pot ser una barreja de diversos mo-
viments (per exemple, associar-se moviments alternants de flexoextensié amb
pronacio i supinaci6). El tremolor no solament implica musculs agonistes i
antagonistes, siné que també poden participar-hi muasculs fixadors i sinergics.
El tremolor pot estar present en repos o amb ’activitat. Alguns tremolors es
poden agreujar fent que el pacient mantingui una postura com enfrontar els
dits amb els dits separats mentre es mantenen els bracos estirats. Altres ma-
niobres de provocaci6 serien l'escriptura, fer moviments lents i repetitius, fer
I'espiral d’Arquimedes, demanar al pacient que pinti una linia entre dues al-

tres linies que estan a prop entre si.
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Altres factors que cal tenir en compte sén la relacié amb la fatiga, I’emocio, la
calor, el fred, 1'as de medicacio, la resposta a 1’alcohol o el consum de toxics.

El tremolor pot ser unilateral o bilateral; comunament implica les parts dis-
tals de les extremitats com dits i mans, pero també pot afectar bracos, peus,
cames, llengua, parpelles, mandibula, cap i de vegades sembla que afecta tot
el cos. La freqiiéncia del tremolor pot ser baixa, mitjana o alta. Freqtiéncies
de 3 a 5 Hz sén considerades lentes, mentre que de 10 a 20 Hz es consideren
altes. L'amplitud del tremolor pot ser fina, mitjana o gran. El tremolor pot ser
constant o intermitent, ritmic o relativament ritmic, ja que, per definicio, el
tremolor sol ser ritmic. No obstant aixo, també existeixen tremolors irregulars

com el tremolor mioclonic.

La relacié amb el repos o l'activitat ens servira per a dividir el tremolor en dos

tipus: de repos i d’accio.

e FEl tremolor de repos és el que apareix quan el pacient esta relaxat (per
exemple, amb les mans a sobre de les cuixes, o mentre el pacient camina)
i desapareix quan el pacient utilitza voluntariament aquesta part del cos.

Aquest tipus de tremolor és caracteristic de I'MP i d’altres parkinsonismes.

e El tremolor d’acci6é apareix quan es fa alguna activitat; es pot dividir en
dos tipus, postural, cineétic, isometric i d’acci6 especifica. Unicament quan

son greus els podem veure amb el repos.

El tremolor postural es fa evident quan mantenim una postura dels membres
en posicié antigravitatoria (per exemple, amb els bragos estirats). Les formes
més comunes de tremolor postural son l’exacerbacié del tremolor fisiologic i
el tremolor essencial.

Els tremolors cinetics apareixen quan es fa un moviment voluntari i es poden
produir al principi, durant o al final del moviment.

El tremolor intencional terminal és el més comu dels tremolors cinétics i és
molt caracteristic de les malalties cerebel-loses. Aquest tipus de tremolor apa-
reix quan es requereix precisié per a tocar un target, com en la maniobra dit-
nas-dit, o quan el pacient toca amb el dit gros del seu peu el nostre index. El tre-
molor sol empitjorar durant el moviment i sobretot quan s’apropa a ’objectiu,
moment en el qual I’extremitat comenca a tremolar, habitualment d'un costat
cap a l'altre, perpendicularment a la linia per la qual transcorre el moviment;

com més ens apropem a l’objectiu més empitjora.

Alguns tremolors poden ser classificats de més d’'una manera. La major part
dels tremolors s’exacerben en contextos d’ansietat, d’estres i de fatiga. Les es-
garrifances son un tipus de tremolor precipitat pel fred, encara que es poden

veure moviments idéntics en trastorns psicogens.
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Un tremolor d’amplitud i freqiiéncia mitjana apareix en situacions d’ansietat,
sense que aixo suposi un signe de malaltia neurologica. El tremolor és habitu-
alment postural, més evident amb les mans esteses, i pot empitjorar amb el

moviment.

El tremolor essencial és habitualment postural perd d’amplitud mitjana; pot
fer-se de més amplitud quan es fa més greu. El tremolor intencional que es veu
en pacients amb esclerosi multiple és habitualment d’amplitud mitjana i pot
variar fins a fer-se greu; pot ser de gran amplitud i irregular, especialment quan
s’associa a ataxia. Els tremolors de més amplitud es poden veure en multitud
de malalties i solen ser de gran amplitud. El tremolor parkinsonia és el més
freqiient. La malaltia de Wilson és una altra de les malalties que cursen amb un
tremolor de gran amplitud. El tremolor en 'alcoholisme també pot ser ampli,
sobretot en el delirium tremens.

Tremolor fisiologic

El tremolor fisiologic esta present en individus sense cap patologia. La seva
freqiiéncia varia entre 8-12 Hz amb una mitjana de 10 Hz. En individus joves
és més rapid i és més lent en nens i vells. La freqiiéncia del tremolor sera la
mateixa per a totes les parts del cos de I'individu. El tremolor es fara més visible
en situacions d’ansietat, por, fatiga (tremolor de 1’escalador) i altres condicions
en les quals el to adreneérgic augmenta.

Un altre exemple tipic de tremolor fisiologic agreujat és el que es veu en
I’hipertiroidisme. Aquest tremolor es produeix, sobretot, en els dits i les mans,
i pot ser dificil de veure; el podrem desemmascarar posant les extremitats en
tensio, fent moviments voluntaris lentament, posant les puntes dels indexs
confrontades i tan a prop com sigui possible pero sense que es toquin. El tre-
molor pot ser més ben percebut si posem un full de paper sobre els dits estirats;
la vibraci6é del paper sera visible fins i tot si el tremolor no ho era a simple
vista. El tremolor fisiologic pot produir-se tant en repos com amb l'activitat
i s’activa amb l'estres i 'ansietat. Tremolors semblants es poden observar so-
ta els efectes de I’alcohol, la nicotina, la cafeina, les amfetamines, 1’efedrina
i altres estimulants. Es tipic de I’hipertiroidisme observar un tremolor fi a les

parpelles amb els ulls tancats (signe de Rosenbach).
Tremolor essencial

El tremolor essencial té caracteristicament una freqiiéncia alta i una ampli-
tud menor que la que veiem en el tremolor parkinsonia. Es predominantment
postural i d’acci¢, i sol afectar ambdues mans, el cap i la veu. Empitjora amb
I'ansietat. El moviment del cap pot ser anteroposterior (si-si) o lateral (no-no).
Un dels reptes diagnostics més freqiients és diferenciar el tremolor incipient
d’'una MP del tremolor essencial. El tremolor en I'MP és més prominent en
repos, mentre que en el tremolor essencial sol océrrer amb el manteniment

de la postura, per exemple amb els bracos estesos o amb l’acci6. El tremolor
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parkinsonia pot estar present quan el pacient manté els bracos estesos, pero
habitualment disminueix o desapareix, momentaniament, quan es fa un mo-
viment, mentre que el TE empitjora quan s’intenta fer una accié precisa. El
pacient amb tremolor essencial sol tenir dificultats per a beure aigua d'un got,
mentre que el pacient amb MP generalment podra beure satisfactoriament. El
cap i la veu solen estar afectades en el TE, mentre que en I'MP estan afectats
llavis i barbeta. Els blocadors- poden millorar el TE, en canvi no tindran efec-
tes sobre el tremolor parkinsonia.

Tremolor cinétic

El tremolor cinétic o de Holmes té un origen al troncoencefal i mesencefal (en-
cara que també es pot observar en algunes lesions talamiques); és un tremolor
greu, ampli, de baixa freqliencia (2-5 Hz) i que afecta tant la musculatura pro-
ximal com la distal. Caracteristicament el veiem en repos, empitjora amb la
postura i es fa maxim amb el moviment. Clinicament sembla una combinaci6
de tremolor parkinsonia i cerebel-16s. Sol ser unilateral, generalment secundari
a una lesio (ictus, traumatic). S'origina, com s’ha esmentat, en el nucli vermell
del mesencefal i es creu que és a causa d'una lesi6 de les vies cerebel-loses efe-
rents, aixi com de les fibres nigrostriatals que discorren pel mesencefal.

Tremolor ortostatic

Es una variant del tremolor essencial que afecta les cames; sol ser d'una alta
freqiiencia i presenta una laténcia des que el pacient es posa dempeus fins
que comenga. Es un tremolor que pot ser audible amb el fonendoscopi. Aixi,
si col-loquem la membrana del fonendoscopi sobre els panxells del pacient
en bipedestacio, podrem sentir el signe de 'helicopter (el so s’assembla al de
les helices d'un helicopter quan volten). El tremolor desapareix en caminar o
amb la sedestacio.

Altres tipus de tremolors

¢ El tremolor neuropatic és habitualment ampli, postural i d’acci; sol

veure’s en pacients amb neuropatia periferica.

e El tremolor distonic és localitzat, irregular i postural; pot assemblar-se al
tremolor essencial, perd és més irregular i asimetric; solem veure’l associat

a la distonia, pero de vegades no arribem a veure una distonia franca.

e El tremolor cefalic es pot presentar en pacients amb distonia cervical o
pacients amb rampa dels escrivents, que pot presentar tremolor a 1'hora

d’escriure.

Hi ha tremolors primaris, com el tremolor de l'escriptura, que només aparei-
xera quan el pacient faci aquesta activitat en concret.
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2.3.2. Corea

Corea significa ball en grec. Es caracteritza per ser un moviment involuntari,
irregular, sense un proposit concret, que es presenta anarquicament i abrup-
tament, sense que es pugui predir on es produira el segiient moviment.

