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Resumen

La corea de Sydenham es un trastorno del 
movimiento poco común en pediatría en 
los países desarrollados debido a las mejo-
ras en la atención médica. En los últimos 
meses, la situación pandémica ha disminui-
do la valoración presencial de nuestros pa-
cientes, sobre todo en los meses de confi-
namiento, lo que ha provocado nuevos ca-
sos de enfermedades como esta. Conside-
ramos que es importante recordar y tener 
en cuenta estas entidades menos frecuen-
tes por lo que presentamos una paciente 
con hemicorea de Sydenham secundaria a 
faringoamigdalitis no tratada.

Palabras clave: enfermedad coreica, corea 
de Sydenham, fiebre reumática, faringoa-
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Unilateral Sydenham’s chorea, 
a rare manifestation of a rare 
disease. A case report

Abstract

Sydenham’s chorea is a rare movement 
disorder in pediatrics in developed coun-
tries due to improvements in medical care. 
In recent months, the pandemic situation 
has reduced the face-to-face assessment 
of our patients, especially in the months 
of lockdown, which has caused new cases 
of diseases like this one. We consider that 
it is important to remember and take into 
account these less frequent entities, which 
is why we present a patient with Sydenham 
hemichorea secondary to untreated pha-
ryngotonsillitis.

Palabras clave: chorea disorders, Syden-
ham chorea, rheumatic chorea, pharyngi-
tis, Streptococcus group A

Corea de Sydenham unilateral, una manifestación 
rara de una enfermedad poco frecuente. A propó-
sito de un caso
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Introducción

La corea es un trastorno del movimiento 
hipercinético poco frecuente en pediatría. 
La mayoría de los casos son adquiridos o 
secundarios a trastornos autoinmunes 
(Lupus eritematoso sistémico, fiebre reu-
mática), infecciosos, cerebrovasculares 
(infartos, malformaciones vasculares), 
metabólicos (hiperglucemia), consumo de 
sustancias, etc1. Entre todas estas causas, 
destaca la corea de Sydenham, por ser la 
causa más frecuente de corea adquirida 
en la infancia2. 

Desde el inicio de la situación de pandemia 
por la infección por SARS-CoV-2 la aten-
ción de nuestros pacientes se ha visto en-
torpecida, tanto por la reticencia de la po-
blación a acudir a centros sanitarios3 como 
por la pérdida de presencialidad durante 
los meses de confinamiento. Derivado de 
esta situación, patologías como la fiebre 

reumática están resurgiendo en nuestro 
medio y debemos tenerlas en cuenta.

Caso clínico

Presentamos el caso de una mujer de 11 
años y 9 meses, sin antecedentes perso-
nales de interés ni patología neurológica 
hasta la fecha, con buen desarrollo psico-
motor y buen rendimiento escolar. Su pa-
dre presentaba una epilepsia controlada 
con tratamiento y tanto su madre como 
sus dos hermanos mayores eran sanos. 
Consulta por movimientos incontrolados 
de predominio distal de miembro superior 
derecho de 15 días de evolución, de inicio 
insidioso con caída de objetos ocasional a 
la manipulación con dicha mano y desapa-
rición de los movimientos durante el sue-
ño. No refería otros síntomas asociados.

A la exploración se encuentra consciente 
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y conectada, colaboradora, con lenguaje 
coherente pero poco fluido, disfónico. Pre-
senta disquinesias orales, dificultad para 
mantener la protrusión lingual y constan-
tes movimientos de todo el hemicuerpo 
derecho. Los movimientos son descoordi-
nados, súbitos, de predominio distal y se 
exacerban con los movimientos volunta-
rios, dificultando las maniobras dedo-na-
riz, la oposición del pulgar y la elevación de 
ambos brazos. El tono muscular de dicho 
hemicuerpo se encuentra disminuido con 
reflejos osteotendinosos débiles, mante-
niéndose normales en el hemicuerpo con-
tralateral.

La paciente no reconoce ningún desenca-
denante claro. Refiere un episodio de leve 
odinofagia nueve meses antes, coinciden-
te con un probable episodio de faringoa-
migdalitis de su hermana mayor que fue 
tratado con antibioterapia empírica de 
forma remota, ante la situación de confi-
namiento en la que se encontraba el país.

La paciente ingresó tras realizar TAC ur-
gente para despistaje de malignidad sin 
hallazgos patológicos. Durante el ingreso, 
se realizaron las pruebas complementarias 
reflejadas en la tabla I. En el estudio de 
extensión, se detectó insuficiencia mitral 
leve, que se consideró en posible relación 
con carditis reumática, sin repercusión clí-
nica asociada.

Ante la sospecha diagnóstica de fiebre 
reumática se inició tratamiento con carba-
macepina a 15 mg/kg/día y penicilina vía 
oral. La paciente presentó empeoramien-
to inicial hasta impedir la deambulación 
autónoma precisando añadir prednisona 
al tratamiento. Tras ocho días de ingreso 
y tratamiento, presentó una clara mejo-
ría clínica que permitió el alta hospitala-
ria siendo capaz de caminar sin dificultad, 
presentando algún pequeño movimiento 
distal de la extremidad superior a los mo-
vimientos voluntarios.

