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Nota del editor
Comenzamos el año 2019 con todo el en-

tusiasmo por seguir llevando adelante este 
proyecto tan difícil: continuar sosteniendo 
una revista científica en español, de acceso 
libre y gratuito, que aborde un tema tan es-
pecífico y complejo como es la Neurología 
Veterinaria. La realidad es que resulta com-
plicado, por la dificultad en lograr la incor-
poración de voluntades. Llama la atención 
la cantidad de casos interesantes que atien-
den colegas argentinos y latinoamericanos, 
muchas veces con diagnósticos brillantes 
a pesar de las limitaciones, y resoluciones 
imaginativas, tanto médicas como quirúrgi-
cas. Sin embargo, no trascienden del ámbi-
to de lo anecdótico; la comunidad veterina-
ria las desconoce porque no se comparten 
a través de los medios adecuados para ello: 
las publicaciones y las reuniones científicas. 
A riesgo de ser reiterativo, quiero poner én-
fasis en la responsabilidad de los colegas 
que están en la punta de la pirámide del 
conocimiento en un área determinada, de 
extender su sabiduría y experiencia al resto 
de la comunidad profesional.

Este año dedicaremos una buena parte 
de nuestro esfuerzo a los trastornos del 
movimiento, un tema apasionante que 
está tomando cada vez más fuerza en la 
Neurología Veterinaria. Los veterinarios 
especializados en neurología los diagnos-
tican cada vez con más frecuencia, y en 
los últimos 4 o 5 años se han publicado 
varias revisiones y propuestas de clasifi-
cación que contribuyen a mejorar la com-
prensión de estos eventos paroxísticos 
tan difíciles de reconocer e identificar. De 
hecho, el VII Congreso de la Asociación 
Latinoamericana de Neurología Veterina-
ria a realizarse en Argentina, en la ciudad 
de Mendoza del 17 al 19 de setiembre de 
este año, va a plantear los trastornos de 
movimiento como eje temático central.

La prevalencia de este tipo de trastor-
nos en los perros es desconocida. Se afir-
ma que son raros y su presentación es es-
porádica; sin embargo, cada vez existe un 
mayor número de publicaciones descri-
biendo nuevos síndromes o actualizando 
información sobre los que ya están descri-
tos. La pregunta que surge es si realmente 
son tan raros o simplemente se trata de un 
subdiagnóstico por la falta de conocimien-
to por parte del clínico o, inclusive, de los 
especialistas. Y en este punto volvemos al 
primer párrafo: el problema del flujo de la 
información científica.

Entiendo que en la comunidad profesio-
nal hay roles definidos. Uno de ellos es la 
producción de conocimientos, a cargo de 
los colegas que, por diferentes motivos, 
tienen más y/o mejor acceso al desarrollo 
de tecnologías, a la actualización biblio-
gráfica y a la investigación científica y clí-
nica. Este grupo de profesionales tiene la 
obligación de difundir sus descubrimien-
tos y observaciones a través de los ca-
nales adecuados, que son las reuniones 

científicas, las publicaciones periódicas y 
los cursos de especialización y de educa-
ción continuada. 

Otro de los grupos que interviene en 
esta cadena interactiva es el usuario final 
de esos conocimientos. Se trata del veteri-
nario clínico, que se enriquece con esa in-
formación y la transfiere en forma directa a 
sus pacientes, para mejorar su salud y su 
bienestar. Este grupo tiene el derecho ina-
lienable de tener acceso a todos esos da-
tos; de hecho, cada vez hay mayor canti-
dad de publicaciones periódicas con libre 
acceso, lo que revela que la comunidad 
científica está tomando conciencia que el 
conocimiento es universal y no debe res-
tringirse a pequeños sectores. Pero este 
grupo no solamente tiene el derecho de 
acceder al conocimiento, sino que tiene la 
obligación de hacerlo, actualizándose en 
forma permanente para mejorar su rendi-
miento profesional. Ese es el objetivo de 
las publicaciones con libre acceso: permi-
tir a toda la comunidad el acceso a infor-
mación relevante y aplicable. 

Este flujo de información bidireccional 
es la única manera de posicionar ade-
cuadamente la medicina veterinaria en la 
sociedad. Con los especialistas estable-
ciendo líneas de trabajo y arbitrando los 
medios para que alcancen a toda la co-
munidad profesional, y los no especialis-
tas entrenándose en forma permanente, a 
través de los medios que dispongan, para 
actualizar sus conocimientos  o incorpo-
rar nueva información y utilizarla sobre el 
destinatario final de nuestros esfuerzos: la 
mascota y su entorno.

.Prof. Dr. Fernando C. Pellegrino
Editor Responsable
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Trastornos del movimiento IV. 
Movimientos involuntarios originados en el Sistema Nervioso Central

NEUROLOGÍA

Definición

Los trastornos de movimiento con 
origen en el Sistema Nervioso Central 
(SNC) incluyen un vasto conjunto de 
enfermedades en las que predomi-
nan las alteraciones en la forma y en 
la velocidad del movimiento. Pueden 
constituir la única manifestación clínica 
de una enfermedad, o formar parte de 
las manifestaciones neurológicas de 
enfermedades mucho más complejas. 
En medicina humana, el término tras-
torno de movimiento suele utilizarse 
como equivalente de enfermedades 
extrapiramidales o de los núcleos de la 
base; sin embargo, en algunas enfer-
medades no hay participación de ellos 
(Jiménez-Jiménez et al. 2015a). 

En general, pueden distinguirse 2 
categorías principales de movimien-
tos involuntarios (MI) originados en el 
SNC; los síndromes rígido-acinéticos, 
y las hipercinesias (Abdo et al. 2010; 
Jiménez-Jiménez et al. 2015a). 

Los síndromes rígido-acinéticos se 
caracterizan por movimientos insu-
ficientes, lentos o pobres, y suelen 
acompañarse de rigidez. En medici-
na humana, la asociación de temblor, 
rigidez, acinesia-bradicinesia y pér-
dida de reflejos posturales se deno-
mina síndrome parkinsoniano o par-
kinsonismo, cuyo modelo principal y 
más frecuente es la enfermedad de 
Parkinson idiopática (Jiménez-Jimé-
nez et al. 2015a). En medicina vete-
rinaria solamente se ha comunicado 
un trastorno símil-Parkinson en 7 ma-
chos de raza Labrador relacionados 
con rigidez, flexión del tronco hacia 
adelante, marcha festinante y bradi-
cinesia (Vanhaesebrouck et al. 2011).

Las hipercinesias (también llama-
das discinesias en medicina humana) 
se manifiestan por la presencia de MI 
excesivos. Los movimientos hiperci-
néticos se observan en múltiples tras-
tornos de los perros (Bhatti et al. 2011; 
Bagley y Platt 2014; de Lahunta et al. 

2015; Sanders 2016). Clínicamente 
pueden ser focales o generalizados 
y pueden durar segundos, minutos o 
varias horas. Pueden ser intermiten-
tes, sostenidos, episódicos o relacio-
nados a enfermedades sistémicas. 
La reseña y la anamnesis (edad de 
inicio, características de los MI, fac-
tores precipitantes o aliviantes y sig-
nos asociados) son esenciales para 
establecer el diagnóstico diferencial 
(Prikryl et al. 2018). En medicina hu-
mana, el grupo de las hipercinesias 
es usualmente percibido como el que 
más dificultad presenta para su co-
rrecto diagnóstico. Una aproximación 
útil es separar este grupo en 2 gran-
des subdivisiones, una de las cuales 
incluye los movimientos que tienen 
un carácter espasmódico, como por 
ejemplo las mioclonías y la corea. La 
otra subdividisión incluye a los MI no 
espasmódicos, como por ejemplo la 
distonía o los tremores. Algunos tras-
tornos pueden combinar ambas ca-

Pellegrino FC. Revista Argentina de 
Neurología Veterinaria 2019;7(2):1
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tegorías de movimientos, como por 
ejemplo, las discinesias paroxísticas 
(Abdo et al. 2010; Jiménez-Jiménez 
et al. 2015a; Prikryl et al. 2018).

Etiología

Las posibles causas de los MI con 
origen en el SNC son múltiples y va-
riadas. Pueden ser divididos inicial-
mente en primarios, y secundarios 
o adquiridos, y ambas categorías 
pueden presentar una manifestación 
focal, cuando se afecta solamente un 
grupo de músculos en los miembros, 
el tronco o la cara; o generalizada, 
cuando todo el cuerpo se encuentra 
afectado (Prikryl et al. 2018). La clasi-
ficación propuesta para los MI de ori-
gen central se presenta en la tabla 1.

Tipos de movimientos 
involuntarios y trastornos 
asociados

Mioclonías
Las mioclonías son espasmos 

musculares rápidos, muy breves y 
de amplitud variable, causados por 
contracciones y relajaciones súbitas 
de grupos musculares (mioclonías 
positivas), o por inhibiciones del tono 
muscular (mioclonías negativas o as-
terixis) (Lowrie y Garosi 2016b; Platt 
2016). Pueden aparecer en forma ais-
lada o en secuencia repetitiva, afec-
tando una o más zonas corporales. 
Pueden ocurrir en forma espontánea 
(en reposo), pero también suelen 
presentarse, y con frecuencia em-
peorar, durante el movimiento (mio-
clonías de acción). Pueden disminuir 
en intensidad durante el sueño, pero 
no desaparecen (Abdo et al. 2010). 
En muchos casos las mioclonías se 
producen en respuesta a estímulos 
luminosos, somestésicos o auditivos, 
denominándose mioclonías reflejas 

(Abdo et al. 2010; Alonso-Navarro et 
al. 2015; Lowrie y Garosi 2016b). 

Las mioclonías son semejantes a 
las contracciones musculares que se 
obtienen aplicando estímulos eléctri-
cos a un nervio. Por lo tanto, las pala-
bras que mejor definen una mioclonía 
son “movimientos abruptos semejan-
tes a sacudidas o espasmos” (Lowrie 
y Garosi 2016). Cuando ocurren en 
serie, los espasmos resultantes pue-
den ser sincrónicos o moderamente 
sincrónicos. 

Cuando la mioclonía se produce en 
forma repetitiva y sincrónica y se rela-
ciona a la acción, puede confundirse 
con un tremor. De hecho, algunos au-
tores denominan tremor a esta forma 
de mioclonía (de Lahunta et al. 2006, 
2015; Lorenz 2011; Sanders 2016). 
En este artículo, mioclonías y tremo-
res se consideran como movimientos 
anormales diferentes. El rasgo dis-
tintivo del tremor es su característico 
movimiento sinusoidal, mientras que 
la mioclonía rítmica es semejante a 
una onda cuadrada con un interva-
lo entre cada movimiento; por otra 
parte, el tremor carece del carácter 
súbito y abrupto que caracteriza a 
la mioclonía, y desaparece durante 
el sueño (Abdo et al. 2010; Lowrie y 
Garosi 2016b). 

En medicina humana, las mioclo-
nías pueden clasificarse de acuerdo 
con las siguientes características: a) 
distribución (focales, segmentarias, 
multifocales o generalizadas); b) re-
gularidad (arrítmicas, rítmicas, oscila-
torias); c) sincronización (sincrónicas, 
asincrónicas); d) relación con la acti-
vidad motora (de reposo, de acción o 
intención, reflejas); e) lugar de origen 
(corticales, subcorticales, espinales 
–segmentarias o propioespinales–, y 
periféricas); y e) etiología (fisiológicas 
–hípnicas–, esenciales –idiopáticas 
o hereditarias–, epilépticas, sintomáticas) 

(Marsden et al. 1985; Abdo et al. 
2010; Kojovic et al. 2011; Alonso-Na-
varro et al. 2015; Jiménez-Jiménez et 
al. 2015d).

Existe cierta controversia con res-
pecto a si ciertos tipos de MI (por 
ejemplo, tics, sobresalto o hiperek-
plexia, espasmo hemifacial) deben 
considerarse o no como mioclonías 
(Abdo et al. 2010). Aunque, estricta-
mente hablando, dichos movimientos 
son mioclónicos en naturaleza y al-
gunos autores los incluyen bajo esa 
denominación global (Marsden et al. 
1985), este tipo de categorización 
contribuye a confundir, más que a 
clarificar, los esquemas diagnósticos 
(Lowrie y Garosi 2016b). 

La hiperekplexia (“sorpresa exage-
rada”) se caracteriza por la aparición 
de una respuesta de sobresalto anor-
mal en relación a estímulos bruscos 
auditivos, somestésicos o visuales 
(Giménez-Roldán e Hípola 1994). Al-
gunos autores la incluyen en el gru-
po de las mioclonías, con un origen 
subcortical (Abdo et al. 2010; Lowrie 
y Garosi 2016b). Los ataques de 
sobresalto son facilitados por la ten-
sión emocional y la fatiga. Algunas 
formas de hiperekplexia ocurren por 
mutaciones en genes envueltos en la 
transmisión glicinérgica (Eulenburg et 
al. 2006; Rees et al. 2006).  

El espasmo hemifacial es un tras-
torno crónico caracterizado por es-
pasmos espontáneos, irregulares y 
unilaterales de la cara, en ausencia 
de alteraciones del nervio facial 
(Lowrie y Garosi 2016b). Su fre-
cuencia asincrónica lo distingue de 
un tremor, y su carácter espasmó-
dico determina que algunos autores 
lo consideren como una mioclonía 
de origen periférico, aunque las 
causas que pueden producirlo son 
variadas e incluyen trastornos en el 
SNC. (Kojovic et al. 2011). 
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Tabla 1. Clasificación de los trastornos de movimiento de origen central en base a: a) su relación con 
otras enfermedades; b) extensión de los signos clínicos; c) categorías de enfermedades* (cont.)

Primarios 

Generalizados

Genéticos 

a. Discinesias paroxísticas (DPs)
 Hipertonicidad episódica (síndrome de caída episódica) en Cavalier King Charles Spaniel (mutación en BCAN)
 DP en Terrier Irlandés de pelo suave (mutación en PICN)
b. Epilepsia Mioclónica Generalizada fotosensible (Epilepsia Mioclónica Juvenil) en Rodesiano (mutación en DIRAS1)
c. Epilepsias Mioclónicas Progresivas 
 Enfermedad de Lafora en Dachshund miniatura pelo de alambre (mutación en EPMB2)
 Lipofuscinosis ceroideas neuronales (mutaciones en PPT1, CLN2, CLN5, CLN6, CLN8, CTSD, ATP13A2, ARSG)
d. Enfermedad de sobresalto en Lobero Irlandés y Galgo Español (mutación en SLC6A5)
e. Enfermedades congénitas de la mielina
 Hipomielinización en Springer spaniel (mutación en PLP)
f. Enfermedades de almacenamiento 
 Atrofia cerebelosa cortical por Lipofuscinosis ceroidea neuronal en terrier de Staffordshire y razas tipo Pitbull (mutación en gen 

arilsulfatasa G) 

Genéticos sospechados 

a. Discinesias paroxísticas (DPs)
 PD in Chinook
 Calambres del Terrier escocés
 DP en Labrador y Terrier de Jack Russel 
 DP en Pointer Alemán de pelo corto
b. Mioclonía Refleja Familiar en Labrador
c. Enfermedades congénitas de la mielina
 Hipomielinización en Samoyedo, Dálmata, Retriever dorado, Weimaraner, mestizos Chow Chow, Catahoula, Terrier del límite, Mali-

nois, Boyero de Berna, Lurcher
d. Rigidez muscular generalizada en Labrador ligada al cromosoma X
e. Enfermedades degenerativas que causan tremores
 Enfermedades de almacenamiento 
 Degeneración cortical cerebelosa primaria
 Degeneración neuronal múltiple
 Distrofia neuroaxonal
 Axonopatías centrales
f. Síndromes cerebelosos neonatales que causan tremores
 Agenesia cerebelosa
 Hipoplasia cerebelosa

Focales

Idiopáticos 

a. Síndrome de tremor idiopático de la cabeza
b. Tremores ortostáticos (Gran Danés, Lebrel Escocés)

La tabla continúa en la página siguiente.
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Tabla 1. Clasificación de los trastornos de movimiento de origen central en base a: a) su relación con 
otras enfermedades; b) extensión de los signos clínicos; c) categorías de enfermedades* (cont.)