La malaltia de Huntington és el paradigma de malaltia coreica; hi haura altres
causes de corea, tant genetiques —com la coreoacantocitosi— com a secundaries,
per exemple, una sindrome antifosfolipid; moltes de les troballes exploratories

s'imposaran unes a altres.

En la corea, els moviments sén d’un costat a l’altre del cos i aleatoris. De ve-
gades, els moviments sembla que tinguin un objectiu en formar part dels mo-
viments d'un altre moviment pseudovoluntari (per exemple, aprofitar per a
recol-locar-se les ulleres en presentar un moviment coreic del brag). La corea
pot tenir cert grau de supressio, encara que no arriba al grau de supressio dels
tics. Augmenta amb l'estres, la tensio, 1'activitat muscular i la concentraciod
(per exemple, quan es demana als pacients que restin cap enrere de set en set).

Els moviments disminueixen amb la relaxaci6 i desapareixen mentre es dorm.

La distribuci6é dels moviments coreics és variable, poden incloure una extre-
mitat, la meitat del cos (hemicorea) o poden ser generalitzats. E1 més habitual
és que s'inicii a les parts distals de les extremitats superiors, perd també pot
afectar la part proximal, les extremitats inferiors, el tronc, la cara, la llengua,
els llavis i la faringe. Poden presentar-se moviments repetitius o ganyotes a la
cara, que solen anar canviant de localitzaci6 i forma. L'afectaci6 de les cordes
vocals pot donar lloc a vocalitzacions, provocar dificultats a ’hora de mante-
nir la fonacié o portar a l’afonia.

La corea interromp la coordinacié harmonica dels moviments primaris entre
musculs agonistes i antagonistes. La dificultat per als moviments alternants o
per a fer moviments seqiiencials, que es poden explorar mitjancant la manio-
bra de Luria, indiquen una alteraci6 de la funcié motora. Quan se sol-licita al
pacient que estiri els bracos ens podem trobar amb moviments constants dels
dits (com si estiguessin tocant el piano). El signe del lleter consisteix a dema-
nar al pacient que estrenyi entre les seves mans el dit index de 1’explorador.
Amb aquesta maniobra podrem observar els moviments constants del pacient,

que és incapa¢ de mantenir la contraccio.

La corea pot ser desemmascarada si es demana al pacient que faci dues tasques
simultaniament, per exemple, protrusi6 lingual i alhora la maniobra dit-nas.
Quan la corea es generalitza, el pacient es trobara en continu moviment. Asso-
ciada a la corea sol haver-hi una hipotonia dels musculs amb una disminuci6é

de la resisténcia als moviments passius.
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Quan es demana al pacient que aixequi els bracos per sobre del cap, les mans
solen posicionar-se en hiperpronacio.

La impersisténcia motora es defineix com la impossibilitat per a mantenir una
determinada postura de manera perllongada i sol ser una troballa molt comu-
na en la corea. La maniobra amb la qual habitualment s’explora és la protrusi6é
lingual; en aquesta maniobra exploratoria es demana al pacient que mantin-
gui la llengua fora de la boca durant una estona (almenys 10 segons). Al llarg
de l'evolucié de la malaltia, el pacient tindra cada vegada més dificultats per
a mantenir la llengua fora i fins i tot per poder treure-la i, si ho aconsegueix,
ho fara de manera explosiva i tornara a introduir-se-la rapidament a la boca.
Es el signe del papamosques (també conegut com de la serp o del dard, per la
brevetat i explosivitat del moviment). La ratio de parpelleig en la corea esta
augmentada.

La hipotonia pot donar lloc a la presencia de reflexos pendulars i, en el cas de
la malaltia de Huntington, als reflexos penjats.

A més de la malaltia de Huntington existeixen altres variants, de tipus rigido-
acinetiques i distoniques, sobretot quan la forma de debut és juvenil (variant
de Westphal). En estadis avancats de la malaltia, la distonia i el parkinsonisme

dominaran el quadre clinic.

La coreoacantocitosi és una altra malaltia genetica que cursa amb corea pero
en la qual els tics s6n molt predominants, aixi com les conductes autolesives,
la distonia oromandibular (protrusio6 lingual en intentar menjar). Al contrari
que en I'MH, els reflexos estaran disminuits o abolits.

2.3.3. Atetosi

L’atetosi és molt semblant a la corea, pero els moviments s6n més lents, més
sostinguts i de més amplitud. També sén irregulars, encara que de vegades en
I'exploracié poden arribar a semblar ritmics. Poden afectar extremitats i també
la cara, el coll i el tronc. En les extremitats afecta els dits, les mans i els peus.
El moviment és una combinaci6 de flexid, abduccid, pronacié i supinaci6, en
que alternen diversos graus. Els moviments es propaguen d’un costat a l'altre
del cos, com en el cas de la corea, i empitjoren amb la concentraci6 i milloren

amb el repos.
2.3.4. Distonia
La distonia és la contracci6 espontania, involuntaria i mantinguda que fa que

els pacients presentin postures forcades de les parts afectes del cos generalment

a causa de cocontraccions d’agonistes i antagonistes.
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La distonia sol afectar extremitats, coll, tronc, parpelles, cara o cordes vocals.
Pot ser constant o intermitent, generalitzada, segmentaria, focal o multifocal,
o presentar-se en forma d’hemidistonia. Els moviments distonics solen tenir
un patré estereotipat i tendeixen a produir-se en la mateixa localitzacio, en
comparacioé amb els moviments coreics, que sén anarquics. La velocitat de la
distonia varia, des de lenta, com en l'atetosi, fins a rapida, de tipus mioclonic.
Quan el moviment és curt en durada (menys d'un segon), I'anomenem espas-
me distonic; quan és més sostingut, de diversos segons de durada, en diem
moviment distonic; i quan es perllonga de minuts a hores ens referirem a una

postura distonica.

La distonia d’acci6 ocorre quan fem un moviment voluntari. Com en l'atetosi,
podem trobar un fenomen d’overflow, i la distonia pot desencadenar-se quan
fem servir altres parts del cos.

La distonia generalitzada sol implicar diverses parts del cos i generalment pro-
dueix postures de torsi6 en extremitats i tronc. Els moviments solen ser lents,
de vegades son extravagants, fins i tot grotescos quan son torsions, i giratoris
amb una contracci6 sostinguda en el pic del moviment (distonia de torsio).
La distonia de torsi6 pot comencar en la musculatura distal, habitualment en
els peus amb una postura en flexi6 plantar i inversio, i posteriorment afecta el
membre contralateral, les extremitats superiors, el trong, la cara ilallengua. En
molts casos, hi ha moviments de torsié en la musculatura d’espatlles, maluc
i tronc. En la distonia axial tota la columna pot estar afectada i el pacient
pot presentar lordosi i escoliosi amb una inclinaci6 de les espatlles i la pelvis.
També poden presentar-se disartria i ganyotes facials. Els musculs estan en una
continua hipertonicitat i, a vegades, poden arribar a ser dolorosos. Els movi-
ments son involuntaris i solen empitjorar amb l’activitat i I'estrés. De vegades,
les postures distoniques poden quedar fixes i causar retraccions i deformitats.

Les distonies focals sén contraccions involuntaries circumscrites a una localit-
zaci6. Una de les formes més freqiients és la distonia cervical (torticoli), que,
habitualment, afecta el coll i les espatlles. L'efecte resultant sera un moviment
de torsi6 del cap cap a un costat. Altres moviments seran els moviments en
extensio: retrocoli, flexio, anterocoli. Al comenc¢ament, els moviments poden
ser espasmodics, intermitents, pero finalment, en el curs de la sindrome po-
den derivar en una contracci6é continua i acabar produint una desviacio fixa
del cap. Molts pacients tenen un truc sensitiu que els ajuda a véncer la postu-
ra que han adoptat. Els trucs sensitius més freqiients son tocar-se alguna part
de la cara, recolzar el cap o fer un gest antagonista. La rampa de l'escrivent
és una altra forma de distonia focal de la ma, en que la musculatura de la
ma i l'avantbrag¢ pot patir contraccions espontanies, generalment desencade-
nades per l'escriptura. Altres formes de distonia focal seran el blefarospasme,
que produeix un tancament espontani i forcat de les parpelles. La distonia
oromandibular afecta la boca, els llavis i la mandibula. Una combinaci6é de
blefarospasme i distonia oromandibular constitueix la sindrome de Meige. La

distonia espasmodica es produeix per una distonia de les cordes vocals. La dis-
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tonia de la dansa del ventre fa referéncia als moviments que afecten la muscu-
latura abdominal. Les distonies segmentaries s’estenen a més d’un grup mus-
cular per les regions contigiies (per exemple, la combinaci6 de la distonia oro-
mandibular amb la cervical).

2.3.5. Hemibal-lisme

L’hemibal-lisme es defineix com a moviments bruscos habitualment proxi-
mals que ocorren en una extremitat; solen ser deguts a una lesi6 del nucli sub-
talamic contralateral. Els moviments s’assemblen a la corea en el sentit que no
tenen un objectiu, que s6n involuntaris, pero s6n més abruptes que la corea.
Solen ser unilaterals i molt rarament es produeixen bilateralment (bibal-lisme)

o solament en una extremitat (monobal-lisme).