En nuestro caso, los síntomas se resolvie-
ron por completo tras un mes de trata-
miento. Una vez finalizada la pauta inicial 
de penicilina VO se continuó tratamiento 
intramuscular con penicilina benzatina 
mensual. En el control analítico realiza-
do un mes después del inicio presentaba 
unos niveles de anti-estreptolisina O de 
513 UI/mL.

Hasta el momento, doce meses tras el 
alta, no ha presentado efectos secunda-
rios ni recaídas tras la retirada progresiva 
del tratamiento. Continúa la pauta antibió-
tica profiláctica con buena adherencia sin 
complicaciones asociadas.

Discusión

A día de hoy, aún existen muchas dudas 
sobre la etiología de la Corea de Syden-
ham. La teoría más aceptada es la reacción 
autoinmune cruzada por anticuerpos con-
tra algunos epítopos del estreptococo, que 
atacan estructuras de los ganglios basales 
(caudado y núcleo subtalámico) en perso-
nas genéticamente predispuestas4.

La corea de Sydenham, está presente has-
ta en un 25% de los casos de fiebre reumá-
tica, siendo la única manifestación en uno 
de cada 5 casos2. Suele ser generalizada 
aunque en un 20% de los casos es unilate-
ral. Con frecuencia asocia otras manifesta-
ciones como hipotonía, alteraciones cog-
nitivas como síntomas obsesivo-compul-
sivos, ansiedad, depresión, hiperactividad, 
alteración de la afluencia verbal5. Además 
de la clínica neurológica, estos pacientes 
pueden presentar carditis en distinto gra-
do, siendo frecuente el hallazgo de insufi-
ciencia mitral6. 

En la última revisión de 2015, los criterios 
diagnósticos de Jones para la fiebre reu-
mática se diferenciaron según dos situa-
ciones epidemiológicas (figura 1). La corea 
sigue siendo uno de los criterios mayores 
de esta enfermedad, olvidada en nues-
tro medio debido a su baja incidencia en 
las últimas décadas, tras la mejora de las 
condiciones sanitarias, el uso de antibiote-
rapia y el descenso de la virulencia de las 
cepas de estreptococo.

En países en vías de desarrollo, en los que 
el acceso a los centros sanitarios y a tra-
tamientos antibióticos no está asegurado, 
sigue siendo una realidad frecuente con 
una incidencia de 7,5-194/100.0007 frente 
a 0,5-2/100.000 en EEUU8. 

El ratio mujeres/hombres es aproximada-
mente 2:1 y la edad media de presenta-
ción, entre los 8 y 9 años2. Es menos fre-
cuente en otoño, debido a un retraso en el 
inicio de la clínica tras la infección estrep-
tocócica, que puede llegar a ser de hasta 
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Tabla I. Exámenes complementarios 

Prueba Resultado Unidades Valores de referencia

Hemograma

Hemoglobina 14.3 g/dL 11.5 - 13-5

Hematocrito 40.5 % 35.0 - 45.0

VCM 86.0 fL 77.0 - 100.0

Leucocitos 9.30 10^3/uL 4.50 - 13.50

Neutrófilos 52.7 % 40.0 - 59.0

Linfocitos 31.2 % 27.0 - 45.0

Plaquetas 223.0 10^3/uL 140.0 - 450.0

VSG 2 mm 3 - 12

Bioquímica

Glucosa 97 mg/dL 60 - 100

Urea 25.3 mg/dL 10.8 - 38.4

Creatinina (enzimática) 0.39 mg/dL 0.24 - 0.73 

Sodio 135 mmol/L 132 - 141

Potasio 4.0 mmol/L 3.7 - 5.1

Cloro 105 mmol/L 97 - 107

GPT (ALT) 14.6 U/L 0.0 - 39.0

GOT (AST) 26.0 U/L 0.0 - 56.0

Gamma GT 11.0 U/L 4.0 - 22.0

Fosfatasa alcalina 235.0 U/L 51.0 - 332.0

LDH 191.9 U/L 110.0 - 295.0

Lactato 1.29 mmol/L 0.40 - 2.00

Amoniaco 57.5 ug/dL 27.0 - 90.0

CPK 30 U/L 50 - 240

Proteína C reactiva 0.05 mg/dL 0 - 0.81

Vitamina B12 280 pg/mL 201 - 1046

Vitamina D 32.0 pg/mL 20.0 - 54.0 

Ceruloplasmina 20 mg/dL 15 - 60

Cobre en suero 83 ug/dL 80 - 155

Complemento C3 113 mg/dL 91 - 163

Complemento C4 20 mg/dL 13 - 43

TSH 2.710 mUI/L 0.370 - 5.170

T4 libre 0.66 ng/dL 0.50 - 1.30

Antiestreptolisina O (ASLO)* 566 UI/mL 0 - 150

Ac. antinucleares Negativo
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Gasometría venosa

pH 7.41 7.32 - 7.42

pCO2 39 mmHg 41 - 51

pO2 51 mmHg 24 - 40

HCO3 24.7 mmol/L

Exceso de base 0.20 mmol/L

Estudio de coagulación

TP (Ratio) 1.13 R

Índice de Quick 83 % 70 - 130

INR 1.13

TTPA 34.9 seg 27 - 39

Fibrinógeno 3.83 g/L 1.40 - 4.00

Estudio líquido cefalorraquídeo (LCR)