Secundarios o adquiridos

Generalizados (tremores de origen vestibulocerebeloso u otros MI de origen difuso en SNC)

Dietéticos 

 DP sensible al gluten en Terrier del límite (síndrome de calambres epileptoides canino)

Tóxicos 

 Exposición a drogas (DP en Chow Chow inducida por fenobarbital; en Labrador por administración de propofol) o sustancias tóxicas 
(mioclonías por intoxicación por plomo; tremores generalizados por metaldehído, piretrinas, plomo, hexaclorofeno, organofosfora-
dos, micotoxinas, hidrocarburos clorados, ingestión de nueces de macadamia en perros)

Enfermedades neurodegenerativas                                                           

 Epilepsias Mioclónicas de Origen Desconocido (Crisis audiogénicas reflejas felinas)
 Tremores de intención por compromiso cerebeloso difuso 

Enfermedades infecciosas/inflamatorias

 Síndrome de tremor idiopático generalizado (cerebelitis idiopática)
 Mioclonías generalizadas asociadas a Virus de Moquillo Canino
 Tétanos (toxoide tetánico producido por Clostridium tetani)
 DP asociada a Meningoencefalitis de Origen Desconocido
 Tremores de intención por compromiso cerebeloso difuso 
 Hipoplasia cerebelosa inducida por virus que causa tremores

Enfermedades metabólicas

 Hipomielinogénesis secundaria a hipotiroidismo en Rat terrier con bocio congénito, debido a mutaciones en el gen que codifica la 
peroxidasa tiroidea (TPO)

Condiciones fisiológicas 

 Tremor canino esencial/senil
 Mioclonías fisiológicas durante el sueño (espasmos hípnicos) o el despertar

Focales

Enfermedades degenerativas

 Tremores en los miembros por enfermedad discal (por ej. estenosis lumbosacra degenerativa)

Enfermedades vasculares

 Tremores por trombosis parcial de la arteria femoral

  Enfermedades neoplásicas

 Espasmo hemifacial secundario a neoplasias cerebrales
 Tremores en los miembros por debilidad a causa de neoplasias espinales/medulares 

Idiopáticos

 Tremor postural benigno idiopático
 Espasmo hemifacial

La tabla continúa en la página siguiente.
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Los tics son, estrictamente hablan-
do, mioclónicos en naturaleza. Se de-
finen como movimientos (tics motores) 
o sonidos (tics vocales) repetitivos, 
irregulares y estereotipados carentes 
de objetivo, que pueden afectar a 
diversos grupos musculares. Los pa-
cientes humanos suelen presentar una 
sensación urgente de necesidad de 
moverse antes del tic, y la realización 
del movimiento suele aliviar la ten-
sión previa. Aumentan en situaciones 
de ansiedad y fatiga, y disminuyen 
al leer, tocar un instrumento musical 
o realizar otros actos que requieran 
cierta concentración. Además, pue-
den ser suprimidos voluntariamente 
por el paciente durante algún tiempo, 
reapareciendo al distraer la atención, 
y exacerbándose tras la supresión 
(The Tourette Syndrome Classification 
Study Group 1993; Jiménez-Jiménez 
et al. 2015d). Son muy difíciles de re-
conocer y diagnosticar en el paciente 
veterinario (Lowrie y Garosi 2016b).

Las mioclonías pueden ocurrir 
como parte de un síndrome epilép-

tico (Wheless y Sankar 2003), pero 
también pueden tener un origen no 
epiléptico, y la ocurrencia de mioclo-
nías con convulsiones no implica que 
ambas comparten la misma etiología 
(Marsden et al. 1985). Las formas es-
porádicas de mioclonías pueden ser 
benignas, o pueden representar una 
crisis focal. En este último caso, debe 
hacerse una investigación exhausti-
va acerca de su origen (Prikryl et al. 
2018)

En medicina veterinaria se ha pro-
puesto un sistema de clasificación 
de las mioclonías, de acuerdo a la 
ocurrencia o no de convulsiones tó-
nico clónico generalizadas (CTCG), 
considerando de este modo 2 cate-
gorías: mioclonías “epilépticas” o “no 
epilépticas” (tabla 2) (Lowrie y Garosi 
2016b).

La Epilepsia Mioclónica generali-
zada fotosensible (o Epilepsia Mio-
clónica Juvenil del Rodesiano) fue 
descrita en perros de raza Rodesia-
no, con una edad promedio de inicio 
a los 6 meses (rango 6 semanas a 18 

meses). Es muy semejante a la Epi-
lepsia Mioclónica Juvenil de los hu-
manos (Wielaender 2018). Los signos 
clínicos consisten en espasmos mio-
clónicos localizados predominante-
mente en el tronco, la musculatura de 
los miembros (especialmente los to-
rácicos), la musculatura cervical (pro-
duciendo movimientos de balanceo 
de la cabeza) y la cara (movimientos 
masticatorios, de los párpados y ore-
jas). Las crisis mioclónicas ocurren 
principalmente en relación al sueño o 
al estado de somnolencia. Los perros 
afectados también pueden presentar 
crisis de ausencias, lo que refuerza 
su paralelismo con la Epilepsia Mio-
clónica Juvenil de los humanos. El 
levetiracetam parece ser más eficaz 
que la imepitoína en el control de 
las crisis (Wielaender 2018). Las ca-
racterísticas electroencefalográficas 
ictales consisten fundamentalmente 
en complejos punta-onda lenta a 4-5 
Hz, o complejos polipunta-onda lenta. 
Los análisis genéticos revelan defec-
tos en la proteína DIRAS, de la familia 

Tabla 1. Clasificación de los trastornos de movimiento de origen central en base a: a) su relación con 
otras enfermedades; b) extensión de los signos clínicos; c) categorías de enfermedades* (cont.)

De origen metabólico 

 Tremores cefálicos subsecuentes a diálisis peritoneal; hipoparatiroidismo iatrogénico

De origen sistémico 

 Tremores cefálicos en perros con síncope por bloqueos de tercer grado

Enfermedades inflamatorias/infecciosas

 Mioclonías focales asociadas a Virus de Moquillo Canino
 Espasmo hemifacial secundario a Meningoencefalitis inmunomediadas
 Tremores en los miembros a causa de discoespondilitis 

Exposición a drogas

Tremores cefálicos secundarios a aplicación de doxorrubicina o metoclopramida

*Adaptado de Urkasemsin y Olby 2014; Lowrie y Garosi 2016b, 2017a,b; Platt 2016.
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GTPasa 1, codificada por el gen DI-
RAS1. Este gen se expresa fuerte-
mente en el cerebro; se ha sugerido 
que participa en la transmisión coli-
nérgica, regulando la liberación de 
acetilcolina y desempeñando un pa-
pel en el neurodesarrollo (Wielaender 
et al. 2017; Wielaender 2018). 

Las Epilepsias Mioclónicas Pro-
gresivas (EMPs) se diferencian 
de las epilepsias idiopáticas por 
el deterioro progresivo del estado 
neurológico de los perros afecta-
dos, que frecuentemente presentan 
trastornos de consciencia en los 
períodos interictales; el proceso de 
enfermedad es progresivo y de na-
turaleza degenerativa. Además, las 
EMPs también presentan alteraciones 
metabólicas e histopatológicas que 
pueden ser observadas pos mortem. 
Las investigaciones en varias razas 
de perros con EMPs hereditarias han 
tenido un gran éxito, y han podido es-
tablecer el origen de las mutaciones 
en los genes ortólogos que producen 
trastornos similares en los humanos 
(Ekenstedt et al. 2011). En el año 2005 
fue publicada la mutación causante 

de la EMP autosómica recesiva co-
nocida como enfermedad de Lafora 
(EMP2) en Dachshund miniatura pelo 
de alambre (Lohi et al. 2005). Dicha 
enfermedad resulta de una expansión 
bialélica de una repetición dodeca-
mérica en el gen EPM2B. Los cam-
bios histopatológicos que presentan 
los perros afectados consisten en la 
presencia de los característicos cuer-
pos de Lafora intracelulares en múlti-
ples tejidos que incluyen el cerebro, 
músculo, hígado y corazón (Harriman 
et al. 1955; Serratosa et al. 1995). La 
enfermedad de Lafora también ocu-
rre en los humanos, y las mutaciones 
han sido encontradas en el gen lafori-
na (EPM2A) (Minassian et al. 1998) y 
en el gen malina (NHLRC1, también 
llamado EPM2B) (Chan et al. 2003; 
Gomez-Abad et al. 2005). Las crisis 
mioclónicas ocurren en respuesta a 
estímulos auditivos, y pueden pro-
gresar a CTCG. La enfermedad de 
Lafora también se ha comunicado en 
Basset Hound (Holland et al. 1970; 
Jian et al. 1990; Kaiser et al. 1991), 
Beagle (Tomchick 1973; Hegreberg 
y Padgett 1976; Gredal et al. 2003), 

Bulldog francés (Von Klopmann et al. 
2017; Niera-Ruiz et al. 2018), y en un 
Corgi (Davis et al. 1990), un Pointer 
(Whitenack 1978), un Caniche minia-
tura (Holland et al. 1970) y un Cani-
che estándar (Cusick et al. 1976).

 Las Lipofuscinosis Ceroides Neu-
ronales (LCNs) son un grupo de 
EMPs hereditarias producidas por 
enfermedades de almacenamiento 
lisosomal. Causan convulsiones mio-
clónicas, además de otros signos 
neurológicos, y se caracterizan por la 
acumulación de cuerpos autofluores-
centes de almacenamiento lisosomal 
en los cuerpos celulares neuronales. 
A la fecha, 9 genes diferentes han 
sido comunicados en casos humanos 
de LCN (Jalanko y Braulke 2009; Bras 
et al. 2012), 7 de los cuales también 
se describieron en perros: PPT1 (San-
ders et al. 2010), TPP1 o CLN2 (Awa-
no et al. 2006a), CLN5 (Melville et al. 
2005; Kolicheski et al. 2016), CLN6 
(Katz et al. 2011), CLN8 (Katz et al. 
2005), CTSD (Awano et al. 2006b) y 
ATP13A2 (Farias et al. 2011). Uno de 
los genes caninos de LCN (ARSG) 
ha sido establecido como excelente 

Tabla 1. Clasificación de las mioclonías*

Mioclonías epilépticas 

•	 Epilepsia	mioclónica	generalizada	fotosensible	(Rodesiano)
•	 Epilepsias	mioclónicas	progresivas						
	 •	 Enfermedad	de	Lafora
	 •	 Lipofuscinosis	ceroideas	neuronales
•	 Epilepsias	mioclónicas	de	origen	desconocido

Mioclonías no epilépticas 

•	 Virus	de	Moquillo
•	 Intoxicación	por	plomo
•	 Enfermedad	de	sobresalto
•	 Espasmo	hemifacial

*Adaptado de Lowrie y Garosi 2016b
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candidato para LCNs humanas sin 
resolver (Abitbol et al. 2010).

Las Epilepsias mioclónicas de 
origen desconocido se pueden ob-
servar en perros y gatos añosos. En 
los estadios iniciales, los animales 
afectados son normales en los perío-
dos interictales, pero lenta y progre-
sivamente van desarrollando signos 
discognitivos y neurológicos, lo que 
sugiere un proceso neurodegene-
rativo. Algunas de las condiciones 
genéticas que caracterizan las LCN 
son fuertes candidatos para este tipo 
de presentación geriátrica en perros 
(Lowrie y Garosi 2016b). En gatos 
adultos o gerontes se ha descrito un 
síndrome denominado Crisis reflejas 
audiogénicas felinas (de su sigla en 
inglés, FAERS), caracterizado por 
mioclonías y CTCG en la mayoría de 
los individuos afectados; la mayoría 
de las crisis se desencadenan por 
sonidos de alta frecuencia, como el 
estrujado de papel de aluminio o bol-
sas de papel o plástico, el golpe de 
una cuchara sobre un plato, el ruido 
del teclado de computadoras o el tin-
tineo de llaves, entre otros. El curso 
de la enfermedad es no progresivo 
en el 71% de los casos (Lowrie et al. 
2016a). El autor ha observado estos 
signos clínicos en perros viejos, fre-
cuentemente asociado a encefalo-
patías isquémicas (datos no publica-
dos). También lo ha visto en un perro 
con una lesión isquémica confirmada 
por IRM en núcleo caudado (video 1) 
(datos no publicados).

El Virus de Moquillo canino (VMC) 
puede provocar mioclonías repetiti-
vas constantes en ausencia de con-
vulsiones (video 2). El tipo de mani-
festaciones neurológicas depende 
de la distribución del VMC en el SNC 
y de la localización de las lesiones, 
aunque con frecuencia no existe co-
rrelación clinicopatológica (Amude 

2008; Higgins et al. 1982; Koutinas 
et al. 2002; Vandevelde et al. 1982; 
Vandevelde y Cachin 1993). La en-
fermedad por VMC se presenta fre-
cuentemente con signos multifocales, 
de comienzo insidioso y curso rápida-
mente progresivo; los signos clínicos 
reflejan la extensión de las lesiones 
en el SNC (Koutinas et al. 2002; Shell 
1990). Las mioclonías localizadas o 
generalizadas se consideran como 
un signo característico del moqui-
llo en los perros con encefalomielitis 
(Frisk et al. 1999; Gebara et al. 2004; 
Headley y Graça 2000; Headley et 
al. 2012; Koutinas et al. 2002; Moritz 
et al. 2000; Saito et al. 2006; Silva et 
al. 2007; Tudury et al. 1997), aunque 
pueden faltar en más de la mitad 
de los perros enfermos (Tipold et al. 
1992). Se caracterizan por sacudidas 
rítmicas de un músculo o de un gru-
po de ellos, constantes y presentes 
aun durante el sueño. El mecanismo 
fisiopatológico de la mioclonía no se 
comprende muy bien (Amude et al. 
2010). Se ha especulado que el sitio 
de la lesión es la motoneurona inferior 
de la médula espinal o de los núcleos 
de los nervios craneanos, aunque 
no se han encontrado lesiones en 
la sustancia gris medular de perros 
con mioclonías por VMC (Koutinas 
et al. 2002). También es posible que 
una lesión en los núcleos de la base 
pueda establecer un marcapaso en la 
médula o en el tronco encefálico (de 
Lahunta 1983).   