2.3.6. Discinesies

Encara que tots els moviments hipercinétics son per definicié discinesies, en
general parlem de discinesies per a referir-nos als moviments hipercinetics se-

cundaris a 1'as de farmacs.

Discinesies orofacials: sén moviments involuntaris de 1a boca, cara, mandibula
o llengua. Els moviments més comuns son les ganyotes, el frunziment de boca
i llavis, aixi com moviments de torsi6 linguals, com si s’estigués mastegant

xiclet, llepant o fins i tot ensumant.

2.3.7. Mioclonia

El terme mioclonia ha estat emprat per a descriure diversos tipus de movi-
ments. En general, la mioclonia es defineix com un moviment simple o repe-
titiu, abrupte, curt, rapid, irregular, arritmic, asinergic. Les contraccions poden
produir-se en parts de musculs, a tot el muscul o en grups musculars. Els mo-
viments s6n més rapids que en la corea. La mioclonia afecta principalment els
musculs d’extremitats i el tronc, pero l'afectacio sol ser multifocal, difusa per
tot el cos. També pot afectar la musculatura facial, la mandibula, la llengua,
la faringe i la laringe. Pot apareixer en moviments successius o simultanis de
diversos grups musculars. La mioclonia pot apareixer en ambdues parts del
cos de manera sincronica, fet diferencial de la mioclonia. Els moviments es-
pasmodics solen apareixer de manera paroxistica en intervals irregulars, tant
en repos com amb 1'acci6; habitualment poden veure’s desencadenats per ac-
tivitat mental, emocions o estimuls visuals o auditius. Els moviments mioclo-
nics, com les fasciculacions o les miocimies, solen ser d’escassa intensitat per a
produir un moviment. Més sovint poden afectar un muscul sencer o un grup
de musculs i produir moviments clonics d’extremitats. Poden ser prou inten-
sos per a causar el moviment de 'extremitat bruscament. la mioclonia pot ser

més subtil, com una simple contracci6 del dit gros del peu.
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La mioclonia es pot classificar de diverses maneres: mioclonia positiva respec-
te a negativa, epiléptica respecte a no epileptica, reflexa (desencadenada per
estimuls sensitius) respecte a espontania, ritmica respecte a arritmica. Anato-
micament pot ser periférica, espinal, segmentaria, troncoencefalica o cortical.
També, per l'etiologia, pot ser fisiologica, essencial, epiléptica i simptomatica.

L’asterixi és una forma de mioclonia negativa, una relaxaci6 transitoria, abrup-
ta i anormal d’un grup muscular.

Habitualment, ens referirem a mioclonia per a les mioclonies positives. Les
mioclonies corticals reflexes sén mioclonies focals precipitades per estimuls
sensitius (de qualsevol modalitat). Les mioclonies fisiologiques s6n habituals
en la poblacié normal. Les mioclonies del son sén freqiients en la transicio al

son. El singlot és una altra forma comuna de mioclonia fisiologica.

L'opsoclonia sén moviments anarquics i rapids dels ulls, i quan s’acompanya

de mioclonia es denomina opsoclonia mioclonia.

Les mioclonies d’accié es produeixen quan el pacient utilitza el membre afec-
tat.

Hi ha una forma generalitzada de mioclonies, la sindrome de Lance-Adams,
que es pot produir després de presentar el pacient una anoxia cerebral (per

exemple després d'una aturada cardiaca).

La mioclonia palatal es caracteritza per un moviment involuntari i ritmic del
paladar, la faringe i de vegades la laringe, la musculatura ocular, el diafragma
i a vegades altres musculs. En aquest cas, els moviments no cedeixen amb el
son. En el paladar observarem un moviment d’ascens i descens o cap a un
costat. La paret posterior faringia es moura cap a un costat i la laringe, cap
amunt i cap avall. Els moviments de diafragma i laringe poden causar una
respiracié amb sons guturals. L'obertura i tancament de la trompa d’Eustaqui
produeix un clic que de vegades és audible. La mioclonia palatal es produeix
amb lesions que impliquen el triangle de Guillain-Mollaret.

2.3.8. Mioritmia

El terme mioritmia es refereix a un moviment lent (de 2 a 3 Hz) de caracteris-
tiques ritmiques i alternants que poden semblar un tremolor. La caracteristica
diferencial sera la lentitud dels moviments. La mioritmia pot ser intermitent
o continua, sincrona o asincrona, i desapareix durant el son. Els moviments
poden afectar un o diversos membres, el cap i els ulls. La mioritmia oculomas-
ticatoria és la combinacié dels moviments de vergeéncia pendular dels ulls as-
sociats amb contraccions de la musculatura masticatoria. Es especifica de la

malaltia de Whipple.
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2.3.9. Tics

Fenomenologicament, el tic és la resposta motora a una necessitat de
I'individu d’alleujar una sensaci6 interior de tensié i incomoditat. Aquests
moviments son en certa mesura involuntaris, pero el pacient pot controlar-los
fins a cert punt. Els moviments solen ser rapids i irregulars pero repetitius. El
tic es defineix com un acte coordinat, repetitiu, sense un proposit concret, que
implica un grup de musculs produint un moviment concret. Com s’ha dit,
generalment el pacient pot suprimir els tics, pero aixo porta a un fenomen de
rebot. Els tics poden agreujar-se en situacions d’estres i cessen durant el son.
Poden afectar qualsevol part del cos, pero sén més tipics a la cara, per exemple
parpelleig, ganyotes amb el nas, moviments d’espatlla. També son caracteris-
tics els tics vocals o fonics, a vegades molt estranys, com grunyits. Els tics sén
molt tipics de la sindrome de Gilles de la Tourette. En aquest cas es presenten
multifocalment i van associats a comportaments compulsius, ecopraxia, mo-
viments estereotipats i nombroses vocalitzacions, que, de vegades, tenen un

contingut obsce (coprolalia).
2.3.10. Acatisia

L'acatisia es defineix com l'experiéncia interna d’inquietud que obliga el paci-
ent a estar en continu moviment. Sol ser secundaria a 1'as de farmacs, sobretot

blocadors del receptor de la dopamina.
2.3.11. Estereotipia

L'estereotipia és un moviment repetitiu que no té una finalitat concreta pero
que, de vegades, sembla com si en tingués. Es involuntaria i sol tenir un patrd
determinat; el moviment de picar el peu és un exemple d’estereotipia. Les es-
tereotipies estan molt associades a trastorns psiquiatrics com ’ansietat, el tras-
torn obsessiu compulsiu, I’esquizofrénia, I’autisme o el retard mental. La sin-
drome de Rett presenta estereotipies manuals. A vegades, les estereotipies po-
den assemblar-se als tics, pero la principal diferéncia és I’abséncia de supressio
amb rebot posterior que presenten els tics. Els manierismes s6n formes com-
plexes d’estereotipies que generalment sén més lentes i que poden apareixer

només en situacions d’estrés o quan es fa una determinada activitat.
2.3.12. Fasciculacio

Les fasciculacions sén contraccions de grups o fibres musculars; generalment
no tenen prou entitat per a moure articulacions, excepte els dits. S6n variables
en grandaria i intensitat i, de vegades, veurem la transmissié del moviment
al llarg del mascul per la pell. S6n irregulars, inconstants i anarquiques. De
vegades son dificils de percebre i poden aparéixer quan 'examinador no esta
mirant. A vegades, en situacions de fatiga i fred, les podem veure més pronun-
ciades. Per a explorar les fasciculacions el pacient ha d’estar relaxat i comode, a

una temperatura mitjana. Podem utilitzar maniobres de provocaci6, com per-
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cudir suaument sobre el muscul, encara que no sempre es faran perceptibles.
Per a poder veure-les cal una llum correcta, amb una inclinacié obliqua. En les
dones poden ser més dificils de veure, perqué tenen un pannicle adipés més
gruixut. En cas de no ser visibles, es poden intentar palpar o fins i tot auscultar.
Les fasciculacions no cedeixen durant el son. Es poden exacerbar quan es pren
medicaci6 colinérgica o pel consum de cafeina.

La principal diferéncia entre les fasciculacions i les fibril-lacions és que les
tibril-lacions es limiten a una tnica fibra muscular, mentre que les fasciculaci-
ons son contraccions de grups musculars o fins i tot de tots els grups musculars
dependents d'una unitat motora. Les fasciculacions son tipiques de malaltia

de motoneurona.

Les fasciculacions en petits grups musculars de la ma poden causar moviments
subtils anomenats minipolimioclonies (o poliminimioclonies), encara que re-

alment no és una mioclonia.

2.3.13. Miocimia

Les miocimies son moviments involuntaris, espontanis localitzats, transitoris
o persistents que afecten pocs paquets musculars en un tinic mascul, perd que
habitualment no tenen l’entitat suficient per a desplacar una articulaci6. Els
moviments solen ser lents i ondulants (com el moviment d’un cuc). Habitu-
alment, son llargues i cobreixen una area més gran que les fasciculacions. No
s’afecten pel moviment o la posici6 i no cedeixen durant el son. La forma més
freqiient de miocimia sén les miocimies facials. S’agreugen per cansament, es-
tres o us de cafeina.

