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Tratamiento de espasmos musculares en el paciente con
ataxia de Friedreich con bomba de infusién intratecal
de baclofeno: a propésito de un caso
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La ataxia de Friedreich (AF), descrita por Nikolaus
Friedreich en 1863, es un sindrome ataxico degenerativo
hereditario con un patrén de herencia autosdémica recesiva
debida a la expansion del triplete GAA del primer intrén
del gen FXN en el cromosoma 9q13, que provoca una im-
portante disminucion de la frataxina, una proteina de la
matriz mitocondrial quelante del hierro que deriva en una
temprana y progresiva neurodegeneracion del cerebelo y
los ganglios espinales dorsales. Es el sindrome ataxico he-
reditario mas frecuente, siendo su prevalencia en Europa
entre 1:20.000 y 1:125.000. EI fenotipo clinico clasico in-
cluye alteraciones del equilibrio y coordinacion, debilidad
principalmente en las extremidades inferiores, pérdida de
sensibilidad, arreflexia, alteraciones de la marcha, disartria,
disfagia, alteraciones en el movimiento ocular, escoliosis,
deformidades de pie, cardiomiopatia y diabetes (1) y suele
debutar en la pubertad. El diagnostico fundamentalmente
es clinico, aunque en la actualidad puede hacerse diagnos-
tico precoz con estudios genéticos.

Presentamos el caso de un varon de 49 afios. A los 11 afios
de edad comenzo un cuadro de alteraciones al caminar, ines-
tabilidad y caidas frecuentes, siendo diagnosticado con 15
afios de edad de AF. El paciente no presenta déficit cognitivo
y debido a su ataxia cerebelosa se encuentra en situacion de
paraplejia, presenta disartria y es dependiente para aseo y
vestido. Tiene una leve espasticidad de grado 1 en la escala
de Asworth y espasmos musculares frecuentes, principal-
mente en decubito supino, que han presentado un empeora-
miento en los Gltimos 7 meses, grado 3 en la escala de Penn,
hasta imposibilitar el descanso nocturno. Estos espasmos
se trataron inicialmente con baclofeno via oral, con buena
respuesta, pero la dosis necesaria actual (75 mg repartidos en
3 dosis) producia una somnolencia diurna excesiva. Nuestro
paciente presenta otras afectaciones organicas propias de la
AF como miocardiopatia dilatada y diabetes mellitus. Como
antecedentes quirtirgicos destaca la realizacion de 16 fibro-
tomias percutaneas tipo fibrotomia gradual de Ulzibat a los
37 afios en las extremidades inferiores.

Se realiz6 el estudio preoperatorio con electrocardio-
grama y analitica con coagulacion, sin alteraciones impor-
tantes. Se habia sustituido acenocumarol por enoxaparina
y se pauto profilaxis antibiotica con cefazolina segtn los
protocolos de nuestro centro.

Segun la técnica quirtrgica habitual, bajo sedacion pro-
funda y anestesia local, se prodece a la implantacion de un
catéter intratecal InDura 1P modelo 8709SC de Medtronic
(Medtronic, EE.UU.) y una bomba de infusion implantable
de flujo constante Tricumed IP2000V (Tricumed Medizin-
technik GmbH, Alemania), sin incidencias intraquirtrgicas.

El postoperatorio transcurre sin incidencias y se pro-
cede al inicio de infusion continua intradural de baclofeno a
50 ug/dia. En las primeras 24 horas el paciente refiere me-
joria de los espasmos musculares y del descanso nocturno,
por lo que es dado de alta. En las revisiones sucesivas per-
siste la mejoria referida por el paciente, objetivando dismi-
nucion de la frecuencia de espasmos a grado 2 de la escala
de Penn y se optimiza dosis, actualmente a 75 ug/dia.

El baclofeno es un relajante muscular de accion central
que deprime la transmision refleja monosinaptica y polisi-
naptica en la médula espinal por estimulacion de receptores
GABAB, sin afectar a la transmision neuromuscular. El tra-
tamiento con baclofeno intratecal esta indicado en la espasti-
cidad croénica grave de origen espinal o cerebral, destacando
su utilizacion en lesiones espinales, esclerosis multiple y
paralisis cerebrales, que no respondan a antiespasticos por
via oral y/o que sufran efectos secundarios inaceptables con
dosis orales eficaces y tengan un flujo normal de liquido
cefalorraquideo. El empleo de baclofeno intratecal para la
espasticidad de origen supraespinal es una terapia de eficacia
contrastada en la literatura médica (2,3). Nuestro paciente
habia experimentado buena respuesta a baclofeno via oral,
pero con la progresion de la enfermedad la dosis necesaria
provocaba somnolencia excesiva, por lo que lo consideramos
candidato a la bomba de infusion de baclofeno intratecal.

En la bibliografia consultada se encuentra una tinica re-
ferencia especifica al empleo de baclofeno intratecal para
el tratamiento de los espasmos musculares en la AF, con
mejoria sintomatica del caso clinico presentado (4).
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