La enfermedad de sobresalto (hi-
perekplexia) en los humanos se debe 
a un gen anormal para el receptor 
de glicina sensible a la estricnina 
(GLRB) (Rees et al. 2002), o para el 
transportador presináptico de glici-
na GlyT2 (SLC6A5) (Eulenburg et al. 
2006; Rees et al. 2006). La caracte-
rística distintiva de esta enfermedad 
en los niños es una tríada de signos 

clínicos que incluyen rigidez gene-
ralizada, mioclonías nocturnas y una 
respuesta de sobresalto exagerada. 
En los adultos puede persistir una 
respuesta de sobresalto patológica a 
estímulos visuales, auditivos o táctiles 
sin importancia (Giménez-Roldán e 
Hípola 1994). En medicina veterina-
ria se ha comunicado una condición 
similar en Lobero irlandés (Gill et al. 
2011), Galgo español (Murphy et al. 
2019) y Labrador (también denomi-
nada mioclonía refleja familiar) (Fox 
et al. 1984). Los cachorros afectados 
desarrollan una rigidez extensora 
que puede ser tan severa como para 
causar apnea. Los signos clínicos se 
manifiestan entre los 5 a 7 días de na-
cidos en Lobero irlandés y Labrador, 
y a los 2 meses de edad en Galgo 
español; son desencadenados por 
estímulos táctiles o auditivos, o por 
la manipulación. A veces se observa 
distrés respiratorio y cianosis durante 
la alimentación; los individuos afecta-
dos son normales durante el sueño o 
cuando están relajados. En los casos 
comunicados en Lobero irlandés y La-
brador se realizó eutanasia debido a 
la progresión de los signos clínicos y a 
la incapacidad para pararse y alimen-
tarse; en los 2 casos comunicados en 
Galgo español, uno murió a causa de 
un paro respiratorio, y el otro permane-
ció vivo 18 meses después del diag-
nóstico. En Lobero irlandés (Gill et al. 
2011) y Galgo español (Murphy et al. 
2019) se encontraron microdeleciones 
y deleciones en el gen SLC6A5 con 
una probable herencia autosómica re-
cesiva, que provocan desplazamiento 
del marco de lectura. Esta alteración 
resulta en un codón de parada pre-
maturo que trunca gran parte de la 
proteína. En Labrador no se ha podido 
identificar la mutación causativa. 

El espasmo hemifacial es un tras-
torno crónico, que en los humanos se 

https://youtu.be/AgsSS5OD-U8
https://youtu.be/tbHN56dsnvo
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caracteriza por movimientos repetiti-
vos involuntarios clónicos o por sacu-
didas limitadas a un lado de la cara. 
Suele afectar a los párpados (en los 
que casi siempre se inicia), regiones 
perinasal y perioral, músculos cigo-
máticos, platisma y otros músculos 
del mismo lado de la cara, y podría 
considerarse como una mioclonía 
segmentaria relacionada con la lesión 
irritativa del nervio facial. Empeora en 
situaciones de tensión emocional y 
persiste durante el sueño. Usualmen-
te la afección permanece por perío-
dos de tiempo relativamente cortos y 
recurre frecuentemente a lo largo del 
día (Weiner y Lang 1989; Tan et al. 
2002; Jiménez-Jiménez et al. 2015d). 

La mayor diferencia de este tras-
torno entre los humanos y los perros 
es que, en los últimos, el estado de 
contracción es permanente. En esta 
especie se ha observado un cuadro 
de características similares en tras-
tornos de denervación, resultante de 
la parálisis crónica del nervio facial, 
con deficiencias en los reflejos co-
rrespondientes; sin embargo estos 
casos son distintos porque puede 
haber deficiencias en la exploración 
clínica del nervio (Van Meervenne et 
al. 2008). El espasmo hemifacial es 
frecuentemente idiopático (Roberts y 
Vainisi 1967; Parker et al. 1973; Motta 
y de Lahunta 2015), pero puede ocu-
rrir en forma secundaria a lesiones 
intracraneanas (Van Meervenne et 
al. 2008; Holland et al. 2010). El au-
tor ha observado espasmo hemifacial 
de naturaleza idiopática en perros y 
gatos, en perros como secuelas de 
parálisis del nervio facial o asociado 
a otitis media/interna y, también en 
perros, secundarios a lesiones intra-
craneaneas contralaterales, como 
neoplasias cerebrales (video 3) o 
meningoencefalitis inmunomediadas 
(datos no publicados).

Tremores
El tremor se define como un mo-

vimiento rítmico y oscilatorio de una 
zona corporal, que se debe a con-
tracciones de un músculo agonista y 
otro antagonista, que pueden ser si-
multáneas o alternantes (Alonso-Na-
varro 2015; Lowrie y Garosi 2016b). 
En medicina veterinaria se ha deba-
tido acerca del uso de los términos 
tremores y mioclonías, y hay quienes 
sostienen que debe utilizarse la de-
nominación de mioclonía en vez de 
tremor (de Lahunta et al. 2006, 2015; 
Lorenz 2011; Sanders 2016). Este 
debate también se dio en medicina 
humana, pero una declaración de 
consenso estableció que cuando la 
característica dominante del desor-
den de movimiento es la ritmicidad, 
debe ser considerado como tremor 
(Deuschl et al. 1998). En medicina 
veterinaria, las clasificaciones más 
actuales siguen el mismo criterio 
(Lowrie y Garosi 2016b; Platt 2016).

Aunque la identificación del tre-
mor puede ser dificultosa en ciertos 
casos, la característica que lo distin-
gue es la ocurrencia de oscilaciones 
a una frecuencia regular. Si bien al-
gunos tremores (por ejemplo, los de 
intención) pueden tener amplitudes 
variables, la frecuencia permanece 
invariable (Deuschl et al. 1998).

Los tremores se han clasificado se-
gún las circunstancias de aparición 
o su relación con la actividad. De 
acuerdo a esto, pueden ser de repo-
so o de acción, y estos últimos pue-
den ser subdivididos en posturales 
y cinéticos. La característica de los 
tremores de reposo es su aparición 
cuando la parte corporal afectada se 
encuentra completamente sostenida 
contra la acción de la gravedad, sin 
contracción muscular voluntaria. Los 
tremores de acción incluyen todas 
aquellas formas que suceden en par-

tes corporales que no se encuentran 
en reposo, y comprenden los tremo-
res posturales (que aparecen mien-
tras se mantiene una postura activa 
contra la acción de la gravedad), y los 
tremores cinéticos, que ocurren du-
rante los movimientos activos. Estos 
últimos incluyen los que se relacionan 
con una tarea específica y los que se 
producen en relación a movimientos 
voluntarios dirigidos hacia un objetivo 
(tremores de intención) (Deuschl et al. 
1998; Jiménez-Jiménez et al. 2015d). 

El patrón de referencia para la in-
vestigación de los tremores continúa 
siendo la clasificación de acuerdo 
a los hallazgos clínicos (Abdo et al. 
2010). En medicina veterinaria se ha 
propuesto un sistema de clasificación 
similar al sistema humano, que se 
basa en las circunstancias de apari-
ción de los tremores (Lowrie y Garosi 
2016b) (tabla 3).

Los tremores de reposo son ca-
racterísticos de los síndromes par-
kinsonianos humanos, y raramente 
vistos en otras condiciones (Abdo et 
al. 2010; Alonso-Navarro et al. 2015; 
Jiménez-Jiménez et al. 2015a). En 
los humanos, la asociación de tre-
mor, rigidez, acinesia-bradicinesia 
y pérdida de reflejos posturales se 
denomina síndrome parkinsoniano o 
parkinsonismo. El modelo principal 
y más frecuente de síndrome rígido-
acinético o parkinsoniano es la enfer-
medad de Parkinson idiopática (EPI), 
pero existen otras muchas causas 
de parkinsonismo, como por ejem-
plo otras enfermedades del sistema 
extrapiramidal, denominadas síndro-
mes Parkinson-plus, como la paráli-
sis progresiva supranuclear, la atro-
fia multisistémica y la degeneración 
ganglionar corticobasal (Ahlskog 
2007). El diagnóstico de síndrome 
parkinsoniano suele hacerse cuando 
están presentes al menos 2 de los 3 

https://vimeo.com/341989848
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síntomas cardinales (temblor, rigidez 
y/o bradicinesia) (Jiménez-Jiménez et 
al. 2015a). El dato neuroquímico fun-
damental de la EP es la depleción del 
75-80% de dopamina en el sistema 
nigroestriado (mínimo requerido para 
la aparición de los síntomas parkin-
sonianos) (Benito-León et al. 2008). 
También hay, en menor grado, de-
pleción de dopamina en otras áreas 
cerebrales como el hipotálamo y el 
sistema mesolímbico-mesocortical. 
Existe, asimismo, una alteración en 
el sistema colinérgico prosencefálico, 
especialmente cuando hay deterioro 
cognitivo. Finalmente, se ha descrito 
una disminución de GABA y seroto-
nina en el estriado, alteraciones en 
el sistema noradrenérgico y disminu-
ción de algunos neuropéptidos (por 
ejemplo, metencefalina y leuencefa-
lina, sustancia P, colecistocinina) en 
algunas áreas cerebrales (Jiménez-
Jiménez et al. 2015a).

Aunque en medicina veterinaria 
no se han comunicado casos de tre-
mores de reposo, se ha descrito un 

trastorno comparable al parkinso-
nismo de los humanos en 7 machos 
jóvenes de raza Labrador relaciona-
dos (Rigidez muscular generalizada 
en Labrador ligada al cromosoma 
X), que presentaron rigidez, flexión 
del tronco hacia adelante (causada 
por desplazamiento craneal del cen-
tro de gravedad), marcha festinante 
(marcha apresurada que progresa a 
galope para prevenir la caída) y bra-
dicinesia. En los perros afectados 
los signos desarrollaron entre los 2 y 
los 16 meses, estabilizándose en la 
adultez. En 2 de los perros se realizó 
necropsia y se observó astrocitosis 
evidente en la sustancia gris medular, 
la formación reticular y el núcleo cau-
dado. Se verificó una pérdida de neu-
ronas localizada selectivamente en la 
lámina VII de Rexed de la sustancia 
gris medular. Los análisis de pedi-
grí sugirieron una posible herencia 
ligada al cromosoma X, aunque no 
pudo ser confirmada. La fisiopatolo-
gía propuesta para la rigidez es una 
eferencia alterada desde los núcleos 

basales y la formación reticular, junto 
a una desinhibición de la motoneu-
rona causada por la disminución del 
número de interneuronas medulares 
(Vanhaesebrouck et al. 2011). Otros 
autores comunicaron un cuadro de 
degeneración multisistémica, con 
acinesia y marcha festinante en perro 
Crestado Chino (O´Brien et al. 2005) y 
Kerry Blue terrier (de Lahunta y Averill 
1976), sin tremores y con compromi-
so adicional cerebeloso (de Lahunta 
y Averill 1976).

El tremor de intención es un tipo 
de tremor cinético relacionado a la 
acción. Aparece, o se agrava, cuan-
do el individuo se encuentra desarro-
llando una acción voluntaria dirigida 
hacia un objeto (de Lahunta y Glass 
2009; Alonso-Navarro et al. 2015; 
Lowrie y Garosi 2016b). Son gene-
ralmente lentos (4 a 6 Hz) y groseros 
y desaparecen durante el reposo. 
Aunque su etiología es diversa, la 
neurolocalización corresponde siem-
pre al núcleo dentado del cerebelo y 
sus conexiones (Alonso-Navarro et al. 
2015). Son particularmente notorios 
en enfermedades difusas como, por 
ejemplo, los procesos inflamatorios 
o degenerativos del cerebelo (video 4) 
(de Lahunta y Averill 1976; Parker 
1991). Cuando el tremor de intención 
está presente siempre deben investi-
garse todas las posibles causas de 
enfermedad cerebelosa (ver tabla 1) 
(Lowrie y Garosi 2016b).

El síndrome de tremor idiopático 
generalizado (tremores esporádicos 
adquiridos de perros adultos, cere-
belitis idiopática) es una condición 
en la que los perros desarrollan un 
tremor de intención generalizado de 
aparición súbita, que empeora con el 
ejercicio, el estrés y la excitación, y 
desaparece durante el sueño (Parker 
1991). Se diferencia de otros tremo-
res de intención típicos en que también 

Tabla 3. Clasificación de los tremores según las circunstancias de 
aparición; debajo de cada subclasificación se ejemplifican algunos 
trastornos asociados característicos*

•	 Tremores	de	reposo

•	 Tremores de acción 
	 •	 Cinéticos	
	 	 •	 Tremor	de	intención
	 	 	 •	 Trastornos	cerebelosos	difusos
	 	 •	 Tremor	generalizado	
	 	 	 •	 Idiopático	(Cerebelitis	idiopática)	
	 			 	 •	 Mielinopatías	centrales							
	 	 	 •	 Enfermedades	de	almacenamiento
	 	 	 •	 Tóxicos
	 •	 Posturales
	 	 •	 Tremor	ortostático
	 	 •	 Síndrome	de	tremor	idiopático	de	la	cabeza	
	 	 •	 Tremor	postural	rápido,	benigno,	idiopático	

*Adaptado de Lowrie y Garosi 2016b

https://vimeo.com/341989933
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puede ser observado durante el re-
poso, lo que dificulta su clasificación 
(Lowrie y Garosi 2016b). Debido a 
la alta prevalencia en animales jóve-
nes (5 meses a 3 años) de razas de 
color blanco, particularmente Maltés 
y terrier de West Highland, se lo de-
nominó inicialmente “síndrome del 
temblador blanco”. Sin embargo, a 
partir de las primeras descripciones 
de este trastorno, se ha comunicado 
en perros de cualquier raza y color 
(video 5) (Parker 1991; Yamaya et 
al. 2004). Además del tremor pueden 
observarse signos vestibulocerebelo-
sos (nistagmo, ausencia de respues-
ta de amenaza, rotación cefálica, 
ataxia), que se agravan al vendar los 
ojos, y opsoclonos (tremores ocula-
res) (video 6); por lo demás, el resto 
del examen neurológico es normal. 
Los signos progresan rápidamente 
en 1 a 3 días, y luego se estabilizan; 
hay casos de remisión espontánea 
varios meses después de iniciados 
los signos clínicos (Parker 1991). El 
diagnóstico se basa en la reseña, la 
anamnesis y la presencia de tremo-
res en ausencia de lesión cerebral 
estructural; puede haber una pleoci-
tosis linfocítica moderada en el LCR 
(Bagley et al. 1993). Se observa una 
excelente respuesta a los corticoste-
roides en dosis inmunosupresoras, 
que se van reduciendo paulatinamen-
te (50% cada 2 a 4 semanas) hasta 
alcanzar la dosis mínima efectiva. El 
tratamiento dura de 6 semanas a va-
rios meses, pero en la mayoría de los 
casos hay remisión completa una vez 
suspendida la medicación (Parker 
1991). Han sido comunicadas reci-
divas al reducir rápidamente la dosis 
de corticosteroides, y algunos perros 
requieren una dosis baja de por vida. 
Se ha especulado que este síndrome 
podría ser causado por una reacción 
autoinmune dirigida contra las células 

productoras de tirosina (dopaminér-
gicas, neuronas adrenérgicas, mela-
nocitos), que presentan alteraciones 
en la síntesis de neurotransmisores, 
aunque esta teoría no ha podido ser 
confirmada.