Les miocimies poden ser generalitzades, segmentaries o focals. Les miocimies
focals sbn més comunes que les generalitzades.
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3. Aproximacié als fonaments de ’avaluacio
neuropsicologica en trastorns del moviment

Jesus Pérez Pérez
3.1. Introduccio

L’avaluacié neuropsicologica és una aproximacio a l’estat cognitiu, psicologic
i conductual dels pacients. En els pacients amb trastorns del moviment cal
tenir en compte les alteracions propies del moviment i les repercussions que

aquestes poden tenir en les proves neuropsicologiques emprades.

L'objectiu d'una avaluacié neuropsicologica és proveir un perfil de capacitats
cognitives dels pacients que serveixin per al diagnostic diferencial, aixi com
per a ajudar en el maneig terapeutic. Especificament, en els trastorns del mo-
viment la funcié de l'exploracié neuropsicologica és identificar la presencia
d’alteracions minimes en la funcié cognitiva, ajudar al diagnostic diferencial
del tipus de trastorn de moviment —per exemple, la malaltia de Parkinson (MP)
enfront de demencia per cossos de Lewy (DCL)-, ajudar a distingir entre de-
pressio i altres causes d’alteracié conductual com l’ansietat, ajudar a distingir
la naturalesa progressiva d'una entitat respecte d’un procés estatic, encaminar
cap a un tractament cognitiu especific, avaluar la idoneitat dels pacients per a
sotmetre’ls a una intervenci6 d’estimulacio6 cerebral profunda (ECT), tenint en
compte els efectes d’aquesta, determinar la capacitat d'un pacient en la presa
de decisions financeres o sobre 1’autocura.

3.2. Seleccio de la bateria neuropsicologica adequada

Quan s’examinen pacients amb trastorns del moviment (TM), és necessari te-
nir en compte una serie de factors que poden influir en el rendiment dels pa-

cients en les proves.

En general, per a administrar les bateries neuropsicologiques poden caldre ho-
res, depenent del grau de deterioraci6 del pacient i de les proves escollides.
En el cas dels pacients amb TM, atesa la seva capacitat d’atenci6 limitada, les
alteracions emocionals, la discapacitat fisica o els efectes de la medicaci6 (per
exemple, discinesies o tremolor), és necessari escollir correctament les proves
que es volen fer, per la qual cosa les avaluacions neuropsicologiques habitual-

ment seran més curtes en durada.

També, a I'hora de plantejar-nos el tipus d’exploracié que volem fer, hem de
tenir en compte si administrem bateries fixes o bé bateries flexibles. La seleccio
de les proves depen d’un gran nombre de factors, inclosos els dominis cogni-

tius especifics que volem avaluar (per exemple el domini atencional), la neces-
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sitat de fer proves que es puguin reproduir en estudis pre i post (per exemple,
abans i després d’estimulaci6 cerebral profunda), els antecedents sociodemo-
grafics de I'individu, aixi com les condicions fisiques d’aquest (no és el mateix
avaluar un pacient amb un temor invalidant que li impedeix l'escriptura que
avaluar algti que no presenti tremolor) (Lezak, 2012).

La selecci6 de les proves, com s’ha dit, pot ser fixa (una bateria de proves in-
variables) o flexible (ajustada a les necessitats del pacient segons va transcor-
rent I'exploracio). Les bateries fixes son optimes per a estudis longitudinals, en
els quals es pretén avaluar el pacient de manera consecutiva. Tant les bateries
obertes com les tancades ens poden proporcionar un perfil neuropsicologic,
tot i que el més recomanable és utilitzar un model central sobre el qual es pu-
guin afegir de manera individual altres proves per a examinar correctament la
cognicio, I'afectivitat i la conducta (Lezak, 2012). En funci6 de la pregunta que
vulguem contestar o del domini que vulguem explorar, escollirem una prova o
altra per a valorar memoria, deficits visuoespacials o disfunci6é executiva amb
meés detall. En moltes ocasions els resultats de la bateria cognitiva «central»
seran suficients per a emetre un judici, pero altres cops sera necessari ampliar
aquesta bateria i, de vegades, no es podra emetre un judici precis encara que

fem una avaluaci6 neuropsicologica extensa.

3.3. Condicions d’administracio

Triar un lloc adequat per a fer les avaluacions és necessari per a dur a terme una
avaluaci6 optima. I’avaluador ha de ser conscient de les necessitats del pacient
(pacients amb baixa agudesa visual, alteracions motores, etc.) i adaptar-s’hi. Si
el pacient té un trastorn hipercinétic, s’hauria d’utilitzar una cadira fixa amb
bracos que l'ajudin a controlar els moviments; el pacient també hauria d’estar
allunyat d’objectes amb els quals es pogués fer mal (fer-se un cop contra la
paret, clavar una puntada de peu al refor¢ d’una taula, etc.).

La sala on es fa 1’avaluaci6é hauria d’estar ocupada només per I’examinador i
el pacient, i la taula hauria d’estar lliure de tot estimul que pogués distreure
I'atenci6 del pacient. En cas que el pacient presentés un impacte emocional
davant de la mateixa avaluacio (per exemple, plorar en veure la incapacitat de
recordar alguna cosa, irritabilitat quan s’aborden segons quins temes), caldria
fer una aturada i reprendre posteriorment 1’avaluacid. Aquest és un dels motius
per a disposar del temps adequat per a fer les avaluacions neuropsicologiques.

Un altre aspecte que s’ha de tenir en compte és la llengua materna dels paci-
ents, sobretot en minories etniques, aixi com el seu nivell cultural i socioeco-
nomic, els anys d’educaci6 rebuda i factors demografics, ja que aquests poden
influir a I'hora d’interpretar diferents proves (Strutt i altres, 2012). En el cas

que calguin interprets, és necessari que aquests siguin professionals i no fami-
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liars, ja que en el cas de familiars, a I’'hora de fer una avaluacié podria haver-hi
interessos de guanys secundaris o alteracions de la traducci6 en aspectes sen-
sibles de I’entrevista.

3.4. Bateries cognitives computeritzades

Les bateries computades son aquelles en les quals s’han implementat les proves
neuropsicologiques per mitja de noves tecnologies com tauletes, ordinadors
o telefons intel-ligents. Tenen 1'avantatge que estandarditzen els resultats, es
puntuen més facilment, mesuren millor el temps de reaccio i s’emmagatzemen
millor les dades; per exemple, la CANTAB (Cambridge Neuropsychological
Test Automated Battery) (Robbins i altres, 1994). No obstant aix0, tenen
I'inconvenient de no tenir en compte les especificitats dels pacients, sobretot
dels de més edat, no tan acostumats a utilitzar aquest tipus d’instruments, ni
les alteracions visuals o la incoordinacié motora, que poden portar a equivocs
a I’hora d’interpretar els resultats. Per aquest motiu, no és convenient substi-
tuir els metodes tradicionals per a 1’avaluacié neuropsicologica sense tenir en

compte les caracteristiques dels pacients.

3.5. Avaluacio cognitiva

3.5.1. Funcionament premorbid i intel-ligéncia
1) Funcionament premorbid

Saber el rendiment previ dels pacients és imprescindible a 'hora de fer una
correcta valoracié neuropsicologica. Aixi, no sera el mateix valorar algi que
parteix d'una major habilitat cognitiva, i que pot puntuar valors dins de la nor-
malitat en una exploracié neuropsicologica encara que presenti una deterio-
raci6 sobre el seu nivell basal, que valorar alg que potser té un mal rendiment
en les proves a causa d’una baixa escolaritat. Es per aquest motiu que és reco-
manable utilitzar dades normalitzades adaptades a 'edat i al nivell d’estudis
dels pacients. Alguns exemples d’escales recomanades per aquest motiu sén
les Matrius Progressives de Raven o el Test d’Accentuaci6é de Paraules (TAP).

2) Intel-ligéncia

Tot i que determinar la intel-ligéncia pot ser Gtil per a coneixer el nivell de de-
terioraci®, aquesta no és una practica habitual en els trastorns del moviment.
La prova més ampliament utilitzada és la Weschler Adult Intelligence Scale en
la seva quarta edici6 (WAIS-IV).
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3.5.2. Estat cognitiu global

La valoraci6 quantitativa de 1'orientacio és ttil en la detecci6 del dany cerebral,
i també ho és el monitoratge dels canvis cognitius.

L'orientacié és una capacitat cognitiva basica i sol ser el primer que s’ha de
valorar en tota exploracié neuropsicologica. Com a resposta a la necessitat de
fer proves de cribratge cognitiu rapides, s’han proposat diverses escales breus
(calen de 5 a 30 minuts per a passar-les). Probablement les més utilitzades
son les anomenades MMSE (Mini-Mental State Examination) (Folstein, Folstein
i McHugh, 1975) i MoCA (Montreal cognitive assessment) (Nasreddine, Phillips
i Chertkow, 2012). La MoCA presenta l'avantatge de captar millor la deterio-
raci6é subcortical propia dels trastorns del moviment, atés que els items que
valoren les funcions executives estan millor representats que a 'MMSE (Dong
ialtres, 2012; Kasten i altres, 2010). Una altra de les escales més freqiientment
utilitzades és la Mattis dementia rating scale (Jurica, Leitten i Mattis, 2001); amb
aquesta escala es pot fer una aproximacio6 a les capacitats d’atencio, iniciacio,
perseveracio, construccid, conceptualitzacié i memoria, i valorar la preseéncia
de deterioraci6 cognitiva lleu i deméncia (Matteau i altres, 2011); no obstant
aixo, no serveixen per a descartar la presencia d’un procés patologic subjacent.
Una altra escala recentment elaborada especificament per a la detecci6 de de-
mencia i deterioracié cognitiva lleu en Parkinson sera la Parkinson’s disease
cognitive rating scale (PD-CRS), que podra ser utilitzada per al cribratge i moni-
toratge de la deterioraci6 cognitiva de la malaltia de Parkinson (Fernandez de
Bobadilla i altres, 2013; Pagonabarraga i altres, 2008).

