REPORTE DE CASO CLINICO

"Temblor Mentoniano: Reporte de un Caso Aislado.
Chin Tremor: Report of an Isolated Case.
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Resumen

El temblor mentoniano o genioespasmo es un desorden del movimiento de caracter involuntario, ritmico, hereditario au-
tosémico dominante, exacerbado por situaciones de estrés o emocionales. Registrado por primera vez en 1894, en Italia. Se
reporta una nifia de 4 afios de edad con temblor mentoniano desde el afio de edad, sin precedente de herencia, con respuesta

exitosa al uso de Toxina Botulinica.
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Abstract

Chin tremor or geniospasm is an involuntary, rhythmic, autosomal dominant hereditary movement disorder, triggered by
stress or emotional situations. Registered for the first time in 1894, in Italy. We report a 4-year-old girl with mental tremor from
one year of age, with no previous inheritance, with a successful response to the use of Botulinum Toxin.
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Introduccion

El temblor mentoniano (TM) o genioespasmo es un
desorden del movimiento de caracter involuntario, rit-
mico hereditario autosémico dominante que afecta los
musculos mentonianos y puede comprometer a los mus-
culos orbiculares del labio, exacerbado en situaciones de
stress,' descrito por primera vez por Besenval von Lud-
wingen 18052 sin embargo su registro en la literatura
médica fue en 1894 por Massaro en Italia’

Diversos estudios mencionan familias que presentan
este trastorno en diferentes paises alrededor del mundo,
Europa, India, Corea, Norteamérica y en Pera?>" El pre-
sente reporte presenta un caso aislado con respuesta exi-
tosa al uso de toxina botulinica.

Reporte de Caso Clinico

Paciente femenina de 4 afios de edad, mestiza, sin
antecedentes prenatales o natales de importancia, con
antecedente de displasia de caderas, sin antecedentes
patologicos familiares, presenta movimiento involun-
tario tipo tremorico, ritmico en menton desde el afio de
edad que desaparece al hablar y disminuye al realizar el
gesto antagonista de morderse el labio y se incrementa en

situaciones de stress (Ilanto, alegria). Recibid por parte de
pediatria acido valproico, oxcarbazepina sin mejoria. Se
evalua a paciente y se revisa la literatura y al ser un movi-
miento involuntario se colocan 6UI de toxina botulinica
en musculo mentoniano, con remision del temblor por 3
meses. No se evidencia caida del mentdn como efecto
secundario. Se coloca toxina botulinica cada 4 meses, con
respuesta exitosa. Estudios complementarios realizados:
biometria hematica, quimica sanguinea, funcion hepatica
electrolitos, CPK normal, tomografia de craneo normal,
electroencefalograma normal. RMN + espectroscopia de
ganglios de la base normal segun informe.

Discusion

El temblor es un desorden del movimiento de caracter
involuntario, oscilatorio, ritmico que puede afectar cual-
quier parte del cuerpo, que se presenta predominante-
mente sobre otros desordenes del movimiento, existen
diversas causas®

El TM es una entidad rara definida como un temblor
ritmico con una frecuencia de 2 a 11 Hz de amplitud variable,
que afecta el menton y puede afectar el labio inferior, puede
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durar segundos u horas, desencadenado por situaciones de
estrés, emociones; desaparece con el suefio!?

El genioespasmo puede aparecer al nacer o semanas
posteriores y persiste durante la vida haciéndose menos
evidente con el paso de los afios, en algunos casos desa-
parece espontaneamente en la quinta década de la vida!?

El temblor mentoniano presenta un patron de
herencia autosémica dominante con penetrancia casi
completa, el desorden se encuentra en el cromosoma 9q
13g-21loci sin embargo, existe pocos casos de transmi-
sion a través de individuos clinicamente no afectados?'?

El TM es considerado benigno, puede causar inco-
modidad al paciente y limitar actividades de la vida social
del afectado, especialmente en nifios quienes son vulne-
rables a la discriminacion por sus compaieros de clases
empeorando el cuadro y provocando ansiedad y otras
posibles condiciones psicopatologicas®*'°Al momento no
existe una fisiopatologia definida de este padecimiento.

El tratamiento atn no esta establecido. Se han ensa-
yado desde luz ultravioleta, corriente faradica, benzodiace-
pinicos, anticonvulsivantes hasta toxina botulinica obtenién-
dose con esta tlltima una remision temporal del cuadro!®!12

En el reporte descrito, se trata de un caso aislado que
recibi6 anticonvulsivantes sin una respuesta adecuada,
posteriormente se administré toxina botulinica eviden-
ciandose cese del temblor por 3 meses, se realiz6 nueva
aplicacion al cuarto mes.

Conclusion

El temblor mentoniano o genioespasmo es un tras-
torno del movimiento de presentacién esporadica, aso-
ciado en la mayoria de casos descritos a herencia autosé-
mica dominante aunque existen presentaciones aisladas
que pueden deberse a una mutaciéon de novo.

El tratamiento para el temblor mentoniano atin no se ha
estandarizado, sin embargo, es la toxina botulinica la mejor
opcion terapéutica actualmente; al ser segura y efectiva, la
unica posible desventaja es la administracion periddica.

Se considera importante la publicacion de casos y la
investigacion de la fisiopatologia de esta patologia.
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