Las mielinopatías centrales son 
trastornos degenerativos primarios 
multifocales de la mielina; pueden re-
sultar en hipomielinización, desmieli-
nización (leucodistrofia) o mielinolisis 
(Duncan 1987; Summers et al. 1995). 
En la hipomielinización, los oligoden-
drocitos se encuentran reducidos en 
número, o son incapaces de producir 
mielina normal; los signos clínicos se 
observan en animales recién nacidos, 
pero son notorios cuando comienzan 
a caminar (Prikryl et al. 2018). En la 
leucodistrofia, la síntesis o la funcio-
nalidad de la mielina son defectuo-
sas. La mielinolisis se observa en 
trastornos que provocan la desinte-
gración de una mielina que inicial-
mente es normal. Los signos clínicos 
se observan unas pocas semanas o 
meses después del nacimiento; has-
ta ese momento, el animal suele ser 
absolutamente normal (Prikryl et al. 
2018). El término leucoencefalomie-
lopatía se utiliza cuando el tipo de 
degeneración de la mielina no puede 
ser determinado. Degeneración es-
pongiforme es otro término inespecí-
fico que se utiliza para indicar que el 
tejido afectado se encuentra vacuo-
lado; la vacuolización que involucra 
a las vainas de mielina se denomina 
leucoencefalomielopatía espongifor-
me. Algunas enfermedades de al-
macenamiento, como por ejemplo la 
leucodistrofia de células globosas, 
causan desmielinización por acumu-
lación de metabolitos tóxicos de las 
células formadoras de mielina; otras 
enfermedades (mannosidosis, gan-
gliosidosis, glucocerebrosidosis, es-
fingomielosis) producen de forma ca-

racterística alteraciones cerebelosas 
tempranas progresivas, seguidas de 
signos supratentoriales y troncales. 
Se presentan en animales jóvenes, de 
menos de 1 año, relacionados a razas 
específicas (Lorenz 2011).

La hipomielinización es una ano-
malía de desarrollo en la que se pro-
duce una reducción de la producción 
de mielina normal. Se ha comunicado 
en muchas razas de perros y en gato 
Siamés (Duncan 1987). Los anima-
les afectados presentan los signos 
clínicos entre las 2 y las 8 semanas 
de vida; la severidad varía entre las 
razas, pero el rasgo común a todas 
ellas es un tremor corporal generali-
zado que disminuye o desaparece 
durante el sueño (video 7). Los ca-
chorros pueden presentar aumento 
de la base de sustentación y ataxia 
debido a la hipomielinización de las 
fibras sensitivas, y exhiben deficien-
cias en las reacciones posturales du-
rante el examen neurológico (Griffiths 
et al. 1981; Mayhew et al. 1984; 
Cummings et al. 1986). En muchas 
razas los signos muestran una mejo-
ría paulatina y desaparecen entre los 
4 meses y el año de edad, por el res-
tablecimiento de la normal produc-
ción de mielina (Millán et al. 2010). 
La deficiencia de mielina es muy 
marcada y generalizada en Springer 
spaniel y Samoyedo, y se correlacio-
na con la mayor severidad que tienen 
los signos clínicos en estas razas 
(Cummings et al. 1986). La etiología 
de la hipomielinización en los perros 
es desconocida, a excepción de una 
causa genética, con herencia rece-
siva ligada al cromosoma X, descri-
ta en Springer spaniel (Griffiths et al. 
1981; Nadon et al. 1990). En esta raza 
los machos que portan la mutación 
del gen PLP, que codifica la proteína 
proteolípida (PLP) de la mielina, pre-
sentan signos severos y progresivos, 

https://youtu.be/cOMl_qzldgA
https://youtu.be/exm47kRqOYA
https://vimeo.com/341990110
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y son mucho más pequeños que sus 
hermanos sanos (Griffiths et al. 1981). 
PLP es la proteína primaria de la mie-
lina compacta del SNC y desempeña 
un rol fundamental en el desarrollo y 
la maduración de los oligodendroci-
tos (Ligon et al. 2006). En otras razas 
(Chow Chow, Weimaraner, Boyero de 
Berna, Lurcher, Dálmata) los compo-
nentes genéticos no están claramen-
te definidos, aunque no se excluye 
la posibilidad que una exposición in 
útero de tipo tóxica o una exposición 
viral podrían desempeñar algún pa-
pel en el desarrollo de la enfermedad 
(Mayhew et al. 1984; Cummings et al. 
1986). Se ha descrito una hipomieli-
nogénesis por hipotiroidismo en pe-
rros Rat terrier con bocio congénito, 
debido a mutaciones en el gen que 
codifica la peroxidasa tiroidea (TPO) 
(Pettigrew et al. 2007). El diagnóstico 
presuntivo de hipomielinización se 
establece en base a la edad de ini-
cio de los signos clínicos, y la mejoría 
gradual espontánea que presentan 
algunas razas; el diagnóstico defini-
tivo solamente se alcanza por medio 
del examen histopatológico del ce-
rebro y la médula espinal. No existe 
tratamiento para esta condición, y 
el pronóstico para una recuperación 
completa es a menudo favorable, ex-
cepto para el Springer spaniel y el Sa-
moyedo (Griffiths et al. 1981).

El tremor ortostático es un tre-
mor cinético postural, de una alta 
frecuencia patognomónica (13-18 
Hz), que afecta predominantemente 
los miembros y se desencadena al 
ponerse el animal de pie, mientras 
come o bebe o durante la micción 
o la defecación (Prikryl et al. 2018). 
Típicamente desaparece cuando el/
los miembro/s afectado/s se elevan, 
y también cuando el animal camina, 
se sienta o se acuesta. Se ha descri-
to en Gran Danés (Garosi et al. 2005) 

y Lebrel Escocés (Platt et al. 2006), 
con un inicio en los primeros 2 años 
de vida. Es mínimamente progresivo 
y parece tener una base hereditaria. 
Los perros afectados parecen res-
ponder a la terapia con fenobarbital 
o gabapentin (Garosi et al. 2005). En 
los humanos se ha comunicado la 
presencia de otros desórdenes del 
movimiento acompañando al tremor 
ortostático (Mestre et al. 2012); se 
propuso denominar estos casos con 
signos neurológicos adicionales con 
el término tremor ortostático plus, en 
oposición a los tremores ortostáticos 
primarios. Se ha comunicado un caso 
anecdótico en un Gran Danés con 
tremor ortostático, que además tenía 
una discinesia paroxística que se ma-
nifestaba durante los movimientos; en 
este caso, la denominación de tremor 
ortostático plus definió mucho mejor 
las características del cuadro clínico 
(Lowrie y Garosi 2016b).

El síndrome de tremor idiopático 
de la cabeza canino (STIC) es una 
condición benigna que se manifies-
ta como episodios incontrolados de 
tremores cefálicos que empiezan y 
terminan en forma espontánea (Wolf 
et al. 2011; Guevar et al. 2014; Shell 
et al. 2015). Ha sido comunicado en 
Bulldog inglés y Dobermann, razas 
en la que se presume una base he-
reditaria (Wolf et al. 2011; Guevar et 
al. 2014). Sin embargo, STIC no pare-
ce ser específica de raza y cualquier 
perro puede afectarse. En un estudio, 
las razas que se afectaron con mayor 
frecuencia fueron el Bulldog inglés 
(37%), los mestizos (16%), Bóxer 
(13%), Labrador (11%), Dobermann 
(8%) y Terrier de Staffordshire (3%) 
(Shell et al. 2015). El autor ha observa-
do una sobrerrepresentación de este 
trastorno en Bulldog francés (video 8). 
Los signos se manifiestan en un ran-
go de edad de 3 meses a 12 años 

(mediana 3 meses a 3 años). Los epi-
sodios pueden durar segundos, mi-
nutos u horas, con una frecuencia de 
5 a 8 Hz, y pueden ser de arriba hacia 
abajo (como “diciendo que sí”), o de 
un lado al otro (como “diciendo que 
no”). En Bulldog inglés los tremores 
ocurren predominantemente cuando 
el animal se encuentra menos activo 
o en reposo, lo que ha sugerido que 
STIC sea un cuadro de tremor postu-
ral. En Dobermann se ha comunicado 
que el estrés, la fatiga, la excitación 
o las enfermedades pueden actuar 
como disparadores (Urkasemsin y 
Olby 2014). Durante los episodios los 
perros están conscientes, caminan 
y responden a las órdenes. En opo-
sición a los tremores de intención, el 
episodio termina cuando el animal se 
focaliza en un movimiento orientado 
hacia un objetivo específico (Lowrie y 
Garosi 2016b). Numerosos videos de 
estos eventos pueden hallarse en los 
buscadores de internet, utilizando el 
término “head bobbing”. Su etiología 
se desconoce, pero se ha postulado 
que STIC podría ser causado por una 
alteración potencialmente heredable 
de los mecanismos de estiramiento 
de los músculos cervicales. Los tre-
mores tienden a disminuir si se sostie-
ne la cabeza, aliviando la fuerza que 
deben ejercer los músculos del cuello 
(de Lahunta y Glass 2009). Un traba-
jo ha revelado actividad epileptiforme 
en registros electroencefalográficos 
de 4 perros con STIC (James et al. 
2015). Sin embargo, las característi-
cas del tremor cefálico no se aseme-
jan a una crisis epiléptica (Lowrie y 
Garosi 2016b) y, en los humanos, las 
anormalidades electroencefalográ-
ficas no necesariamente implican la 
confirmación de epilepsia, observán-
dose en la población normal en 0,4-
0,5% de los adultos y 1,5-3,5% de los 
chicos (Quigg 2014); por este motivo, 

https://vimeo.com/341990220
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parece poco probable que STIC re-
presente un desorden epiléptico. El 
diagnóstico se basa en la reseña, la 
anamnesis y las características del 
tremor, que está restringido a la cabe-
za, sin manifestación de alteraciones 
cognitivas. Ninguna medicación ha 
resultado efectiva, pero la evolución 
natural es benigna, con resolución 
completa en aproximadamente 2/3 
de perros afectados (Guevar et al. 
2014; Shell et al. 2015). 

El tremor postural rápido, benigno, 
idiopático se observa en los perros 
añosos, y se manifiesta como un tre-
mor de alta frecuencia en los miem-
bros pelvianos solamente cuando los 
perros están en estación (video 9). Se 
pueden reproducir aplicando pre-
sión a la superficie plantar/palmar 
de los miembros (de Lahunta et al. 
2006; 2015). Como el inicio de un 
movimiento anula el tremor se ha su-
gerido, al igual que en STIC, que los 
mecanismos de estiramiento muscu-
lar pueden desempañar algún papel 
en la fisiopatología (Lowrie y Garosi 
2016b). Este tipo de tremores cum-
ple mucha de las características del 
tremor esencial en los humanos. Es 
un trastorno no progresivo, y el con-
cepto general es que son benignos y 
que no requieren ningún tipo de trata-
miento (de Lahunta et al. 2006; 2015).

Otros movimientos 
involuntarios 
hipercinéticos/discinéticos

El término discinesia incluye un 
amplio rango de MI y anormales aso-
ciados con muchos trastornos neu-
rológicos. En neurología humana se 
usa principalmente para denominar a 
las Discinesias Paroxísticas (DPs) y a 
las discinesias inducidas por drogas 
(Abdo et al. 2010; Richter et al. 2017). 
Incluyen un grupo de desórdenes 

del movimiento de tipo hipercinético 
caracterizados por episodios circuns-
criptos y autolimitantes de movimientos 
alterados en individuos conscientes, en 
un contexto de base en el que tales anor-
malidades no se presentan (Richter et al. 
2017; Lowrie y Garosi 2016b). 

Los signos de hipercinesia comu-
nes a la fenomenología clínica de las 
DPs son la corea, la atetosis, la co-
reoatetosis, el balismo, la distonía o 
una combinación de ellos (Urkasem-
sin y Olby 2014; Richter et al. 2017; 
Lowrie y Garosi 2016b). 

El término corea deriva de una pa-
labra griega que significa danza, y 
se utiliza para designar movimientos 
rápidos e irregulares, no predecibles 
y de duración breve, que cambian de 
una zona corporal a otra sin una se-
cuencia definida (video 10). La ateto-
sis es un término que indica una con-
tracción sostenida de los músculos 
del tronco provocando un flujo con-
tinuo de MI lentos, fluidos y de con-
torsión. Frecuentemente acompaña 
a la corea, denominándose coreoa-
tetosis. El balismo es una variedad 
de corea en la que predominan los 
movimientos proximales de sacudida 
de los miembros de gran amplitud. La 
hemicorea/hemibalismo se carac-
teriza por movimientos aleteantes de 
los miembros de un lado del cuerpo, 
con compromiso predominante de la 
musculatura proximal (Bhatia 2011; 
Urkasemsin y Olby 2014; Alonso-Na-
varro et al. 2015; Richter et al. 2017; 
Lowrie y Garosi 2016b). La distonía 
se caracteriza por contracciones 
musculares intermitentes y breves 
(movimientos distónicos) o sosteni-
das (postura distónica) que causan 
movimientos y/o posturas anormales, 
frecuentemente repetitivas (video 11). 
Pueden ser iniciados o empeorados 
por acciones voluntarias (distonía 
de acción). La distonía puede ser la 

característica dominante en las DPs 
(distonía paroxística). Muchos auto-
res utilizan los términos DP y distonía 
paroxística como sinónimos (Monteiro 
et al. 2017), pero debe enfatizarse en 
el carácter sindrómico de la DP, y en 
el hecho que la distonía es un signo 
clínico (Demirkiran y Jankovic 1995; 
Richter et al. 2017). Sin embargo, 
en un sistema de nomenclatura pro-
puesto para las formas genéticas de 
desórdenes del movimiento en los 
humanos, a las distonías combinadas 
paroxísticas se las designó indistinta-
mente como distonía/discinesia (Ma-
rras et al. 2012; Marras et al. 2016; 
Monteiro et al. 2017). Un sello distinti-
vo de las contracciones distónicas es 
su consistente direccionalidad. Los 
movimientos distónicos siguen un 
patrón determinado e involucran re-
petidamente los mismos grupos mus-
culares. Durante estos movimientos, 
músculos agonistas y antagonistas se 
contraen simultáneamente, causan-
do torsión de determinadas partes 
corporales. Suelen relacionarse con 
lesiones o alteraciones funcionales 
del cuerpo estriado (Albanese et al. 
2013; Jiménez-Jiménez et al. 2015c; 
Richter et al. 2017).

Discinesias paroxísticas
Las discinesias paroxísticas (DPs) 

son desórdenes del movimiento de 
tipo hipercinético, originados en el 
SNC cuyas manifestaciones clínicas 
incluyen corea, distonía, atetosis y 
balismo, aislados o en combinación, 
que aparecen y desaparecen en for-
ma paroxística, con ausencia de sig-
nos clínicos entre los episodios. En 
los humanos pueden ser inducidos o 
no por movimientos denominándose, 
respectivamente, cinesigénicos (con 
duración de segundos a minutos) o 
no cinesigénicos (minutos a horas) 
(Sanger y Mink 2012). 

https://vimeo.com/341990669
https://youtu.be/15PT6BYAqjM
https://youtu.be/-vPhikcpwds
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Las DPs se describieron por prime-
ra vez en el siglo XIX (Gowers 1964). 
Sin embargo, durante mucho tiempo 
existió confusión acerca de su dife-
renciación con algunas formas de 
epilepsia por su carácter recurrente, 
la posible precipitación por hiper-
ventilación, y la eventual respuesta 
a fármacos antiepilépticos (Cerquera 
Cleves 2017). En 1940 se introdujo la 
denominación de coreoatetosis dis-
tónica paroxística (Mount y Reback 
1940), y en las últimas décadas los 
términos distonía paroxística, co-
reoatetosis paroxística, coreoatetosis 
distónica paroxística y discinesia pa-
roxística han sido utilizados indistinta-
mente para referirse a las mismas pa-
tologías (Demirkiran y Jankovic 1995; 
Dressler y Benecke 2005). Existen va-
rias revisiones de neurología humana 
que permiten mejorar la comprensión 
de las DPs (Perona-Moratalla et al. 
2009; Sanger y Mink 2012; Jiménez-
Jiménez et al. 2015a,b,c,d; Termsara-
sab et al. 2015; McGuire et al. 2018).