3.5.3. Atencio/concentracio

Hi ha diversos tipus d’atencid, com la simple, la selectiva, la dividida i la
de canvi, amb les quals I'individu s’enfronta a estimuls interns o externs.
L’atenci6 es considera un procés en el qual i de manera seqiiencial es processen
els estimuls a través de diferents sistemes cerebrals (Lezak, 2012). Una carac-
teristica remarcable de 1'atenci6 és que és limitada i només es pot fer, alhora,
un nombre finit de processos, nombre que, a més, va disminuint com més
complexa és la tasca que es fa (Lavie, 2001); d’altra banda, 1'atenci6 es veura

influenciada pel cansament i la fatiga tant mental com fisica.

Les alteracions de l'atencio i la concentracioé sén potser les manifestacions
més freqiients de les malalties neurologiques (Lezak, 2012). L'atenci6 és im-
portant a 1'hora de poder valorar la resta de dominis cognitius, ja que un
deficit en aquesta pot donar lloc a interpretacions equivoques dels proces-
sos d’aprenentatge, retencid, percepcio, solucié de problemes i productivitat
(Stuss i altres, 1989).
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Els pacients amb TM tenen en general una alteraci6 en la capacitat atencional,
aixi com una major velocitat de reaccio; a més, el mateix trastorn del movi-
ment pot interferir en la capacitat atencional de l'individu (per exemple, tre-
molor o discinésies).

L'atenci6 es pot avaluar de diverses maneres, per exemple utilitzant proves
enfocades a I’atenci6 visual i de cerca, o amb exercicis de memoria de treball.
L'afectivitat també fa un paper important en el manteniment de 1’atencié: hi
ha pacients que poden estar ansiosos mentre se’ls avalua, o fins i tot poden
posar-se a plorar enmig d’una prova. Si aix0 passa, cal aturar 'exploracio i
reprendre-la posteriorment una vegada 'individu s’ha calmat.

3.5.4. Velocitat de processament, psicomotricitat i praxi

Com s’ha dit, és important tenir en compte, a I’hora d’avaluar els pacients
amb trastorns del moviment, la laténcia en les respostes, no solament per una
afectacio cognitiva, sin6 també per 1'afectacié motora (bradicinesia, rigidesa,
corea).

Una correcta avaluaci6 de la velocitat de processament és necessaria, i també
de la capacitat de I'individu per a entendre i reproduir la informaci6 que se li
doéna. Per aix0, amb aquests pacients moltes vegades és convenient allargar les
exploracions, a fi que els pacients tinguin prou temps per a manejar correcta-

ment la informacié que reben.

També cal tenir en compte l’estat motor del pacient (amb un simple tapping
ens en podem fer una idea). Les praxis generalment no s’alteren en les anome-
nades demencies subcorticals, pero en cas de sospita d'una degeneraci6 corti-
cobasal, I'exploracié de 1’apraxia orobucal pot ser de gran ajuda en el diagnos-
tic diferencial (Lee, Williams i Storey, 2012).

3.5.5. Memoria

Les alteracions en la memoria s6n una conseqiiéncia freqiient de les malalties
neurologiques i la seva avaluaci6 és important. Cal distingir els diferents tipus
de memoria, ja que, segons la malaltia que tractem, veurem alteracions en
unes o en d’altres. En 1’avaluacié neuropsicologica, valorarem la memoria a
curt i a llarg termini, la contextual enfront de la no contextual, el record lliure

enfront de reconeixement i la memoria verbal enfront de la no verbal.

1) Memoria a curt i a llarg termini

La memoria a curt termini intervé en processos cognitius de 45 segons o menys
irequereix una repeticié minima per a ser enregistrada, per la qual cosa depén
directament de l’atencid, de la velocitat de processament i d'una percepcio

adequada de la informacié.
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La memoria a curt termini es divideix en memoria primaria, que és aquella en
la qual es reté informaci6 en un curt periode de temps, i la memoria de treball,
que és la que s’utilitza en la retenci6 i manipulacié de la memoria primaria.
Cal tenir en compte,a ’hora d’avaluar els pacients, que la memoria de treball
es deteriora amb 1'edat.

La memoria a llarg termini és aquella en qué s'emmagatzema la informacio;
es divideix en memoria recent, en la qual s’emmagatzemen esdeveniments
ocorreguts en hores o dies previs (per exemple, que es va menjar el dia abans),
i memoria remota, en la qual s'emmagatzemen esdeveniments ocorreguts de

manera historica.

A I'hora d’avaluar la memoria, cal tenir en compte els elements que hi parti-

cipen:

1) El registre de la informacio.

2a) La memoria immediata, que és el primer pas de la memoria a curt termini.

2b) La repetici6 de la informaci6 (necessaria per al manteniment de la infor-

macié a curt termini).

2¢) La memoria a curt termini, que és la retencié de la informaci6 des d'una
hora fins a diversos dies.

3) La memoria a llarg termini, que és la consolidaci6é de la informaci6 des de
diversos dies fins a llargs periodes (Balota, Law i Zevin, 2000; Lezak, 2012;
Parkin, 2001).

2) Memoria verbal

Tenint en compte ’alta prevalenca d’alteracions del 10bul frontal en individus
amb trastorns del moviment, la valoracié de la codificaci6 i record tant de la
memoria contextual (relat d'una historia) com de la no contextual (aprenen-

tatge d’una llista de paraules) es recomana en aquesta poblacio.

Quan explorem la memoria amb una llista de paraules, 1’examinador ha
d’escollir entre una llista de paraules relacionades semanticament o no relaci-
onades i, a I'hora d’avaluar el record diferit, utilitzar paraules distractores rela-
cionades o no semanticament. Aquestes llistes contenen items de reconeixe-
ment diferit, en el qual s’ofereix la possibilitat al pacient de reconeixer les pa-
raules anteriorment esmentades; amb aixo podrem saber si hi ha un problema
en la memoria a curt termini a causa d’errors en la codificacié primaria o en
el record diferit. La major part d’aquestes llistes de paraules contenen llistes
alternatives per a utilitzar en estudis longitudinals (Wechsler Memory Scale,
2012).
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3) Memoria visual

La major part de les mesures per a avaluar la memoria visual inclouen un
component motor (per exemple, dibuixar), la qual cosa pot ser un handicap en
els pacients amb trastorns del moviment, perque altres habilitats, a part de les
motores, poden estar afectades, com les visuals, les constructives, la memoria
espacial, etc. (Lezak i altres, 2012).

Per aquest motiu, I'avaluaci6 de la capacitat perceptiva, visual i motora hauria
de precedir 'avaluacié de la memoria visual. Dins de les avaluacions de me-
moria visual, una de les més freqiientment utilitzades és la cOpia i el record de

la figura complexa de Rey-Osterrieth (ROCFT).

3.5.6. Llenguatge

Encara que les alteracions del llenguatge sén més notables en altres malalti-
es neurodegeneratives que afecten predominantment el cortex, el llenguatge
també es veu afectat en els trastorns del moviment. En aquest cas, la deterio-
raci6 del llenguatge sera a causa de patologia subcortical dels circuits respon-

sables de la comunicacié (Geschwind, 1972).

Dins del llenguatge cal distingir entre la recepci6 del llenguatge i la seva com-
prensio respecte a I’expressié d’aquest. Els pacients poden mostrar, al llarg de
la malaltia, diferents deficits de llenguatge, com poden ser disartria i disfonia
(Crosson, 1992). Malgrat que els deficits de vocabulari, gramatica, sintaxi o
comprensioé no son tipics, aquestes habilitats es poden veure afectades per di-
ficultats en el manteniment de I'atencié (Lezak, 2012). Un dels simptomes que
més refereixen els pacients és la dificultat per a trobar les paraules (Brown i
Marsden, 1988), i el declivi de les fluéncies fonetiques i semantiques és un
fet constant en pacients amb MP o PSP (Bayles i altres, 1993; Cordato i altres,
2006). Aquestes dificultats en 1’accés al leéxic sén d’origen subcortical, la qual
cosa es demostra quan facilitem mitjancant claus la fluéncia semantica (York
i altres, 2003).

Les proves estandard d’afasia valoren els diferents aspectes propis del llenguat-
ge, com l’associaci6 de paraules, la repetici6, la nominaci6 i la comprensi6 (De
Renzi i Vignolo, 1962; Orgass i Poeck, 1966). No obstant aix0, en trastorns del
moviment no és necessari fer una avaluaci6 tan exhaustiva del llenguatge i
I'exploraci6 se sol centrar en la nominacio, la fluéncia verbal i la comprensio.
La manera més comuna de valorar la nominacio és la confrontacio de dibuixos
d’objectes, animals, etc. i la bateria més ampliament utilitzada és la Boston
Naming Test (Kaplan, Goodglass i Weintraub, 1983). La fluéncia fonetica és
I'habilitat de generar paraules a partir d'una lletra especifica i les lletres més
utilitzades s6n la F, la A i la S. La fluencia semantica explora la capacitat de
producci6é de paraules dins d'una categoria semantica concreta, com poden
ser noms d’animals, fruites o peces de roba. En 1’exploracié d’ambdues fluen-

cies es deixa un minut a l'individu, tenint en compte que els pacients amb
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trastorns del moviment poden tenir dificultats a causa de la disartria. La flu-
éncia fonetica no es considera una mesura de llenguatge pura, ja que es pensa
que esta relacionada amb l'activaci6 d’estrategies de recuperacié que depenen
de circuits frontoestriatals i, per tant, de funcions executives (Troyer i altres,
1998).