Aspecto Transparente

Células No se observan

Glucosa 54.0 mg/dL

Proteínas 24.0 mg/dL 15.0 - 40.0

Ac. anti NMDAR en LCR No se detectan Significativos título > 1:2

Microbiología

Exudado nasofaríngeo SARS-CoV-2 Negativo

Cultivo aerobio exudado faríngeo Flora habitual

Test rápido para detección de estreptococo Beta 
hemolítico del grupo A (en paciente y convivientes) Negativo

Cultivos y tinción de Gram en LCR Negativo

Serologías: 
Treponema pallidum, Mycoplasma pneumoniae, VIH, 
Virus Ebstein-Barr, Citomegalovirus, Parvovirus B19, 

Toxoplasma gondii

Negativo

Estudios de imagen

1ª RMN cerebral (previo al ingreso) Normal

TAC cerebral sin/con contraste Normal

Ecografía abdominal Normal

Radiografía posteroanterior de tórax Normal

2ª RMN cerebral* 
(4º día tras ingreso)

Lesiones hiperintensas inespecíficas en sustancia 
blanca periventricular y globos pálidos. Resto 

normal.

Todas las pruebas complementarias se encuentran ordenadas cronológicamente.
Todos los resultados fueron normales, excepto (*)
VCM: Volumen Corpuscular Medio; VSG: Velocidad de sedimentación globular; LDH; Lactato deshidrogenasa; 
CPK: Creatina Fosfoquinasa; TSH: Hormona tiroestimulante; Ac.: Anticuerpos; TP: Tiempo de protrombina; 
NMDA: N-Metil-D-Aspartato; VIH: Virus de inmunodeficiencia humano; RMN: Resonancia Magnética Nuclear; 
TAC: Tomografía Axial Computerizada.
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6-9 meses2, siendo esta, la manifestación 
de fiebre reumática que más se distancia 
del episodio infeccioso5.

El diagnóstico es clínico tras descartar 
otras potenciales causas de corea, asocia-
do a pruebas complementarias que refle-
jen la exposición reciente del paciente al 
estreptococo de grupo A como cultivos 
faríngeos, aumento de anticuerpos anti-
estreptolisina O o anti-DNA e imágenes 
como la ecocardiografía5 o la RMN cere-
bral con evidencia de afectación selectiva 
de los ganglios de la base, en especial, del 
putamen9.

El tratamiento de la fase aguda consiste en 
un ciclo inicial de 10 días de penicilina V 
vía oral asociado a valproato, carbamace-
pina o bloqueadores de receptores de 
dopamina. Los glucocorticoides se suelen 
reservar para aquellos casos con afecta-
ción importante, considerando como tal, 
a aquellos pacientes en los que la clínica 
impide la deambulación5, 10. En los casos 
más leves, se podría limitar al tratamiento 
antibiótico, con auto resolución del caso4.

Tan importante como el tratamiento ini-
cial, es la profilaxis de las recurrencias con 

la administración de penicilina G intramus-
cular cada 3-4 semanas11. La duración de la 
profilaxis aún no está clara, aunque cada 
vez se aboga más por aumentarla. La OMS 
recomienda que en pacientes con carditis 
se mantenga un mínimo de 10 años tras 
el último brote o hasta los 25 años, el ma-
yor tiempo posible. Y en aquellos pacien-
tes con afectación  valvular o con mayor 
severidad del cuadro, mantenerla de por 
vida11.

Es muy difícil predecir el riesgo de recu-
rrencia y la duración de los episodios2. De 
media, la enfermedad se autolimita en 3-6 
meses. En estudios con seguimiento pro-
longado de pacientes la mayoría solo tuvo 
un brote inicial10. Aun así, debemos man-
tener una vigilancia estrecha de estos pa-
cientes y controlar el posible desarrollo de 
valvulopatías a largo plazo8.

A pesar de que el caso clínico presentado 
no es extraordinario, consideramos impor-
tante recordar y destacar la presencia de 
estas entidades nosológicas en nuestro 
medio en situaciones como la actual, en 
las que los recursos sanitarios finitos limi-
tan la atención de los pacientes. Debemos 
mantenernos alerta y pensar en complica-

Figura 1. Criterios diagnósticos de Jones para fiebre reumática diferenciados según situación epidemiológica. 
*Poblaciones de bajo riesgo: Incidencia de Fiebre reumática aguda ≤2 por 100.000 niños en edad escolar o pre-
valencia de enfermedad cardiaca reumática a cualquier edad ≤1 por 1.000 personas por año.
VSG: velocidad de sedimentación globular; PCR: proteína C-reactiva
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ciones de enfermedades que normalmen-
te no diagnosticamos porque las preveni-
mos. Debemos conocer para diagnosticar, 
porque el que no sabe lo que busca, no 
entiende lo que encuentra.
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