La clasificación usada en medicina 
humana se basa en el fenotipo clíni-
co, los factores precipitantes, la dura-
ción (Demirkiran y Jankovic 1995), la 
etiología y la respuesta al tratamien-
to (Bruno et al. 2007; Unterberger y 
Trinka 2008) (tabla 4). De acuerdo a 
las características clínicas, las DPs 
se dividen en 4 categorías: DP cinesi-
génicas (DPC), DP no cinésigenicas 
(DPNC), DP inducidas por ejercicio 
(DPIE), y DP hipnogénica (DPH). Esta 
última, originalmente incluida dentro 
de las DPs, se considera en la actua-
lidad como una forma de epilepsia, 
y se denomina Epilepsia Nocturna 
del Lóbulo Frontal Autosómica Do-
minante (de su sigla en inglés, ADN-
FLE). En base a su etiología, las DPs 
pueden ser idiopáticas (familiares o 
esporádicas) o secundarias (vincu-
ladas a otras condiciones médicas 

subyacentes) (Demirkiran y Jankovic 
1995; Bruno et al. 2007; Unterberger 
y Trinka 2008). 

Otro esquema de clasificación de 
los síndromes distónicos (que inclu-
yen a las DPs) fue creado por el Co-
mité de Nomenclatura Genética de la 
Organización del Genoma Humano, y 
se basó en el sistema de codificación 
DYTn, en el que “n” (1 a 27) designa-
ba los loci genéticos que se podían 
vincular con un fenotipo específico y 
un marcador genético determinado, 
aunque algunos de ellos no habían 
sido confirmados (Camargo et al. 
2014). Un número creciente de incon-
sistencias en la denominación DYT 
(Klein 2014; Jochim et al. 2016; Mon-
teiro et al. 2017; McGuire et al. 2018) 
llevó a la propuesta de un nuevo sis-
tema de nomenclatura, propuesto por 
la Sociedad Internacional de Parkin-
son y Movimientos Anormales por 
medio de su grupo de trabajo para 
la nomenclatura de los movimientos 
anormales de origen genético (Ma-
rras et al. 2016). En este sistema, las 
DPs se incluyeron entre las distonías 
combinadas paroxísticas y se les 
asignó el prefijo PxMD (de su sigla en 
inglés desorden de movimiento paro-
xístico), seguido del gen causante de 
la alteración. De esta forma, para el 
caso específico de las DPs, queda en 
desuso el prefijo DYT, que solamen-
te debe ser utilizado para denominar 
otros tipos de distonías de origen ge-
nético (Marras et al. 2016; Monteiro et 
al. 2017). De acuerdo a este sistema, 
la DPC se denomina PxMD-PRRT2 
(antiguamente, DYT10); la DPNC 
se denomina PxMD-PNKD (antigua-
mente, DYT8), y la DPIE se denomi-
na PxMD-SLC2A1 (antiguamente, 
DYT18) (Marras et al. 2016; Cerquera 
Cleves 2017; Monteiro et al. 2017).

La etiología y patogénesis de estos 
trastornos se halla bajo investigación 

y no está totalmente comprendida. Se 
piensa que la mayoría de los casos 
son idiopáticos; sin embargo, debido 
a la naturaleza familiar de este tipo 
de trastornos, el papel de la genética 
está bajo intensa investigación en la 
actualidad (McGuire et al. 2018). En 
humanos, se ha comunicado que el 
40-70% de los casos de las DPs son 
familiares, con una gran cantidad de 
genes descritos asociados a ellas 
(Cerquera Cleves 2017; Monteiro et 
al. 2017; McGuire et al. 2018). 

Cerca del 75% de los las DPC per-
tenecen a casos familiares relacio-
nados con mutaciones del gen que 
codifica la proteína transmembrana 
rica en prolina 2 (PRRT2). Se han 
comunicado alrededor de 70 muta-
ciones diferentes y, en la mayoría, el 
mecanismo es la pérdida de función. 
Se cree que las mutaciones en este 
gen afectan la sinapsis, alterando la 
capacidad de la proteína PRRT2 de 
interactuar con otras proteínas sináp-
ticas, como la SNAP25, para producir 
la liberación de neurotransmisores. 
La herencia es autosómica dominan-
te con una penetrancia del 60-90%. 
Alrededor del 10% de los casos de 
DPC son esporádicos, y el 15% de 
los pacientes estudiados no presenta 
ninguna mutación (Ebrahimi-Fakhari 
et al. 2015). 

Los casos familiares de DPNC han 
sido relacionados con el gen PNKD, 
previamente denominado gen regu-
lador de la miofibrilogénesis 1 (MR-
1). Este gen codifica para la proteí-
na transmembrana rica en prolina, 
que también podría interactuar con 
proteínas sinápticas de membrana 
como t-SNARE y SNAP25, además 
de participar en la detoxificación me-
tabólica del metilgioxal, un subpro-
ducto del estrés oxidativo que tam-
bién ha sido encontrado en el café 
y el alcohol (Waln y Jankovic 2015). 
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La penetrancia es alta pero incomple-
ta, estimándose en 80-95% (Bhatia 
2011, Erro et al. 2014). Algunos ca-
sos atípicos y menos frecuentes han 
sido relacionados a mutaciones en 
el gen transportador de glucosa tipo 
I (SLC2A1 o GLUT1), que codifica la 
proteína transportadora de glucosa 1 
(GLUT1), el principal vehículo que fa-
cilita la entrada de glucosa al SNC y a 
los astrocitos (Cerquera Cleves 2017). 
También se comunicó una mutación 
en el gen que codifica el canal de po-
tasio activado por calcio subfamilia M 
alfa 1 (KCNMA1) en una familia con 16 
miembros afectados, de los cuales 7 
presentaban DP, 4 epilepsia y 5 am-
bos trastornos (Erro et al. 2014). 

Los pocos casos de DPIE han sido 
relacionados la mayoría de las veces 
con mutaciones en el gen SLC2A1 
(Cerquera Cleves 2017; McGuire et al. 
2018). Una gran parte de los pacientes 
presentan una mutación heterocigota 
de novo; la herencia es autosómica y 
aproximadamente el 10% de los indi-

viduos tiene al menos un familiar clí-
nicamente afectado (Erro et al. 2014).

También se han comunicado mu-
chas causas secundarias que pueden 
producir DPs (Blakeley y Jankovic 
2002), que incluyen infecciones del 
SNC, trastornos metabólicos, trauma-
tismos, problemas vasculares, neo-
plasias, malformaciones estructurales, 
kernicterus fetal, esclerosis múltiple, 
encefalitis por citomegalovirus, sífilis 
neurovascular, determinadas drogas 
y neuroacantosis (Cerquera Cleves 
2017; McGuire et al. 2018). Represen-
tan cerca del 20% de los pacientes 
con DPs (Cerquera Cleves 2017).

Discinesias Paroxísticas 
en Medicina Veterinaria
En medicina veterinaria, la primera 

comunicación acerca de una DP se 
remonta al año 1942, referida a los 
calambres del Scottish (Klarenbeek 
1942). En los últimos años se han 
publicado numerosos artículos abor-
dando este tema (Urkasemsin y Olby 

2014; Platt 2016; Lowrie y Garosi 
2017a; Posporis et al. 2018; Prikryl 
et al. 2018); a pesar de esto, las DPs 
siguen siendo poco comprendidas y 
frecuentemente subdiagnosticadas 
en pacientes veterinarios (Posporis et 
al. 2018; Prikryl et al. 2018).

Aunque puede ser útil tomar cono-
cimiento de las principales caracte-
rísticas de los distintos sistemas de 
clasificación en humanos, la mayoría 
de los casos comunicados en pa-
cientes veterinarios son consistentes 
con DPNC (Urkasemsin y Olby 2014; 
Lowrie y Garosi 2017a; Posporis et al. 
2018). En consecuencia, la importan-
cia clínica de la clasificación humana 
es dudosa. Para los pacientes veteri-
narios se ha propuesto un sistema de 
subclasificación en base a la etiología 
de las DPs, que tiene una aplicación 
clínica relevante (Lowrie y Garosi 
2017a):

a) DPs de causas genéticas: Incluyen 
el síndrome de caída episódica en 
Cavalier King Charles Spaniel, y la 

Tabla 4. Clasificación y características de las DPs idiopáticas en los humanos*

DP Cinesigénicas
(DPC)

DP no cinesigénicas
(DPNC)

DP inducidas por ejercicio
(DPIE)

Fenomenología Distonía pura +++
Distonía/corea ++

Distonía/corea +++
Distonía pura ++

Distonía++, hemidistonía++,
Distonía/corea+

Edad de inicio <20 años <20 años 2-30 años

Factores precipitantes Movimientos súbitos Alcohol, café, estrés, 
Emociones fuertes, fatiga

Ejercicio sostenido

Duración <1 min – 5 min 2 min – 4 hs 2 min – 2 hs

Frecuencia 100/día – 1/mes 1/sem – 2/año 1/día – 1/mes

Genes relacionados PRRT2 PNKD, KCNMA1, SLC2A1 SLC2A1

Tratamiento Carbamazepina, fenitoína Benzodiazepinas, evitar 
desencadenantes

Dieta cetogénica, evitar 
desencadenantes, toxina botulínica

*Adaptado de Cerquera Cleves 2017; McGuire et al. 2018
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DP del Terrier Irlandés de pelo suave 
(Soft-coated Wheaten terrier).

El síndrome de caída episódica 
en Cavalier King Charles Spaniel se 
conoce en la raza desde la década 
del ´60, pero la primera comunica-
ción data de 1983 (Herrtage y Palmer 
1983). Se trata de una DP familiar, 
que se asocia a una mutación del 
gen brevican (BCAN) (Forman et al. 
2012; Gill et al. 2012). BCAN codifi-
ca un componente del complejo pro-
teoglicano de la matriz extracelular, 
perteneciente a la familia aggrecan. 
Se expresa en elevados niveles en el 
SNC como parte de la red perineuro-
nal. Está involucrado en la homeos-
tasis del microambiente neuronal en 
relación a la concentración iónica; 
sus mutaciones resultan en interrup-
ción de la conducción axonal y alte-
raciones de la estabilidad sináptica 
(Forman et al. 2012; Gill et al. 2012). 
Existe cierta controversia en cuan-
to a si esta condición es una DPNC 
o una DPIE, porque los episodios 
pueden ser desencadenados por 
ejercicio, estrés o excitación (Forman 
et al. 2012; Urkasemsin y Olby 2014; 
Lowrie y Garosi 2017a). Se sospecha 
que el patrón de herencia es autosó-
mico recesivo (Forman et al. 2012; 
Gill et al. 2012). Las manifestaciones 
clínicas consisten en episodios ca-
racterizados por ataxia de los miem-
bros pelvianos, abducción de los 4 
miembros, hipertonicidad muscular 
progresiva, distonías con arquea-
miento de la columna que resultan en 
posturas de “acechar ciervos” o de 
“plegaria” (cabeza hacia abajo, cola 
en alto), “marcha de conejo” y colap-
so (Herrtage y Palmer 1983; Forman 
et al. 2012; Gill et al. 2012). Pueden 
durar desde unos pocos segundos 
a varios minutos (Herrtage y Palmer 
1983; Wright et al. 1986), y se autoi-
limitan o pueden ser interrumpidos 

por la interacción con el propietario 
(Herrtage y Palmer 1983). Las ma-
nifestaciones clínicas se producen 
entre las 14 semanas de vida y los 
4 años de edad (Herrtage y Palmer 
1983). En la actualidad se encuentra 
disponible una prueba de ADN con 
fines diagnósticos, que también es 
útil para programas de crianza. Se 
estima una prevalencia de portado-
res de la mutación genética causativa 
del 13%. La variabilidad fenotípica es 
elevada, y se han identificado perros 
asintomáticos que son homocigotas 
para el gen mutante. Se ha especu-
lado con que estos animales simple-
mente no hicieron el esfuerzo físico 
suficiente como para producir signos 
clínicos (Forman et al. 2012; Gill et al. 
2012). Por otra parte, puede ocurrir que 
se desarrollen vías compensatorias 
produciendo la sobrerregulación de 
otros proteoglicanos, que explicaría la 
ausencia de signos clínicos en perros 
homocigotas para el gen mutante (For-
man et al. 2012). El clonazepam puede 
mejorar los signos clínicos, aunque de-
sarrolla tolerancia en el tiempo. La ace-
tazolamida representa una opción tera-
péutica alternativa (Garosi et al. 2002; 
Forman et al. 2012; Gill et al. 2012).

La DP en Terrier Irlandés de pelo 
suave (Soft-coated Wheaten terrier) 
está relacionada a una mutación en 
PIGN. Este gen codifica anclajes de 
proteína fosfatidilinositol, que adhie-
ren diversas proteínas a la superfi-
cie celular. En humanos, la misma 
mutación causa un fenotipo clínico 
diferente, conocido como síndrome 
de anomalías congénitas múltiples-
hipotonía-convulsiones 1 (de su sigla 
en inglés, MCASH1) (Kolicheski et al. 
2017). En los perros afectados, los 
episodios se caracterizan por flexión y 
extensión de los miembros pelvianos, 
con distonía troncal y compromiso 
progresivo de los miembros torácicos 

en los casos más severos (Kolicheski 
et al. 2017). La edad de inicio es en-
tre los 8 meses y los 3 años (O´Brien 
et al. 2015; Kolicheski et al. 2017). Se 
sospecha un modo de herencia au-
tosómico recesivo. Existe una prue-
ba de ADN con fines diagnósticos. 
Los signos pueden ser progresivos 
a lo largo del tiempo (Shelton 2004; 
O´Brien et al. 2015; Kolichesky et al. 
2017), pero el tratamiento con ace-
tazolamida ha demostrado ser muy 
efectivo, con resolución completa en 
algunos perros (O´Brien et al. 2015).

b) DP de causas dietéticas: En el 
Terrier del límite se ha caracterizado 
una DP sensible al gluten (DPSG), 
previamente conocida como calam-
bres epileptoides del Terrier del límite 
(Black et al. 2014; Lowrie et al. 2018). 
La edad de inicio de los signos clí-
nicos es entre las 6 semanas y los 9 
años de edad (Black et al. 2014; Stas-
sen et al. 2017; Lowrie et al. 2018). 
Los animales afectados presentan 
comúnmente distonía de los miem-
bros, la cabeza y el cuello, tremores, 
ataxia, dificultad para caminar, impo-
sibilidad de mantener la estación y, 
frecuentemente, borborigmos (Black 
et al. 2014; Urkasemsin y Olby 2014; 
Lowrie et al. 2015, 2018; Lowrie y 
Garosi 2017a). Los signos clínicos 
que preceden los episodios incluyen 
búsqueda de atención, comer pasto 
y vómitos (Black et al. 2014). Pueden 
presentarse en forma concurrente 
enfermedades dermatológicas y gas-
trointestinales, tal como sucede en los 
humanos (Hadjivassiliou et al. 2003). 
No ha podido encontrarse ninguna 
mutación genética, lo que indica un 
complejo modo de herencia (Stassen 
et al. 2017). Existe una prueba sero-
lógica para anticuerpos anti-trans-
glutaminasa 2 y antigliadina, pero 
no es específica para DPSG (Lowrie 
et al. 2018). Una dieta absolutamente 
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libre de gluten puede servir como he-
rramienta diagnóstica y terapéutica 
(Lowrie et al. 2015; 2016b). En Terrier 
de Yorkshire también se ha comuni-
cado una posible DP similar a DPSG 
(Park et al. 2014).

c) DPS de causas secundarias: 
Se han comunicado una DPNC en un 
Chow-Chow epiléptico inducida por la 
administración de fenobarbital (Kube 
et al. 2006), y también una DPNC en 
un Retriever dorado luego del uso de 
propofol (Mitek et al. 2013). También 
se han comunicado DPs secunda-
rias a enfermedades intracraneanas 
en un perro con meningoencefalitis 
de origen desconocido y en un gato 
(Lowrie y Garosi 2017a).

d) DPs de causa presumible-
mente genética o no identificada: 
En muchas DPs relacionadas a ra-
zas específicas se ha sospechado 
un modo de herencia autosómico 
recesivo, aunque no se han podido 
identificar las causas genéticas sub-
yacentes (Posporus et al. 2018). En 
esta categoría se incluyen los ca-
lambres del Scottish (Meyers et al. 
1969), la DPNC del Chinook (Packer 
et al. 2010), y la DPNC en Labrador y 
Terrier de Jack Russel (Lowrie y Ga-
rosi 2016a).