3.5.7. Funcions visuoespacials

Les funcions visuoespacials comprenen una gran quantitat d’habilitats cogni-
tives, com la discriminacio6 de colors, 1'organitzacié visuoperceptiva, el raona-
ment visual, la construcci6 i la negligéncia visual (Benton i altres, 1994; Dee,
1970; Lezak, 2012).

Les funcions visuoespacials son molt dificils de valorar a causa de la multitud
de dominis cognitius que estan implicats en una correcta execucio i valora-
ci6. S'ha de tenir en compte que les proves més utilitzades solen implicar el
dibuix i que per tant les funcions de planificaci6, d’organitzacio i de seqiien-
ciaci6 dependents del lobul frontal han d’estar preservades; a més que també
pot haver-hi una repercussié de les habilitats motores. En cas que aquestes
funcions estiguin alterades per a una correcta valoraci6, caldra utilitzar pro-
ves en que la disfunci6 executiva hi tinguin una influéncia minima, com po-
den ser les proves que valoren distancia i direcci6 de linies, orientacié geogra-
fica, reconeixement facial o raonament visuoespacial. A pesar que les proves
visuoconstructives requereixen una correcta funcié motora, sén les més am-
pliament utilitzades en les avaluacions neuropsicologiques (copia del rellotge,
dibuix de galledes) (Lezak, 2012). Altres mesures que també requereixen una
integritat d’habilitats motores i funcions frontals sén el dibuix de la figura
complexa de Rey.

3.5.8. Funcions executives

Les funcions executives sén les tasques cognitives d'un nivell més alt i estan
implicades en el control i la regulacié de tasques cognitives de menys nivell.
El raonament, la presa de decisions, la inhibici6, el judici, la planificacio, la
multitasca, la flexibilitat cognitiva i la resolucié de problemes s6n considera-

des funcions executives.

Es considera que hi ha tres nivells de funci6 executiva, que son: la inhibicio
i la capacitat d’adaptacio6 al canvi (Baldo i altres, 2001; York i altres, 2003); la
memoria de treball (Morris i altres, 1988; Owen, 2004); i I’atenci6 selectiva i
mantinguda (Manly i Robertson, 1997; Stuss i altres, 2001).
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El cortex prefrontal dorsolateral (CPDL) s’ha associat amb una multitud de
tasques executives, incloses la fluéncia verbal, la inhibici6 de resposta, la me-
moria de treball, 'organitzacié de tasques, el manteniment i canvi de set, la
planificacio, el raonament, la solucié de problemes i el pensament abstracte
(Barcel6, 2001).

El funcionament frontoestriatal que habitualment afecta els pacients amb tras-
torns del moviment és fonamental en el desenvolupament de tasques més
complexes, com l’adaptaci6 conductual, la interaccié social, I'activitat labo-
ral (canviar d'una tasca a una altra), la seguretat, la planificacié de les finan-
ces i la conducci6 (Grafman i Litvan, 1999). Atés que 'afectaci6 frontoestria-
tal és prominent en els trastorns del moviment, les funcions executives seran
el principal domini cognitiu que caldra avaluar (Bonelli i Cummings, 2007;
Cummings, 1993; Grafman i Litvan, 1999).

Les funcions executives es poden valorar utilitzant una multitud de proves,
cadascuna de les quals poden avaluar un aspecte cognitiu, i requereixen, al

seu torn, la integracié de multiples dominis.

La valoraci6 d’aquestes habilitats es pot fer a través de qiiestionaris per al pa-
cient i els familiars. Un dels més ampliament utilitzats és el Frontal systems
behavioral scale [FrsBE] (Grace i Mallow, 2011).

El raonament i la resolucié de problemes es valoren generalment a través de
classificaci6 de cartes; la més comuna és la Wisconsin card sorting test, la seleccio
de dimensions rellevants en resposta a un estimul amb la prova de categories
de Booklet, jutjar semblances i diferéncies amb la part de similituds del WAIS-
IV.

La flexibilitat davant del canvi, la multitasca i la regulacié de la seguretat es
poden explorar amb proves que valoren les capacitats alternants, com la part
B del Trail making test, o amb les fluéncies alternants.

La inhibici6 es mesura a través de I’Stroop, en concret la part de colors (Stroop,
1935). La conducta pot ser avaluada mitjancant proves al pacient i al cuidador
(FrSBE).

La fluéncia fonetica que és dependent del correcte funcionament dels circuits
frontoestriatals i la seva alteracio esta relacionada amb el desenvolupament
posterior de demencia en I'MP (York i altres, 2003, Jacobs i altres, 1995).

Taula 1. Tests neuropsicologics utilitzats amb freqtiencia en la valoracié dels diferents dominis
cognitius

Domini cognitiu Test

Funcionament premorbid National Adult Reading Test (NART), Matrius Progressi-
ves de Raven, Test d’Accentuaci6 de Paraules
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Domini cognitiu Test
Orientaci6 MMSE, MoCA, Mattis (MDRS)
Memoria verbal Test d’aprenentatge de paraules d’Hopkins, RAVLT (Rey

Auditory Verbal Learning Test), escala de memoria de
Wechsler IV (WMS-IV), Free and Cued Selective Remin-
ding Test

Memoria visual Figura complexa de Rey, prova curta de memoria visual,
WMS-IV reproduccié visual

Llenguatge Fluéncia semantica, prova de denominacié de Boston,
prova de Token

Atenci6é / memoria de treball Prova d’intel-ligéncia de Wechsler (WAIS-IV), digits di-
rectes i inversos, Symbol Digit Modalities Test (oral i es-
crita). Part A del Trail Making Test

Visuoespacial Copia del rellotge, linies de Benton, figura complexa de
Rey

Motor Fingertapping, screening de praxi

Funcio executiva Fluéncia foneética, fluéncia alternant, part B del Trail

Making Test, Frontal Assessment Batery, Wisconsin Card
Sorting Test, Stroop Test, dibuix espontani del rellotge

3.6. Avaluacio conductual i afectiva

Els simptomes neuropsiquiatrics son molt freqiients en els trastorns del mo-
viment, i poden arribar a ser molt greus, per la qual cosa una correcta avalu-
aci6 de la conducta i l'afectivitat és molt important. La depressid, l’ansietat,
I'apatia, el trastorn del control d’'impulsos i la psicosi seran els trastorns neu-
ropsiquiatrics més freqiients (Bonnet i altres, 2012). Els trastorns neuropsi-
quiatrics poden precedir o desenvolupar-se al llarg del trastorn del moviment
i, a vegades, seran reactius a la incapacitat que produeix la malaltia o secun-
daris a la medicacié utilitzada en el tractament. Aquests aspectes cal tenir-los

en compte a I'hora d’avaluar els pacients.

3.6.1. Depressio

La depressio és la manifestacié conductual afectiva més freqiient en els tras-
torns del moviment, amb una prevalenca del 30-50 % en I'MP, 20 % en la
PSP, 37 % en distonia, 34 % en pacients amb tremolor essencial i 2-9 % en
el Tourette (Kulisevsky i altres, 2001). Els simptomes més freqiients de la de-
pressio en els trastorns del moviment son la fatiga, les dificultats per a treba-
llar, I'anhedonia i les alteracions del son, mentre que la culpabilitat i els sen-
timents d’inferioritat no sén freqiients en els trastorns del moviment (Miller
i altres, 2007). En diversos trastorns del moviment la depressi6é és un simpto-
ma que precedeix en anys els simptomes motors (Starkstein, Brockman i Hay-
how, 2012); el seu tractament pot ajudar a millorar la qualitat de vida dels
pacients. La sobreimposici6 dels simptomes fisiologics i els simptomes de de-
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pressio en els trastorns del moviment (inquietud, canvis en el son i la gana,
pérdua d’energia) és freqiient i ha de ser tinguda en compte a I’hora de valorar
els quadres (no confondre la fatiga propia de I'MP, per exemple, amb la perdua
d’energia que es produeix en la depressio) (Shulman i altres, 2002).

Les escales més emprades i amb millors propietats clinimetriques per a la va-
loraci6 de la depressié en 1'MP son la Beck depression inventory-II i la Hamilton
depression scale (Schrag i altres, 2007).

3.6.2. Ansietat

L'ansietat engloba els sentiments de preocupacio, por o temor davant de situ-
acions o estimuls especifics, o bé pot ser una mica més generalitzada. Els tras-
torns d’ansietat poden classificar-se en: fobies, fobia social, atacs de panic, an-
sietat generalitzada, trastorn obsessiu compulsiu i trastorn d’estreés posttrau-
matic. En I'MP els atacs de panic corresponen al 30 % dels trastorns d’ansietat,
i1’11 % son formes d’ansietat generalitzada (Marsh, 2000). L'ansietat s’ha re-
lacionat amb 'augment de la simptomatologia motora com les alteracions de
I’equilibri, les discinesies, els bloquejos, les fluctuacions on/off, i poden reper-
cutir greument en la qualitat de vida dels pacients, sobretot si no es tracten
(Menza i altres, 1990).

3.6.3. Apatia

L'apatia es defineix com una alteracié6 multidimensional que inclou una re-
ducci6 de les conductes dirigides a aconseguir un objectiu, habilitats cogniti-
ves i emocions. Diversos trastorns del moviment cursen amb apatia (Leentjens
i altres, 2008; Robert i altres, 2009). Els pacients que presenten apatia solen
tenir una progressio linear d’aquesta (Thompson i altres, 2012). L'apatia és
una entitat independent de la depressi6, pero al seu torn els simptomes po-
den barrejar-se. L'apatia és molt freqlient en I'MP, perd més encara en la PSP,
mentre que individus amb diagnostic de trastorn hipercineétic solen presentar
nivells més alts d’agitacio, irritabilitat, ansietat i euforia (Kulisevsky i altres,
2001). ’apatia s’ha associat a alteracions de les funcions executives i a depres-
si6 (Reijnders i altres, 2010), aixi com a risc més elevat de demencia (Dujardin
i altres, 2009). Una de les escales per a valorar 1’apatia més freqiientment uti-
litzades és 1’escala de Starkstein (Starkstein, 2012).

3.6.4. Trastorn del control d’impulsos

Els trastorns del control d'impulsos, com la ludopatia, les compres compulsi-
ves, la hipersexualitat, el <hobbisme» o les afartades, son complicacions fre-
quients del tractament amb dopaminergics (Raja i Bentivoglio, 2012). A més,
altres alteracions conductuals com el punding (conductes estereotipades, con-
ductes sense proposit) i 1'as compulsiu de medicacid, I'anomenada sindrome
de desregulacié dopaminergica, han estat associades a medicacions dopami-

nergiques amb un risc més alt de desenvolupar aquest tipus de conductes si
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es prenen aquestes medicacions (Weintraub i altres, 2010). El TCI té una inci-
déncia del 15 % aproximadament (Raja i Bentivoglio, 2012; Weintraub i altres,
2010).

Els pacients amb més risc de presentar un TCI so6n joves amb edat de debut
juvenil, historia prévia de dificultats en el control d’impulsos o personalitats
buscadores de sensacions, antecedents personals o familiars d’abtis d’alcohol
o drogues, aixi com de ludopatia (Weintraub i Nirenberg, 2012).

3.6.5. Psicosi

Quan es parla de psicosi en trastorns del moviment ens referim a la simpto-
matologia positiva classica en forma d’al-lucinacions i ideaci6 delirant; aques-
ta és bastant freqiient en I’'MP, amb una prevalenca del 20-40 % (Weintraub
i Hurtig, 2007).

La psicosi esta associada a pacients grans, amb edats de debut tardanes, i a 1'as
de medicaci6 antiparkinsoniana (dopaminergics o anticolinergics), demeéncia,
estadis avancats, depressi6 o trastorn de la conducta del son REM (Starkstein
i altres, 2012; Forsaa i altres, 2010).

Taula 2. Proves utilitzades amb freqiiéncia en la valoracié de les diferents alteracions psiquiatri-
ques

Domini Test
Valoraci6 global Inventari neuropsiquiatric (NPI)
Depressio Beck Depression Inventory-Il, Hospital Anxiety and De-

presién Scale (HADS)

Ansietat HADS

Apatia Escala d’apatia de Starkstein

Trastorn de control d’'impulsos Questionnaire for Impulsive-Compulsive Disorders
QuIP)

Ideaci6 suicida Columbia Suicide Severity Scale
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4. Trastorns del moviment i el seu impacte en la
qualitat de vida

Jesus Pérez Pérez

L'Organitzacié Mundial de la Salut defineix la qualitat de vida com la percep-
ci6 que tenen els individus de la seva vida en el context cultural i el sistema
de valors en el qual viuen i la seva relacié amb els objectius, expectatives, es-
tandards i preocupacions.

La qualitat de vida d'un pacient esta afectada d’'una manera complexa per
la seva salut, el seu estat psicologic, el nivell d’independéncia, les relacions
socials, les creences personals i la relacié que té amb el medi ambient (The
WHOQOL Group, 1996).

La definici6 de la qualitat de vida té cinc dimensions:

1) Fisica

2) Emocional
3) Social

4) EconOmica
5) Espiritual

Com que és una mesura subjectiva, la millor és la que fa el mateix pacient
des de la seva perspectiva. Com que és multidimensional, ha d’incloure un
ampli rang de dominis, com el benestar fisic, economic, social, emocional i
de desenvolupament i activitat. La qualitat de vida en relaci6 amb la salut es
defineix com l'efecte funcional d'una condicié meédica i/o la seva terapia sobre
un pacient. Per tant, aixo donaria una possibilitat per a mesurar 'impacte de

la malaltia en la persona, aixi com la del tractament.

Mesurar la qualitat de vida contribueix a un millor coneixement de la malaltia
i de I'impacte del seu tractament en el pacient, i ens ajuda a prendre millors
decisions terapeutiques. A més, aquestes avaluacions reflecteixen el punt de
vista dels pacients que, en molts casos, es contraposen a l’avaluacio6 del clinic.
4.1. Escales genériques per a valorar la qualitat de vida

Hi ha diverses escales que es poden utilitzar per a valorar la qualitat de vida:

¢ Nottingham Health Profile (Hagell i altres, 2003; Hunt i altres, 1980).

e Sickness Impact Profile (SIP) (Bergner i altres, 1981).
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e EuroQoL (EQ-5D) (EuroQol Group, 1990; Ware i Sherbourne, 1992).

e Schedule for the Evaluation of Individual Quality of Life (SEIQoL) (Browne
i altres, 1997).

e Quality of Life Questionnaire 15D (15D) (Sintonen, 2001).

e World Health Organization Quality of Life Assessment Short Version
(WHOQOL-BREF) (Skevington, Lotfy y O’Connell, 2004).

e Questions on Life Satisfaction-Movement Disorders (QLS-MD) (Kuehler i
altres, 2003).

¢ Questions on Life Satisfaction-Deep Brain Stimulation (QLS-DBS) (Kuehler
i altres, 2003).

4.2. Qualitat de vida en la malaltia de Parkinson

L'MP és una malaltia cronica que produeix incapacitat i limita la qualitat de
vida. La deterioraci6é motora de les alteracions conductuals i socials, a més de
I'efecte dels tractaments, seran contribuidores importants en la qualitat de vi-
da dels pacients amb MP. Una amplia varietat d’escales sén usades per catalo-
gar els estadis de la malaltia, com I'escala de Hoehn i Yahr (Hoehn i Yahr, 1967);
altres escales soén usades per valorar complicacions motores, com l’escales que
valoren les discinésies, o també hi ha escales per mesurar la funcionalitat, com
I'escala d’Englandi Schwab (Gillingham, 1969), escales que mesuren simpto-
matologia motora pero també no motora i complicacions relacionades amb la
medicaci6, com la unified Parkinson’s disease tating scale (UPDRS) (Fahn, Elton
i membres del UPDRS Development Commitee, 1987). Des de fa decades, el
tractament de I'MP se centrava en el control dels simptomes motors i s'usaven
escales com la UPDRS; no obstant aix0, des de fa uns anys els aspectes neu-
ropsiquiatrics i cognitius han pres una gran rellevancia, i es tenen en compte a
I'hora de valorar la qualitat de vida dels pacients. Altres aspectes derivats de les
intervencions terapeutiques, com I'estimulacié cerebral profunda, la capacitat
dels pacients per seguir exercint el seu treball o mantenir les relacions socials
sOn igualment més importants per avaluar la qualitat de vida i 'impacte de la
malaltia en els pacients (Aarsland, Tandberg, Larsen i Cummings, 1996; Lee,
Blackburn i Campbell, 1988; Tandberg, Larsen, Aarsland i Cummings, 1996).

La qualitat de vida percebuda pel pacient no solament reflecteix la gravetat de
la malaltia sin6 que inclou queixes neuropsiquiatriques, deterioraci6 cognitiva
i factors psicosocials. L'impacte en la salut de 'MP pot ser valorat a diversos
nivells, cadascun dels quals tindra les seves propies escales i formularis per

valorar I'impacte en la qualitat de vida.
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4.3. Escales de valoracio de qualitat de vida en I’'MP

Hi ha diversos qiiestionaris per valorar la qualitat de vida en I’'MP, els més usats

son:

e Parkinson’s Disease Questionnaire 39 (PDQ-39) (Peto, Jenkinson, Fitzpa-
trick i Greenhall, 1995; Jenkinson, Fitzpatrick, Peto, Greenhall i Hyman,
1997)

e Parkinson’s Disease Questionnaire 8 (PDQ-8) (Jenkinson i Fitzpatrick,
2007)

e PD Quality of Life Scale (PDQUALIF) (Welsh i altres, 2003)

e PD Quality of Life Questionnaire (PDQL) (De Boer, Wijker, Speelmani,
D’Haes, 1996; Martinez-Martin, Forjaz i Serrano, 2007).

e Parkinson’s Impact Scale (PIMS) (Schulzer, Mak i Calne, 2003)

e Parkinson Quality of Life Questionnaire (PLQ) (Van Den Berg, 1998)

e Scales for Outcomes in Parkinson'’s Disease Psychosocial (SCOPA-PS) (Ma-

rinus, Visser, Martinez-Martin, Van Hilten i Stiggelbout, 2003)

e Parkinson’s Disease Symptom Inventory (PDSI) (Hogan i altres, 1999)

En un estudi comparatiu de totes les eines que valoren la qualitat de vida en
I'MP, totes van mostrar una consisténcia interna acceptable. No obstant aixo,
els autors van trobar que la PDQ-39 va ser 'eina més util atesa la seva validesa,
caracteristiques clinimetriques i disponibilitat en multiples idiomes (Marinus
i altres, 2002).