La DP del Terrier escocés (calam-
bres del Scottish) es un síndrome hi-
percinético comunicado por primera 
vez en 1969 (Meyers et al. 1969), y 
actualmente clasificado como DPNC 
(Urkasemsin y Olby 2015; Lowrie y 
Garosi 2017a). Los signos clínicos 
se manifiestan entre el mes y los 7 
años de edad, pero en la mayoría 
de los casos aparecen aproximada-
mente a los 6 meses. Consisten en 
hipertonicidad, arqueo de la colum-
na lumbar, marcha rígida, flexión de 
los miembros pelvianos, abducción 
de los miembros torácicos, posturas 
distónicas, marcha en saltos, difi-

cultad/incapacidad para caminar y 
caída. Con frecuencia, los animales 
afectados quedan en posición se-
mejante a un bucle, flexionando la 
cola y los miembros pelvianos con-
tra el cuerpo. La respiración puede 
interrumpirse momentáneamente, y 
pueden contraerse los músculos fa-
ciales. Los episodios remiten usual-
mente en unos 10 minutos en los 
cuadros más leves, y pueden durar 
más de 20 minutos hasta horas en 
los casos más severos (Meyers et 
al. 1970; Urkasemsin y Olby 2015). 
Los signos clínicos pueden desen-
cadenarse por estrés o excitación. 
Las hembras parecen estar sobre-
rrepresentadas (75%) (Urkasemsin 
y Olby 2015). El trastorno no es pro-
gresivo y la severidad de los episo-
dios puede disminuir en el tiempo. 
Se supone que se hereda en forma 
autosómico recesiva (Meyers et al. 
1970). Los signos clínicos pueden 
ser inducidos por metilsergide (0.3 
mg/kg vía oral), un antagonista se-
rotoninérgico, y son reducidos por 
drogas que incrementan la con-
centración cerebral de serotonina, 
como el triptofano, fentolamina, nia-
lamida, 5-hidroxitriptofano y fluoxe-
tina (Meyers y Clemmons 1983; Gei-
ger y Klopp 2009). Debido a este 
hecho, se ha hipotetizado acerca 
de una deficiencia genética de se-
rotonina, o un defecto en su meta-
bolismo. Sin embargo, las concen-
traciones cerebrales de serotonina 
no son significativamente diferentes 
entre los perros afectados y los nor-
males (Meyers y Schaub 1974). En 
la actualidad, el mecanismo fisio-
patológico permanece sin esclare-
cer (Meyers y Schaub 1974; Peters 
y Meyers 1977). Evitar los factores 
precipitantes puede contribuir a re-
ducir la frecuencia de los episodios. 
El diagnóstico presuntivo se basa 

en el reconocimiento de los signos 
clínicos, la predisposición racial y la 
exclusión de otras enfermedades.  
El diazepam (0.5 mg/kg cada 8 hs) 
o la acepromazina (0.1 a 0.75 mg/
kg cada 12 hs) pueden ser usados 
para la terapia, pero la fluoxetina es 
más efectiva (Geiger y Klopp 2009; 
Urkasemsin y Olby 2014). Se han 
descrito condiciones similares en 
perros de raza Dálmata, Cocker 
inglés, Terrier de Norwich, Terrier 
de West Highland, Cairn terrier y 
Terrier pelo de alambre (Meyers y 
Clemmons 1983; Urkasemsin y Olby 
2014). La secuenciación de BCAN 
es normal en todas las razas afecta-
das (Urkasemsin y Olby 2014). 

La DP del Chinook es una DPNC 
familiar caracterizada por incapaci-
dad para levantarse o caminar, tre-
mores cefálicos, flexión involuntaria 
de uno o más miembros, distonía 
y contracciones repetidas de los 
miembros semejantes a sacudidas o 
patadas (balismo). La edad de apa-
rición es entre los 2 y los 60 meses, 
aunque la mayoría de los perros de-
sarrollan signos aproximadamente a 
los 3 años de edad. Los episodios 
duran minutos hasta una hora, y su 
frecuencia es altamente variable. En 
base a análisis de pedigrí se sos-
pecha una herencia autosómica re-
cesiva o poligénica. Es interesante 
destacar que algunos perros de la 
misma línea genética presentan en 
forma simultánea epilepsia y DP, tal 
como sucede en los humanos, en 
los que ambas condiciones pueden 
coexistir en el mismo paciente. No 
existe tratamiento conocido en la 
actualidad (Parker et al. 2010).

De acuerdo a un estudio realizado 
en una clínica de referencia del Rei-
no Unido, el Labrador y el Terrier de 
Jack Russel son las razas que más 
frecuentemente manifiestan MI y 
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posturas distónicas que recuerdan 
a una DPNC; también son las razas 
de mayor popularidad en ese país 
(Lowrie y Garosi 2016a). Los perros 
afectados manifiestan los signos 
clínicos a una mediana de edad de 
2-4 años, con un rango de 9 meses 
a 10 años. Los machos se encuen-
tran sobrerrepresentados (75%). 
Los signos suelen desencadenarse 
por sobresaltos o movimientos súbi-
tos. En el caso del Terrier de Jack 
Russel, los episodios son precedi-
dos por aumento de temperatura en 
el 83% de los casos. El 36% de los 
animales presentan más de un epi-
sodio semanal, aunque la duración 
y la frecuencia son altamente varia-
bles, incluso en un mismo individuo. 
En general, esta condición es auto-
limitante o de curso benigno, obser-
vándose una mejoría clínica en 75% 
de los animales, y una completa re-
misión en 32%. Los perros con más 
de un episodio semanal muestran 
tasas de remisión más bajas (Lowrie 
y Garosi 2016a).

e) DPs esporádicas en otras ra-
zas: Se han comunicado eventos 
discinéticos paroxísticos típicos en 
muchas razas, incluyendo Terrier 
pelo de alambre, Terrier de Norwich, 
Terrier de West Highland, Cairn Te-
rrier, Dálmata y Bichon frisé (Woods 
1977; Penderis y Franklin 2001; 
Urkasemsin y Olby 2015; De Risio 
y Freeman 2016). También se han 
observado episodios de hipertonici-
dad en Springer spaniels y en una 
camada de Bóxer (Ramsey et al. 
1999; Shelton 2004). En una hembra 
Retriever dorado de 12 semanas 
de edad se comunicó un probable 
cuadro de DP que respondió satis-
factoriamente a la acetazolamida 
(Royaux et al. 2016). En 2 perros 
Pointer alemán de pelo duro no re-
lacionados se han comunicado DPs 

responsivas al fenobarbital (Har-
court-Brown 2008; Lowrie y Garosi 
2017b).

Diagnóstico

El paso inicial en el diagnóstico de 
los trastornos de movimiento que se 
originan en el SNC es identificar co-
rrectamente el tipo de MI, clasificarlo 
y diferenciarlo de otras condiciones 
que también pueden afectar el mo-
vimiento, como crisis epilépticas 
y otros trastornos paroxísticos no 
epilépticos. Una buena anamnesis 
obtenida de alguien que haya ob-
servado el movimiento anormal pue-
de ser de utilidad, aunque la mejor 
forma de diagnosticar un trastorno 
de movimiento es la observación di-
recta del paciente; en estos casos 
un video obtenido por el propietario 
es de suma ayuda. Los MI no están 
precedidos por un aura, no alteran el 
nivel de conciencia y no presentan 
un estado pos ictal. El electroencefa-
lograma (EEG), cuando se encuen-
tra disponible, fracasa en demostrar 
actividad epiléptica, incluso durante 
el movimiento en cuestión. La res-
puesta a las drogas antiepilépticas 
(DAEs) no necesariamente debe ser 
usada como argumento para dife-
renciar epilepsia de un trastorno de 
movimiento no epiléptico, porque las 
DAEs pueden mejorar ambas condi-
ciones en algunos casos (Delgado y 
Albright 2003). 

El protocolo diagnóstico puede 
simplificarse muchísimo una vez 
que el tipo de MI ha sido identifica-
do, porque de este modo se focaliza 
la investigación hacia un trastorno 
específico (Abdo et al. 2010). Aun-
que muchos métodos complemen-
tarios pueden aportar confirmación 
para varios trastornos del movimien-
to (por ejemplo, pruebas genéticas 
para ciertas DPs), o al menos eli-

minar enfermedades que puedan 
mimetizar estas condiciones, el re-
conocimiento del signo clínico pre-
valente o de la combinación de ellos 
es la clave del diagnóstico (Lowrie y 
Garosi 2017a; Pellegrino 2019). Sin 
embargo, reconocer un trastorno de 
movimiento no es sencillo. Un estu-
dio reciente enfatizó en lo dificulto-
so que puede ser diferenciar even-
tos paroxísticos epilépticos y no 
epilépticos. Este estudio analizó el 
nivel de acuerdo entre veterinarios 
(especialistas y no especialistas en 
neurología) en la descripción y cla-
sificación de videos que mostraban 
episodios paroxísticos en perros y 
gatos; los observadores no cono-
cían la historia, los resultados de 
las investigaciones diagnósticas ni 
la respuesta al tratamiento (Packer 
et al. 2015). El nivel de acuerdo en 
cuanto a si un evento era una cri-
sis epiléptica u otro tipo de episo-
dio paroxístico fue relativamente 
bajo, especialmente en relación a 
los episodios con signos motores. 
Indudablemente, la identificación 
del tipo de trastorno de movimien-
to es un desafío clínico, que puede 
ser más dificultoso aun cuando los 
pacientes presentan más de un MI 
simultáneamente, como sucede en 
las DPs (Pellegrino 2019).

La reseña y una exhaustiva anam-
nesis, incluyendo la edad de inicio, 
el fenotipo clínico de los movimien-
tos, los factores precipitantes o ali-
viantes, y la presencia de otros sig-
nos asociados, son esenciales para 
elaborar un diagnóstico diferencial 
(Prikryl et al. 2018).

Tratamiento

Teniendo en cuenta que los MI 
constituyen manifestaciones neuro-
lógicas de un grupo extenso y varia-
do de enfermedades, el tratamiento 
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debe dirigirse hacia la causa prima-
ria de los trastornos de movimiento. 
En algunas enfermedades (como por 
ejemplo, el moquillo canino), aun con-
trolando la enfermedad primaria no 
se logran evitar los MI. 

En el caso de las DPs, existen pro-
tocolos de tratamiento en medicina 
humana, que incluyen una cantidad 
de fármacos con distintos meca-
nismos de acción. Las DAEs son la 
piedra angular del tratamiento de 
las DPC. La carbamazepina a dosis 
bajas es el medicamento de elec-
ción, aunque otros como fenitoína, 
topiramato, lamotrigina y levetirace-
tam, valproato, oxcarbazepina, feno-
barbital y lacosamida también han 
sido utilizados en algunos reportes, 
con buenos resultados (Mehta et al. 
2009; Cerquera Cleves 2017). Casi el 
30 % de los casos de DPNC en los 
que se tenga claro el factor preci-
pitante no requieren de tratamien-
to farmacológico, en la medida en 
que se eviten los desencadenantes 
(Erro et al. 2014). En el resto de pa-
cientes, benzodiazepinas como el 
clonazepam, lorazepam y diazepam 
son una buena opción terapéutica. 
En algunos casos, el uso de halope-
ridol, anticolinérgicos, levetiracetam, 
acetazolamida y levodopa han dado 
beneficios (Waln y Jankovic 2015). Se 
ha comunicado una buena respuesta 
a la terapia con estimulación cerebral 
profunda del tálamo y del globo páli-
do en un reducido número de pacien-
tes (Loher et al. 2001; Kaufman et al. 
2010). En el caso de las DIE, evitar 
el ejercicio continuo puede prevenir 
la ocurrencia de ataques, así como la 
instauración de una dieta cetogénica, 
que permite la conversión de glucosa 
en cuerpos cetógenos. Las DAEs y 
las benzodiazepinas usualmente no 
evidencian una mejoría significativa, 
mientras la levodopa podría llegar a 

ser benéfica en algunos pocos pa-
cientes (Strzelczyk et al. 2011).

Los tratamientos utilizados en las 
DPs comunicadas en medicina vete-
rinaria han sido descritos más arriba, 
en la descripción de cada una de 
ellas.
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La clasificación es un aspecto impor-
tante en la mayoría de las ciencias, lo 
que ha llevado al desarrollo de princi-
pios taxonómicos similares en diversas 
áreas del conocimiento (Sokal 1974). 
Clasificar enfermedades consiste en 
definir un sistema de categorías a las 
que asignar las entidades mórbidas, de 
acuerdo con criterios establecidos (Ger-
senovic 1995). El establecimiento de 
una clasificación de las enfermedades 
de uso universal es un paso esencial 
para promover el intercambio de ideas y 
el avance científico en cualquier campo 
de la medicina. Una buena clasificación 
debería ser fiable, reproducible, mutua-
mente excluyente, capaz de incluir to-
das las entidades, lógica y clínicamente 
útil (Martin y Marsh 1997).

La prevalencia de los trastornos de 
movimientos en los perros es desco-
nocida, aunque esta situación puede 
deberse en gran parte a que se en-
cuentren subdiagnosticados (Lowrie y 
Garosi 2016). Sus signos clínicos pue-
den confundirse, lo que resultaría en el 

diagnóstico equivocado de otros tipos 
de enfermedades que pueden mime-
tizarse con ellos, por ejemplo epilepsia 
(Packer et al. 2015).

La clasificación de los trastornos de 
movimiento es imprescindible porque 
permitiría establecer un marco teórico 
que incluya todas las patologías que 
generan movimientos involuntarios 
(MIs), como también unificar criterios 
de diagnóstico, agrupar los trastornos 
de movimiento en categorías, gene-
rar estadísticas, marcar tendencias 
generales y particulares, y comparar 
estudios epidemiológicos (Pellegrino 
et al. 2011). Es la base para poder lle-
var a cabo los estudios aleatorizados 
imprescindibles que permiten avanzar 
tanto en los conocimientos como en 
las medidas que se pueden emplear 
para buscar soluciones a este tipo de 
trastornos (Pellegrino 2014).

Tal vez este objetivo sea inalcanza-
ble, al menos por el momento, debido a 
varios factores: a) la escasez de casos 
clínicos observados en la práctica espe-

cializada veterinaria; b) la falta de comu-
nicaciones científicas que analicen este 
tipo de trastornos; y c) la poca cantidad 
de especialistas veterinarios en neurolo-
gía en comparación con el número de 
especialistas en neurología humana y, 
en consecuencia, la carencia de subes-
pecialistas en trastornos de movimiento. 
Esta situación resulta en la ausencia de 
un esquema claro para comprender y 
organizar los trastornos de movimiento 
y, en consecuencia, la imposibilidad de 
protocolizar su diagnóstico y tratamiento 
(Strain 2016).  

Sin embargo, los veterinarios espe-
cializados en neurología reconocen 
y diagnostican cada vez con mayor 
frecuencia distintos trastornos de mo-
vimiento, lo que ha generado un es-
fuerzo de diversos autores para des-
cribir sus signos clínicos (de Lahunta 
2006; Vanhaesebrouck et al. 2013; 
Lowrie y Garosi 2016; 2017b; Prikryl 
et al. 2018), ordenarlos y describirlos 
(Urkasemsin y Olby 2014; Richter et 
al. 2015) o, inclusive, proponer un 
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sistema de clasificación (Urkasem-
sin y Olby 2014; Lowrie y Garosi 2016; 
2017a,b; Platt 2016). No obstante, los 
trastornos del movimiento no han podi-
do ser organizados aún en un esquema 
de clasificación adecuado (Strain 2016). 

La terminología y clasificación de los 
trastornos de movimiento debe ser una 
herramienta fácil de usar, confiable y 
válida para beneficio de los diferen-
tes usuarios y del paciente. Del mismo 
modo que se ha establecido para la 
epilepsia, el lenguaje debe ser conci-
so para reducir los errores y facilitar la 
comunicación. El veterinario que da la 
primera opinión clínica, al igual que el 
especialista, deben ser capaces de 
usar el marco de clasificación para ma-
nejar apropiadamente la enfermedad y 
comunicarse con el resto de los actores 
involucrados, utilizando el mismo idioma 
(Berendt et al. 2015). 

La clasificación de los trastornos de 
movimiento es indisoluble del proceso 
diagnóstico, y debieran constituir un 
proceso dinámico. A medida que se 
reconoce la existencia de un MI fren-
te a un paciente, se identifica el signo 
clínico y se categoriza el trastorno, en 
forma simultánea se va estructurando 
el diagnóstico. Por ese motivo, ambos 
procesos (clasificación y proceso diag-
nóstico) son inseparables y comple-
mentarios.

Primera etapa: reconocer el 
trastorno

La primera etapa para clasificar los 
trastornos de movimiento consiste en 
reconocerlos y diferenciarlos de otros 
episodios no paroxísticos. Existen una 
cantidad de condiciones, neurológicas 
o no neurológicas, que pueden mime-
tizar varios trastornos de movimiento, y 
que deben ser tenidas en cuenta por-
que pueden confundir el diagnóstico 
(Abdo et al. 2010). 

Los trastornos de movimiento son ha-
bitualmente no dolorosos, carecen de 
signos autonómicos, no hay alteracio-
nes en el electroencefalograma (EEG), 
y no se observan signos discognitivos 
ni trastornos de comportamiento pos 
ictales. Se inician en forma abrupta y 
su duración es altamente variable; ge-
neralmente se autolimitan en el tiempo 
(Urkasemsin y Olby 2014; Richter et 
al. 2017; Lowrie y Garosi 2017a; Platt 
2016). En la gran mayoría de los casos 
el examen neurológico entre los episo-
dios es normal. Muchas de estas ca-
racterísticas contribuyen a la distinción 
entre los trastornos del movimiento y las 
crisis epilépticas, uno de los principales 
diagnósticos diferenciales de este tipo 
de alteraciones (Lowrie y Garosi 2017a). 

Segunda etapa: localización 
neuroanatómica en base a 
la identificación del signo 
clínico

Una vez reconocida la presencia de 
un trastorno de movimiento se debe 
identificar el tipo de MI presente, la 
segunda etapa en la clasificación y el 
diagnóstico. La identificación certera 
del signo clínico permite focalizar el 
protocolo diagnóstico de acuerdo a la 
localización neuroanatómica (Lowrie y 
Garosi 2017a; Pellegrino 2019). 

Del mismo modo que sucede en la 
epilepsia, además de la clasificación 
general de los trastornos de movimiento, 
es posible clasificar sus signos clínicos. 
La clasificación de los distintos tipos de 
MIs puede realizarse primariamente en 
base a su sitio de origen (tabla 1). En los 
perros, la contracción muscular sosteni-
da o rítmica, paroxística e involuntaria 
puede originarse en los propios mús-
culos (por ejemplo, miotonía) (Vite 2002; 
Vanhaesebrouck et al. 2013; Lowrie y 
Garosi 2017b), en el sistema nervioso 
periférico (por ejemplo, mioquimia, 

neuromiotonía, fasciculaciones, calam-
bres o tetania –Síndrome de Hiperex-
citabilidad de los Nervios Periféricos–) 
(Shelton 2004; Lowrie y Garosi 2016), o en 
el Sistema Nervioso Central (por ejemplo, 
tétanos, mioclonías, tremores, distonías 
o discinesias paroxísticas) (de Lahunta 
y Glass 2009; Abdo et al. 2010; Lowrie y 
Garosi 2016). Los MIs que se originan en 
cada uno de estos grupos tienen caracte-
rísticas clínicas que los diferencian.

Los MIs que se originan en las fibras 
nerviosas de los nervios periféricos 
constituyen el Síndrome de Hiperex-
citabilidad de los Nervios Periféricos 
(SHNP). Se caracterizan por la pre-
sencia de espasmos o contracciones 
musculares vermiculares sostenidas, de 
frecuencia y amplitud variable, que no 
causan movimiento en el segmento cor-
poral afectado (Lowrie y Garosi 2016). 
Sus manifestaciones clínicas más im-
portantes son fasciculaciones muscu-
lares, mioquimia, neuromiotonía, tetania 
y calambres (Kortman et al. 2012; Van-
haesebrouck et al. 2013; Küçükali et 
al. 2015; Pivetta et al. 2017) (video 1 y 
video 2). Todas ellas resultan en descar-
gas electromiográficas características, 
que se observan aún bajo anestesia ge-
neral (Vanhaesebrouck et al. 2013).

Los MIs que se originan en el mús-
culo estriado constituyen los síndromes 
miotónicos, que se manifiestan clínica-
mente con miotonía clínica y/o eléctrica. 
La miotonía se manifiesta habitualmente 
con rigidez muscular indolora (Vite 2002; 
Trivedi et al. 2013) (video 3). Los dispa-
radores habituales incluyen el frío, el es-
trés y el ejercicio (Trivedi et al. 2013), y 
la mayoría de los individuos afectados 
presenta el fenómeno de calentamiento, 
que consiste en la mejora de la miotonía 
con el ejercicio muscular o por la reali-
zación de acciones repetidas (Trip et al. 
2009a; Matthews et al. 2010; Trivedi et 
al. 2013). En contraste, la miotonía pa-
radojal (o paramiotonía) empeora con 

https://youtu.be/KpzE1FJT7dQ
https://youtu.be/jEZdI_pCtNI
https://youtu.be/RsmdjCdFMiQ
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las acciones repetidas (Cannon 2006, 
2015) (video 4). Algunas formas de 
miotonía se asocian con hipertrofia mus-
cular difusa (Trip et al. 2009b).

Los trastornos del movimiento que se 
originan en el SNC incluyen un grupo 
de enfermedades en las que predo-
minan las alteraciones en la forma y la 
velocidad de los movimientos corpora-
les (Jiménez-Jiménez et al. 2015). En 
general, pueden distinguirse 2 catego-
rías principales de MIs originados en el 
SNC; los síndromes rígido-acinéticos, y 
las hipercinesias (Abdo et al. 2010; Ji-
ménez-Jiménez et al. 2015). Los síndro-
mes rígido-acinéticos se caracterizan 
por movimientos insuficientes, lentos o 
pobres, y suelen acompañarse de rigi-
dez. En medicina humana, la asociación 
de temblor, rigidez, acinesia-bradicine-
sia y pérdida de reflejos posturales se 

denomina síndrome parkinsoniano o 
parkinsonismo, cuyo modelo principal 
y más frecuente es la enfermedad de 
Parkinson idiopática (Jiménez-Jiménez 
et al. 2015). En medicina veterinaria so-
lamente se ha comunicado un trastorno 
símil-Parkinson en 7 machos de raza 
Labrador relacionados que presentaron 
rigidez, flexión del tronco hacia ade-
lante, marcha festinante y bradicinesia 
(Vanhaesebrouck et al. 2011). Las hiper-
cinesias (también llamadas discinesias) 
se manifiestan por la presencia de MIs 
excesivos. Clínicamente pueden ser fo-
cales o generalizados y pueden durar 
segundos, minutos o varias horas. Pue-
den ser intermitentes, sostenidos, episó-
dicos o relacionados a enfermedades 
sistémicas. La reseña y la anamnesis 
(edad de inicio, características de los 
MI, factores precipitantes o aliviantes y 

signos asociados) son esenciales para 
establecer el diagnóstico diferencial 
(Prikryl et al. 2018). Una aproximación 
útil es separar este grupo en 2 grandes 
subdivisiones, una de las cuales incluye 
los movimientos que tienen un carácter 
espasmódico, como por ejemplo las 
mioclonías (video 5) y la corea. La otra 
subdividisión incluye a los MI no es-
pasmódicos, como por ejemplo la dis-
tonía (video 6) o los tremores (video 7 
y video 8). Algunos trastornos pueden 
combinar ambas categorías de movi-
mientos (Abdo et al. 2010; Jiménez-
Jiménez et al. 2015).

Una exhaustiva anamnesis obtenida de 
alguien que haya observado el movimien-
to anormal puede ser de utilidad, aunque 
la mejor forma de diagnosticar un trastor-
no de movimiento es la observación direc-
ta del paciente; en estos casos un video 
obtenido por el propietario es de suma 
ayuda (Delgado y Albright 2003).

Tercera etapa: 
el diagnóstico diferencial

Una vez identificado y clasificado el 
tipo de MI de acuerdo a su sitio de ori-
gen, hay que determinar si el trastorno 
es primario (no relacionado a condicio-
nes previas) o adquirido (tabla 2). Para 
la identificación de las enfermedades 
primarias se debe prestar atención a 
la reseña; muchos trastornos genéticos 
son específicos de raza, y se manifies-
tan a una determinada edad (Urkasem-
sin y Olby 2014; Richter et al. 2015; 
Lowrie y Garosi 2016; 2017a,b; Prikryl et 
al. 2018; Posporis et al. 2018). También 
es de suma importancia determinar la 
extensión de los signos clínicos (focales 
o generalizados). Los trastornos focales 
afectan solamente un grupo de múscu-
los en los miembros, el tronco o la cara, 
mientras que en los generalizados, todo 
el cuerpo se encuentra afectado (Prikryl 
et al. 2018). En base al tipo de inicio y 

Tabla 1. Clasificación de los movimientos involuntarios en base 
a su sitio de origen (localización neuroanatómica)*

Sistema nervioso periférico

•	 Síndrome	de	Hiperexcitabilidad	de	Nervio	Periférico	(mioquimia,	neuromiotonía,	
fasciculaciones, calambres o tetania)

Músculo

•	 Síndromes	miotónicos

Sistema nervioso central

•	 Movimientos	insuficientes
	 •	 Temblor,	rigidez,	acinesia/bradicinesia
•	 Movimientos	excesivos	(hipercinesias	o	discinesias)
	 •	 Movimientos	espasmódicos

	 •	 Mioclonías	(incluyendo	sobresalto	o	hiperekplexia)
				•	 Corea	(incluyendo	balismo)

	 •	 Movimientos	no	espasmódicos	
				•	 Distonía	(incluyendo	atetosis)
				•	 Tremores

	 •	 Ambos	tipos	de	movimientos
	 •	 Discinesias	paroxísticas

*Adaptado de Kortman et al. 2012, y Lowrie y Garosi 2016

https://youtu.be/NxFhLxNyJDI
https://vimeo.com/341990517
https://youtu.be/lcoh25yuXxw
https://youtu.be/a0rOkwYAeak
https://youtu.be/cOMl_qzldgA
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Tabla 2. Clasificación de los trastornos de movimiento en base a: a) neurolocalización; b) relación con 
otras enfermedades (primarios o secundarios); c) extensión de los signos clínicos; d) categorías de 
enfermedades* (cont.)

Originados en el Sistema Nervioso Periférico (Sindrome de Hiperexcitabilidad de los Nervios Periféricos)

Primarios – Alteración de los VGKC localizados en los segmentos terminales de los nervios

•	 Generalizados	(SHGNP)
	 •	 Inmunomediados

	 •	 Autoanticuerpos	contra	canales	VGCK	(anti-LGI1/CASPr2)1

	 •	 Encefalitis	límbica	felina	(anti-LGI1)4

	 •	 Genéticos
	 •	 SAMS	en	grupo	Russel	terriers4 (mutación en KCNJ10), ataxia episódica familiar en los humanos (mutación en KCNA1)
	 •	 Neuropatías	hereditarias
	 	 •	 CMT1a,	neuropatía	con	parálisis	por	presión1,2 (mutación en PMP22)
	 	 •	 Neuropatías	hereditarias	motoras	distales1 (mutación en HINT1)
	 •	 Enfermedad	de	motoneurona1 (atrofia muscular espinal, Esclerosis Lateral Amiotrófica)
	 	 •	 Atrofia	Muscular	Espinal	Canina	Hereditaria	del	Spaniel	Británico4

	 •	 Síndrome	de	Schwartz-Jample1

•	 Focales	
	 •	 Genéticos

	 •	 Mioquimia	facial	persistente	asociada	a	anti-VCGK1

	 •	 Genéticos	sospechados
	 •	 Enfermedad	del	Dobermann	danzante**

Secundarios o adquiridos – Causados por enfermedades que afectan a los nervios periféricos 

•	 Generalizados
•	 Inmunomediados
	 •	 Síndromes	paraneoplásicos1 (timomas, linfomas, neoplasias hemáticas, etc.)
	 •	 Asociados	a	otras	enfermedades	inmunomediadas1 (miastenia, Guillain-Barré, lupus, etc.)
	 •	 Neuropatías	periféricas	inflamatorias	desmielinizantes	difusas1

•	 Tóxicos
	 •	 Exposición	a	drogas	o	sustancias	tóxicas	(herbicidas,	insecticidas,	tolueno,	oro,	veneno	de	serpiente,	picadura	de	avispas)1

•	 Enfermedades	neurodegenerativas2

•	 Enfermedades	infecciosas
	 •	 Coexistencia	de	enfermedades	bacterianas	o	virales1

•	 Enfermedades	metabólicas4               
•	 Desbalances	hidroelectrolíticos	(tetania	por	hipocalcemia	en	perros)	o	trastornos	endocrinos	(calambres	debidos	a	hipoadreno-

corticismo en perros, hipotiroidismo en perros).
•	 Condiciones	fisiológicas	
	 •	 Ejercicio,	embarazo,	estrés1

•	 Focales
•	 Neuropatías	por	radiación1

•	 Neuropatías	por	compresión	neurovascular1

	 •	 Espasmo	hemifacial	
•	 Neuropatías	secundarias	a	lesiones	intracraneanas4

•	 Mioquimias	focales	secundarias	a	meningoencefalitis	inmunomediada,	meningioma	o	tumor	hipofisario,	comunicadas	en	perros

La tabla continúa en la página siguiente.
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Tabla 2. Clasificación de los trastornos de movimiento en base a: a) neurolocalización; b) relación con 
otras enfermedades (primarios o secundarios); c) extensión de los signos clínicos; d) categorías de 
enfermedades* (cont.)