4.4. Factors que afecten la qualitat de vida en I'MP

Hi ha diversos factors que impacten la qualitat de vida en I'MP i és important
entendre el pes de cadascun. S’ha vist que, a mesura que la malaltia progressa,
la qualitat de vida dels pacients empitjora i que és en estadis avancats quan
empitjora més (Schrag, Jahanshahi i Quinn, 2000).

Els factors que contribueixen a la qualitat de vida dels pacients amb MP es
poden dividir en motors, cognitius/psiquiatrics i els relacionats amb la me-

dicacio.

Entre els simptomes motors, la rigidesa, el tremolor i la bradicineésia son els
que més hi contribueixen (Peto i altres, 1995); no obstant aix0, la dificultat
en la deambulacio, els bloquejos, la festinacio, la propulsi6 i la dificultat per a

girar-se o vestir-se també sén importants en la qualitat de vida. El factor motor
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que més afectara la qualitat de vida dels pacients és l’afectaci6 axial i, en con-
cret, la inestabilitat postural i les dificultats per a la deambulacié (Gomez-Es-
teban i altres, 2007; Muslimovic i altres, 2008; Rahman i altres, 2008). Alguns
d’aquests simptomes faran que els pacients caiguin més sovint, tinguin lesions
i fins i tot augmentin 1'hospitalitzacié. La por a caure fa que els pacients pu-
guin restringir les seves activitats i limitar aixi la seva qualitat de vida (Bloem
ialtres, 2001). Els simptomes no motors també tindran un gran impacte en la
qualitat de vida dels pacients (K. R. Chaudhuri, Healy i Schapira, 2006).

Els trastorns psiquiatrics, sobretot 1’ansietat i la depressi6, son els simptomes
més comuns en I’'MP i és la depressi6 la que té més impacte en la qualitat de
vida (Rahman i altres, 2008), encara que s’ha suggerit que la relaci6 de la de-
pressio amb la qualitat de vida podria ser causal. L'ansietat també contribueix
a una pitjor qualitat de vida, a més de contribuir a un empitjorament de la
simptomatologia. La deterioracié cognitiva i els problemes de memoria con-

tribueixen significativament a la qualitat de vida (Rahman i altres, 2008).

Amb relaci6 als simptomes relacionats amb la medicaci6, les discinésies te-
nen un alt impacte en la qualitat de vida amb MP; I'augment de la gravetat
de les discinesies s’associa a nivells més alts de depressié (Chapuis i altres,
2005). Les al-lucinacions sén comunes en estadis avancats de I’'MP, sobretot
en pacients amb altes dosis de medicaci6, demencia i depressio, i és un factor
precipitant per a la institucionalitzaci6 dels pacients (Goetz i Stebbins, 1995;
Holroyd, Currie i Wooten, 2001).

Hi ha altres factors associats a una pitjor qualitat de vida dels pacients amb
MP, com els trastorns del son o la fatiga, un dels simptomes més invalidants
i freqiients en I'MP (Friedman i Friedman, 1993; Herlofson i Larsen, 2003).
Simptomes disautonomics com la incontinéncia urinaria, la sudoracio, el res-
trenyiment o el dolor tenen també influencia en la qualitat de vida.

L'inici del tractament en I’'MP també té un gran impacte en la qualitat de vida.
Aixi, hi ha una pitjor qualitat de vida en aquells individus que no van ser
tractats al principi de la malaltia (Grosset i altres, 2007).
4.5. Qualitat de vida en parkinsonismes atipics
Amb el terme de parkinsonisme atipic denominem a l'atrofia multisistema
(AMS), la demencia per cossos de Lewy (DCL), la paralisi supranuclear (PSP) i

la degeneracio corticobasal (DCB).

En comparacié amb 1I'MP, els pacients amb AMS i PSP presenten una pitjor
qualitat de vida.

1) Atrofia multisistema
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La qualitat de vida dels pacients amb AMS esta molt deteriorada i progressa
al llarg de la malaltia correlacionadament amb les puntuacions motores, amb
depressio i amb la gravetat dels simptomes autonomics.

Les escales per a mesurar la qualitat de vida en I’AMS van ser ideades en la se-
va major part arran de 'MP. Aquestes escales no tenen en compte simptomes
caracteristics de I’AMS com una disfuncié autonomica greu o una afectacio
bulbar marcada. No obstant aix0, hi ha una escala especifica per als pacients
amb AMS, I’'MSA o health-related QoL scale (MSA-QoL). Aquesta escala té tres
subescales, en les quals es valoren items motors, no motors i emocionals/soci-
als. Les propietats psicometriques presenten una bona reproductibilitat i vali-
desa (Schrag i altres, 2007).

2) Paralisi supranuclear progressiva

Els pacients amb PSP presenten meés dificultats en 1'autocura, i també més
simptomatologia depressiva, mentre que els pacients amb AMS presenten més
dolor. Els factors més associats amb la salut sén els simptomes depressius, se-
guits de la gravetat de la malaltia i I'ansietat (Schrag i altres, 2010).

Respecte a la PSP, només hi ha una escala especifica per a valorar la qualitat
de vida dels pacients amb PSP. Es la progressive supranuclear palsy quality of life
scale (PSP-QoL), que té items tant motors com cognitivoconductuals. L'escala

presenta unes bones propietats clinimetriques (Schrag, Selai i altres, 2006).

Respecte de la degeneraci6 corticobasal, fins ara no s’han desenvolupat escales
especifiques; per aixo, en general s’empren les desenvolupades per a I'MP i,
pel fet de ser una taupatia com la PSP, es podrien utilitzar les emprades en
aquesta patologia.

4.6. Malaltia de Huntington

La malaltia de Huntington (MH) és una malaltia neurodegenerativa que cursa
tipicament amb simptomes motors, cognitius i psiquiatrics. Es una malaltia
genetica amb heréncia autosomica dominant, per la qual cosa cada descendent
té un 50 % de probabilitats d’heretar-la i desenvolupar-la. Mitjancant una ana-
lisi genetica, les persones amb risc poden saber si desenvoluparan la malaltia
o no, de manera que es poden dividir els pacients entre estadi presimptomatic
i simptomatic. El mer fet d’estar en risc i/o enfrontar-se a la prova geneética ja
influeix en la qualitat de vida, la qual cosa es perllonga a 1’estadi presimpto-
matic en individus geneéticament positius. Al llarg del curs de la malaltia seran
distintius els factors que condicionaran la qualitat de vida dels pacients. Amb
la progressi6 de la malaltia, els pacients presenten una marcada dependéncia i
un augment en les necessitats de cura (Roos, 2010). 'MH té un gran impacte
tant fisic com psiquiatric i també pel que fa al benestar psicosocial (Helder i
altres, 2001).
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Els pacients que s’exposen a fer-se la prova presimptomatica presenten un in-
crement en els nivells d’ansietat i depressié després d’un resultat positiu, aixi
com d’ideaci6 suicida (M. O. Larsson i altres, 2006), que passat un any solen
tornar a la normalitat (Tibben, 2007). Els pacients en estadi presimptomatic,
sobretot, expressen inquietud sobre el futur laboral i dificultats d’ordre social i
emocional. No obstant aixo0, els pacients amb simptomes refereixen més difi-
cultats en la cognici6, la funcionalitat i motores. En estadis avancats de 'MH
els problemes motors prevalen sobre els problemes cognitius, probablement
per un grau més elevat de deterioraci6 cognitiva (Ho i Hocaoglu, 2011).

Hi ha dues escales especifiques per a valorar la qualitat de vida en 'MH, amb-
dues amb bones propietats clinimetriques:

e Huntington’s Disease Health-Related Quality of Life Questionnaire
(HDQoL) (Hocaoglu, Gaffan i Ho, 2012)

¢ Huntington Quality of Life Instrument (H-QoL-I That)(Clay i altres, 2012).

4.7. Tremolor essencial

El tremolor essencial, a més de la seva repercussié funcional deguda propi-
ament a l'alteracié motora, pot associar-se a aspectes psicologics reactius a
aquesta alteracid, que, en molts casos, és negligida pel facultatiu (Lorenz i al-
tres, 2006). En el tremolor essencial, la dificultat per menjar o per beure a causa
del tremolor pot incrementar l'estres i fer que el pacient se senti avergonyit
i restringeixi les seves activitats socials, la qual cosa empitjora la qualitat de
vida dels pacients (Lorenz i altres, 2010).

Hi ha un anic qiiestionari especific per mesurar la qualitat de vida en el TE,
I’'anomenat

quality of life in essential tremor (QUEST) scale. Les seves propietats psicometri-
ques son acceptables (Martinez-Martin i altres, 2010).
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