Originados en el Músculo 

Primarios

•	 Distrofias	miotónicas3

•	 Canalopatias	del	músculo	esquelético
	 •	 Canalopatías	de	cloro	

	 •	 Miotonía	Congénita4 (mutación en CLCN1)
	 •	 Canalopatías	de	sodio																																					

	 •	 Miotonías	no	distróficas
	 	 •	 Paramiotonía	Congénita3 (mutaciones en SCN4A)
	 	 •	 Canalopatías	de	Canales	de	Sodio3 (mutaciones en SCN4A)
	 •	 Parálisis	periódicas
	 	 •	 Parálisis	Periódica	Hiper/normocalémica3 (mutaciones en SCN4A)
	 	 •	 Parálisis	Periódica	Hipercalémica	con	Miotonía	en	equinos4

Secundarios o adquiridos

•	 Seudomiotonía	secundaria	a	Hiperadrenocorticismo4

Originados en el Sistema Nervioso Central

Primarios – Causados por trastornos genéticos (confirmados o sospechados), o idiopáticos 

•	 Generalizados
	 •	 Genéticos

	 •	 Discinesias	paroxísticas4 (DPs)
	 •	 Hipertonicidad	episódica	(síndrome	de	caída	episódica)	en	Cavalier	King	Charles	Spaniel	(mutación	en	BCAN)
	 •	 DP	en	Terrier	Irlandés	de	pelo	suave	(mutación	en	PICN)

	 •	 Epilepsia	Mioclónica	Generalizada	fotosensible	(Epilepsia	Mioclónica	Juvenil)	en	Rodesiano4 (mutación en DIRAS1)
	 •	 Epilepsias	Mioclónicas	Progresivas4

	 •	 Enfermedad	de	Lafora	en	Dachshund	miniatura	pelo	de	alambre	(mutación	en	EPMB2)
	 •	 Lipofuscinosis	ceroideas	neuronales	(mutaciones	en	PPT1, CLN2, CLN5, CLN6, CLN8, CTSD, ATP13A2, ARSG)

	 •	 Enfermedad	de	sobresalto	en	Lobero	Irlandés	y	en	Galgo	Español4 (mutación en SLC6A5)
	 •	 Enfermedades	congénitas	de	la	mielina

	 •	 Hipomielinización	en	Springer	spaniel4 (mutación en PLP)
	 •	 Enfermedades	de	almacenamiento	

•	 Atrofia	cerebelosa	cortical	por	Lipofuscinosis	Ceroidea	Neuronal	en	terrier	de	Staffordshire	y	razas	tipo	Pitbull4 (mutación en 
gen arilsulfatasa G) 

	 •	 Genéticas	sospechadas3

	 •	 Discinesias	paroxísticas	(DPs)
	 •	 PD	in	Chinook
	 •	 Calambres	del	Terrier	escocés
	 •	 DP	en	Labrador	y	Terrier	de	Jack	Russel	
	 •	 DP	en	Pointer	Alemán	de	pelo	corto

	 •	 Mioclonía	Refleja	Familiar	en	Labrador
	 •	 Enfermedades	congénitas	de	la	mielina

	 •	 Hipomielinización	en	Samoyedo,	Dálmata,	Retriever	dorado,	Weimaraner,	mestizos	Chow	Chow,	Catahoula,	Terrier	del	límite,		
 Malinois, Boyero de Berna, Lurcher

La tabla continúa en la página siguiente.
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Tabla 2. Clasificación de los trastornos de movimiento en base a: a) neurolocalización; b) relación con 
otras enfermedades (primarios o secundarios); c) extensión de los signos clínicos; d) categorías de 
enfermedades* (cont.)

	 	 •	 Rigidez	muscular	generalizada	en	Labrador	ligada	al	cromosoma	X
	 	 •	 Enfermedades	degenerativas	que	causan	tremores	presumiblemente	genéticas

	 •	 Enfermedades	de	almacenamiento	
	 •	 Degeneración	cortical	cerebelosa	primaria
	 •	 Degeneración	neuronal	múltiple
	 •	 Distrofia	neuroaxonal
	 •	 Axonopatías	centrales

	 	 •	 Síndromes	cerebelosos	neonatales	que	causan	tremores	presumiblemente	genéticos
	 •	 Agenesia	cerebelosa
	 •	 Hipoplasia	cerebelosa

•	 Focales
•	 Idiopáticos4

•	 Síndrome	de	tremor	idiopático	de	la	cabeza
•	 Tremores	ortostáticos	(Gran	Danés,	Lebrel	Escocés)

Secundarios o adquiridos – Enfermedades que provocan tremores, mioclonías o DPs como único signo clínico o asociados a otros 
(neurológicos y/o no neurológicos)

•	 Generalizados4 (tremores de origen vestibulocerebeloso u otros MI de origen difuso en SNC)
•	 Dietéticos

•	 DP	sensible	al	gluten	en	Terrier	del	límite	(síndrome	de	calambres	epileptoides	canino)
•	 Tóxicos

•	 Exposición	a	drogas	(DP	en	Chow	Chow	inducida	por	fenobarbital;	DP	en	Labrador	por	administración	de	propofol)	o	sustan-
cias tóxicas (mioclonías por intoxicación por plomo; tremores generalizados por metaldehído, piretrinas, plomo, hexaclorofeno, 
organofosforados, micotoxinas, hidrocarburos clorados, ingestión de nueces de macadamia en perros).

•	 Enfermedades	neurodegenerativas	
•	 Epilepsias	Mioclónicas	de	Origen	Desconocido	(Crisis	audiogénicas	reflejas	felinas)
•	 Tremores	de	intención	por	compromiso	cerebeloso	difuso	en	perros	y	gatos	

•	 Enfermedades	infecciosas/inflamatorias
•	 Síndrome	de	tremor	idiopático	generalizado	en	perros	(cerebelitis	idiopática)
•	 Mioclonías	generalizadas	asociadas	a	Virus	de	Moquillo	Canino
•	 Tétanos	(toxoide	tetánico	producido	por	Clostridium tetani)
•	 DP	asociada	a	Meningoencefalitis	de	Origen	Desconocido	en	perros
•	 Tremores	de	intención	por	compromiso	cerebeloso	difuso	en	perros	y	gatos
•	 Hipoplasia	cerebelosa	inducida	por	virus	que	causa	tremores	en	gatos

•	 Enfermedades	metabólicas
•	 Hipomielinogénesis	secundaria	a	hipotiroidismo	en	Rat	terrier	con	bocio	congénito,	debido	a	mutaciones	en	el	gen	que	codifica	

la peroxidasa tiroidea (TPO). 
•	 Condiciones	fisiológicas	

•	 Tremor	canino	esencial/senil.
•	 Mioclonías	fisiológicas	durante	el	sueño	(espasmos	hípnicos)	o	el	despertar1

•	 Focales4

•	 Enfermedades	degenerativas
•	 Tremores	en	los	miembros	por	enfermedad	discal	(por	ej.	estenosis	lumbosacra	degenerativa)

•	 Enfermedades	vasculares
	 •	 Tremores	por	trombosis	parcial	de	la	arteria	femoral

La tabla continúa en la página siguiente.
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Tabla 2. Clasificación de los trastornos de movimiento en base a: a) neurolocalización; b) relación con 
otras enfermedades (primarios o secundarios); c) extensión de los signos clínicos; d) categorías de 
enfermedades* (cont.)

•	 Enfermedades	neoplásicas
•	 Espasmo	hemifacial	secundario	a	neoplasias	cerebrales
•	 Tremores	en	los	miembros	por	debilidad	a	causa	de	neoplasias	espinales/medulares	

•	 Idiopáticos
•	 Tremor	postural	benigno	idiopático
•	 Espasmo	hemifacial

•	 De	origen	metabólico	
	 •	 Tremores	cefálicos	subsecuentes	a	diálisis	peritoneal;	hipoparatiroidismo	iatrogénico
•	 De	origen	sistémico	
	 •	 Tremores	cefálicos	en	perros	con	síncope	por	bloqueos	de	tercer	grado
•	 Enfermedades	inflamatorias/infecciosas
	 •	 Mioclonías	focales	asociadas	a	virus	de	moquillo	canino
	 •	 Espasmo	hemifacial	secundario	a	meningoencefalitis	inmunomediadas
	 •	 Tremores	en	los	miembros	a	causa	de	discoespondilitis	
•	 Exposición	a	drogas
	 •	 Tremores	cefálicos	secundarios	a	aplicación	de	doxorrubicina	o	metoclopramida

VGKC: canales de potasio dependientes de voltaje; SAMS: Ataxia Espinocerebelosa con Mioquimia, Convulsiones o Ambas.
1 Comunicadas solamente en pacientes humanos, pero no en perros/gatos.
2 Descritos en modelos animales de ratón.
3 Sospechadas en perros/gatos.
4 Comunicadas en perros/gatos.
* Adaptado de Urkasemsin y Olby 2014; Lowrie y Garosi 2016b, 2017a,b; Platt 2016).
 El lector interesado en las manifestaciones clínicas, la etiología y patogenia de los trastornos de movimiento puede referirse a Vanhaesebrouck et al. 2013; 

Urkasemsin y Olby 2014; Richter et al. 2015; Lowrie y Garosi 2016; 2017a,b; Platt 2016; Posporis et al. 2018; Prikryl et al. 2018; Pellegrino 2019b,c,d).
** Estrictamente hablando, la enfermedad del Dobermann danzante no corresponde al síndrome de HNP porque causa movimiento de los miembros. 

Pero, como el sitio de lesión es el nervio periférico, se ubica dentro de esta categoría.

su progresión, las posibles patologías 
que afectan el movimiento pueden cla-
sificarse según su causa principal, utili-
zando la regla nemotécnica VITAMIN D 
(Pellegrino et al. 2011). Finalmente, toda 
esa información puede orientar hacia la 
etiología subyacente (Pellegrino 2019).

Esta propuesta de clasificación se 
presenta como una aproximación útil 
y clínicamente relevante para iniciar el 
camino diagnóstico de los trastornos de 
movimiento. Sin embargo, en la medida 
que aprendamos más acerca de la etio-
logía y la patogenia de los trastornos de 
movimiento, se revisarán los sistemas 
de clasificación o se elaborarán otros en 
base a los nuevos conocimientos. Mien-
tras tanto, debemos tener en cuenta que 

los MIs existen en medicina veterinaria, y 
que se los debe considerar entre los dife-
renciales de los eventos paroxísticos que 
afectan el movimiento (Pellegrino 2019). 
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Tablas y figuras
Se empleará la palabra tabla para referirse a tablas y cuadros que se relacionarán en el texto como tablas. Se 

compondrán sin líneas verticales y estarán numerados arábigamente. Toda tabla llevará un breve texto, tan explica-
tivo como sea posible, evitando, no obstante, redundancias con el texto.
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Figuras, ilustraciones y gráficos. Se mencionarán en el texto como Figuras, llevando numeración arábiga. Se 
podrán utilizar fotografías, diapositivas, o archivos en soporte informático para imágenes. Se admitirán imágenes 
tanto en blanco y negro como en color cuando sea estrictamente necesario para la correcta visualización de detalles 
concretos. La revista correrá con los gastos de las imágenes en color.

Cada figura y tabla irá en una página independiente junto a su leyenda, al final del artículo.

Citas bibliográficas
Las referencias a las diversas fuentes y citas utilizadas en el texto se harán de las siguientes maneras: (Dewey 

2008), (Tyler 1990a; Bunch 2000), Olby (en prensa); para dos autores (Dickinson y LeCouteur 2004); para tres autores o 
más: (Belerenian et al. 2007).

Las formas de mencionar autores sin fechas concretas serán (com.pers. = comunicación personal), (fide Salazar = 
dando crédito a Salazar), etc.

Las citas en la Bibliografía incluirán solamente las obras escritas o en prensa citadas en el texto, relacionadas 
alfabéticamente según el apellido del primer autor. Las citas de un mismo autor se ordenarán cronológicamente, y 
las de un mismo año se distinguirán mediante letras (1985 a, 1985 b, etc.).

Ejemplos:

a. Artículos en revistas:

 Olby N., Blot S., Thibaud J.L., Phillips J., O’Brien D.P., Burr J., Berg J., Brown T., Breen M., 2004. Cerebellar 
cortical degeneration in adult American Staffordshire Terriers. J. Vet. Int. Med. 18:201-208.

 Las abreviaturas de las publicaciones periódicas deberán ajustarse a las normas internacionales. Un listado 
amplio de abreviaturas se encuentra en el “Serial Sources for the Biosis Data Base” del Biological Abstracs.

b. Artículos de contribución en libros:

 Dewey C.W., Fletcher D.J. 2008. Head Trauma Mangement, En: Dewey C.R. (ed.), A practica! guide to canine 
and feline neurology (2nd ed.), pp 221-236. Wiley-Blackwell, Singapur. 706 pp.

c. Libros, tesis y otras publicaciones periódicas:

 Dewey C.R. 2008. A practical guide to canine and feline neurology (2nd ed.). Wiley-Blackwell, Singapur. 706 pp.
 Pellegrino F.C. 2003. Estandarización de los patrones electroencefalográficos de los caninos. Tesis doctoral. 

Universidad de Buenos Aires.
 Schermerhorn T., Center S.A., Rowland P.J. et al. 1993. Characterization of inherited portovascular dysplasia in 

Cairn terriers. Proceedings of the llth American College of Veterinary Internal Medicine Forum, Washington DC, p 949.

Empleo de animales de experimentación y otros estudios in vivo
En los trabajos en los que se utilicen animales experimentales se deberá adjuntar su origen, raza, condiciones 

de manejo, estado sanitario y, en caso necesario, la aprobación para la realización de la experiencia del “Comité 
de Etica y Bienestar Animal” u organismo equivalente de la Institución donde se haya realizado la experiencia, que 
garantice que el trabajo se ha realizado de acuerdo a la legislación vigente.

Pruebas de imprenta
El autor de referencia de cada trabajo recibirá antes de la publicación de su artículo, una prueba de imprenta 

paginada para su supervisión y aprobación definitiva. El plazo de devolución de la misma será inferior a 2 semanas 
desde su recepción. Con el objeto de evitar retrasos en la publicación, no se permitirá en esta fase la introducción 
de modificaciones importantes a la versión del manuscrito aceptada por el Comité Editorial.

Declaración de privacidad
Los nombres y direcciones de correo incluidos en esta revista se usarán exclusivamente para los fines declarados 

por ella y no estarán disponibles para ningún otro propósito u otra persona.


